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Desde la Direccion

Montserrat Antén Gamero. Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba
Ignacio Ibarra de la Rosa. Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba
Eduardo Ortega Paez. Unidad de Gestién Clinica. Maracena. Distrito Granada-Metropolitano. Granada

En el ultimo numero de Vox Paediatrica. el Dr.
José del Pozo se despedia como Director eje-
cutivo, poniendo la direccién de la revista a dis-
posicion de la nueva Junta directiva de la So-
ciedad de Pediatria de Andalucia Occidental y
Extremadura (SPAOYEX)'. Con la satisfaccion
del trabajo bien hecho, hacia un resumen de los
logros alcanzados durante los 8 afios de esme-
rado trabajo editorial entre los que cabe sefalar
la pervivencia de la revista en formato papel y
electrénico, mejoras en su calidad y disefio, la
revision por pares de los manuscritos y la crea-
cion de una seccion que fomentase la participa-
cién de los pediatras en formacién. Resaltaba el
teson y esfuerzo del equipo editorial al mismo
tiempo que agradecia a los autores y revisores
su aportacion en la mejora de la calidad cienti-
fica de Vox Paediatrica. Su trabajo correcto fue
la clave del éxito.

El nuevo equipo editorial asume su labor como
un reto ilusionante y agradece la confianza de
la renovada Junta directiva de la SPAOYEX, en
especial de su Presidente el Dr. Juan Luis Pérez
Navero.

Para abordar esta nueva etapa y plantear estra-
tegias que nos ayuden a impulsar Vox Paedia-
trica hemos realizado un analisis de la revista
mediante la metodologia DAFO (acrénimo de
Debilidades, Amenazas, Fortalezas y Oportu-
nidades). Este modelo es una herramienta util
para hacer un analisis de situacién y un proyec-
to de mejora en organizaciones sanitarias, so-
ciedades y publicaciones cientificas basadas en
un analisis interno (fortalezas y debilidades que
presenta) y externo (oportunidades y amenazas

a las que se enfrenta) cuyos principales aspec-
tos se resumen a continuacion.

Analisis interno
Fortalezas

- Pertenece a una Sociedad cientifica regional
fuerte y consolidada —-SPAOYEX- que repre-
senta a los pediatras de atencion primaria y
especializada de Andalucia Occidental y Ex-
tremadura.

- Suma 25 afos de publicacién periddica
bianual con un formato impreso identificable
e identidad propia.

- Tiene establecido un sistema de revisién por
pares doble ciego.

- Goza de una adecuada gestion econdmica
y de publicidad de la industria farmacéutica
que permite los gastos de la edicién y distri-
bucién impresa.

- Consigue facil acceso y mejor difusion por
la publicacién digital en la pagina web de la
SPAOYEX.

- Estaindexada en bases de datos de publica-
ciones cientificas -Dulcinea, Latindex-.

- Es una potente herramienta para la difusion
del contenido cientifico de las Reuniones de
la SPAOYEX como libro de ponencias au-
mentando el atractivo de dichas reuniones y
facilitando el registro de las actividades cien-
tificas de la sociedad.

- Contribuye a la formacién continuada de los
pediatras.

iz - Volumen 25 | N°1 | Junio 2018 5]
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- Atrae con la nueva seccion “la Vox del resi-
dente”, a los pediatras en formacion como
potenciales autores y lectores.

Debilidades

- Tiene menor atraccion que otras publicacio-
nes indexadas con factor de impacto.

- No esta indexada en bases de datos de pu-
blicaciones cientificas nacionales y de libre
acceso.

- Utiliza un flujo editorial con escasos recursos
materiales basado en un reducido grupo del
Comité Editorial.

- La presencia en sus publicaciones de los pe-
diatras de diferentes provincias y ambitos de
atencién sanitaria es muy variable y desigual.

- Tiene escasa participacion de los pediatras
de la Sociedad de Pediatria de Andalucia
Oriental, Ceuta y Melilla (SPAO).

- Su difusién fuera del territorio regional es li-
mitada.

Analisis externo
Amenazas

- Las eventuales dificultades para obtener fi-
nanciacion y el encarecimiento del proceso
editorial pueden poner en peligro su super-
vivencia.

- Es previsible una disminucién de la recepcién
de manuscritos, especialmente originales.

- Cuenta con un numero limitado de revisores
y dificultad para establecer comunicacion
fluida con ellos.

- Puede existir una pérdida de la calidad cienti-
fica por la baja atraccion para los autores con
mas experiencia.

Oportunidades

- Las sociedades cientificas tienen capacidad
para fortalecer los acuerdos ya establecidos
y aumentar la participacion de la SPAO.

- Puede ser el potencial 6rgano de expresion
de todos los pediatras de Andalucia, Extre-
madura, Ceuta y Melilla.

| 6

- Es posible incrementar la difusién de la revis-
ta mediante las redes sociales.

- Es posible ampliar la distribucion fuera del
ambito regional.

- Cumple la mayoria de los requisitos necesa-
rios para su indexacion en las bases de datos
de publicaciones cientificas nacionales y de
libre acceso.

- Cuenta con la capacidad de ampliar el origen
de los manuscritos a otros profesionales sa-
nitarios en el ambito de la pediatria (enferme-
ria pediatrica, especialidades médicas con
actividad clinica pediatrica).

A continuacion, resumimos las estrategias que
surgen de este anadlisis

1. Renovacién y reestructuracion del Conse-
jo y comité editorial

Hemos desighado directores honorarios al di-
rector fundador y a los anteriores directores
de la revista en reconocimiento a su trabajo y
se han realizado modificaciones en la compo-
sicion del Consejo editorial para dar descanso
merecido a aquellos que han contribuido du-
rante afios al trabajo editorial consiguiendo que
la revista alcance su actual nivel cientifico y al
mismo tiempo abrir nuevas oportunidades a
miembros mas jévenes de las sociedades cien-
tificas que aporten ideas renovadas. También
se ha reestructurado el Comité editorial que
contara con dos subdirectores ejecutivos, el Dr.
Ignacio Ibarra de la Rosa en representacion de
la SPAOYEX y el Dr., Eduardo Ortega Paez de
la SPAO.

2. Contenidos

Se pretende aumentar el nimero de los manus-
critos originales mediante la busqueda activa,
mantener la editorial cientifica firmada y adaptar
las normas para autores, que se incluiran tam-
bién en la versién impresa de la revista.

3. Proceso de edicion

Se ajustara el flujo editorial mediante la utiliza-
ciéon de herramientas electronicas como la crea-
cion de correo electrénico para la recepcion

itz - Volumen 25 | N°1 | Junio 2018
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de manuscritos voxpaediatrica@gmail.es, y un
cuestionario de datos de filiacién para los auto-
res. Se ha reubicado la base de datos de los re-
visores existente en un sistema electronico y se
ha creado una lista de comprobacién de ayuda
a revisores mediante un cuestionario electronico
asi como una base de datos automatica de los
manuscritos recibidos que facilite su gestion.

4. Proceso de impresion y distribucion

En este primer nimero de la nueva andadura
se ha realizado ya el traslado del proceso de
maquetacién e impresién a una nueva empresa
persiguiendo también un ajuste del coste eco-
nomico. También se han realizado modificacio-
nes en el disefio y color del formato, mantenien-
do la identificacion de la revista por su logo y los
colores que la caracterizan.

Se pretende ademas aumentar el alcance me-
diante la distribucion en el formato papel fuera
del ambito regional y mediante su presencia en
las paginas web de la SPAOYEX y SPAO vy en las
redes sociales.

5. Controles de calidad

Estas estrategias de mejora van encaminadas
a incrementar la calidad cientifica de la revista

avalada por su inclusion en las bases de datos
de revistas cientificas nacionales. Nos fijjamos
como objetivo realizar un analisis basico del nu-
mero de manuscritos recibido, porcentaje de
rechazos, tiempos de respuesta, asi como del
numero de publicaciones vy tipos, registrando el
origen de los autores tanto geografico como del
ambito de trabajo.

El logro de estos objetivos expuestos requiere
un arduo trabajo en equipo. Por eso, desde el
Comité editorial, la directora ejecutiva y los sub-
directores agradecemos la entrega y confiamos
en el trabajo cuidadoso y perseverante de todos
sus miembros. Reconocemos la labor de revi-
sion como base de la calidad cientifica y final-
mente alentamos a los lectores y autores a ser
participes del fin Ultimo de esta revista, nuestra
revista, que no es otro que contribuir mediante
la divulgacioén de la actividad cientifica e inves-
tigadora a incrementar el conocimiento y la for-
macion de los pediatras que velan por la salud y
calidad de vida del nifio.

Bibliografia

Del Pozo Machuca J. Desde la direccion. Vox
Paediatr 2017; 24: 5-7
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Editorial

Retos de la Pediatria actual:

Pediatria de Atencion Primaria.

Juan Luis Pérez Navero

Presidente de la Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extremadura
Jefe Servicio Pediatria, Criticos y Urgencias. Hospital Universitario Reina Sofia

Profesor Titular de Pediatria. Universidad de Cdordoba

El Real Decreto 137/1984 y la Ley General de
Sanidad 14/1986 definieron las bases de la red
actual de atencién primaria, regulando el siste-
ma de salud publica en Espafa y el modelo sa-
nitario en el cual el pediatra es la puerta de en-
trada al sistema de salud de la poblacién infantil
y responsable de su atencién integral. La refor-
ma de la atencion primaria dio lugar a la trans-
formacion de los ambulatorios tradicionales en
centros de salud, y al establecimiento de un
marco de actuacién caracterizado por el trabajo
en equipos multidisciplinarios, con referencia a
una poblacién concreta, el aumento del tiempo
de atencién y la integracién de las actividades
asistenciales con las de prevencion, promocién
de la salud y rehabilitacion. La Pediatria de aten-
cién primaria proporciona una asistencia sani-
taria préxima a los nifos, adolescentes y sus
familias, teniendo en cuenta las caracteristicas
de su entorno, partiendo de una visién global de
la medicina en la que el objeto fundamental no
es la enfermedad sino la poblacién infantil en to-
das sus etapas. La universalidad, la gratuidad y
la accesibilidad son caracteristicas del sistema
publico de salud en atencion primaria, junto a la
continuidad de los cuidados lo que ha generado
una mejora en la calidad asistencial y mayor sa-
tisfaccion de los usuarios.

Aunque la descentralizacién del Sistema Nacio-
nal de Salud supuso muchas mejoras, actual-
mente existen importantes diferencias entre las
comunidades autbnomas como se observa al

analizar las nada homogéneas carteras de ser-
vicios, que afectan incluso a las actividades de
prevencion como es el calendario vacunal. El
déficit de pediatras padecido en Espafna no hace
sino aumentar estas inequidades. En el conjunto
de las comunidades autbnomas de Espana, en
torno al 33% de las plazas de pediatria estan
desempenfadas por profesionales sin formacién
especifica en la especialidad de Pediatria y sus
Areas Especificas. La mortalidad infantil que es
un parametro de medida de resultados en salud,
se encuentra actualmente en Espafa entre los
mejores de la Union Europea. La misma tenden-
cia se observa en la incidencia de enfermedades
infecciosas inmunoprevenibles y en las cobertu-
ras vacunales. Es por tanto indiscutible la frase
«los nifios deben ser atendidos por el profesio-
nal que ha recibido la formacién especifica mas
adecuada».

El Grupo de Pediatria Basada en la Evidencia
de la AEP y ap realizd una revision sistematica
para analizar qué ventajas aporta la asistencia
sanitaria cuando es realizada por pediatras en el
primer nivel asistencial. Dicho analisis pretendia
responder a la pregunta «¢ qué profesional médi-
co es el mas adecuado para impartir cuidados en
salud a nifos en atencion primaria?». Los datos
indicaron que los médicos de familia/generales
prescribieron mas antibidticos que los pediatras
para las infecciones de vias respiratorias altas.
Los pediatras tuvieron mas probabilidades de
adherirse a las recomendaciones de las guias
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de practica clinica sobre el tratamiento de la
fiebre y del trastorno por déficit de atencion con
o sin hiperactividad, y una mayor capacidad de
resolucién para otras enfermedades de gran
prevalencia durante la infancia y la adolescencia,
como son el asma, la otitis media y gastroente-
ritis. La poblacién infantil que fue atendida por
pediatras presentaba porcentajes de vacuna-
cion superiores a los de los médicos de familia/
generales en todos los estudios que evaluaron
estos resultados. Como recoge literalmente un
documento reciente de la AEPap sobre el mode-
lo de asistencia infantil “En el sistema sanitario
britanico la atencién de los nifios se realiza por
meédicos generalistas. Recientemente se han
despertado las alarmas ante el incremento de-
mostrado de muertes en nifios por enfermeda-
des evitables. Las tasas de mortalidad de infec-
ciones como meningitis, neumonias y asma son
mas altas en Reino Unido que en Suecia, ltalia,
Alemania y Francia. Las tasas de supervivencia
son mas bajas en este pais para algunos tipos
de cancer infantil y existe peor seguimiento de
los nifios con enfermedades crénicas. Hay mu-
chos ingresos de nifios asmaticos prevenibles
y solo el 3% de los nifios asméaticos britanicos
disponen de planes escritos para prevenir y ma-
nejar las crisis de asma. Los nifios representan
el 25% del cupo de los médicos britanicos, pero
suponen el 40% de sus consultas, siendo mas
frecuentadores cuanto mas pequefios; esta car-
ga asistencial seria dificilmente asumible por los
medicos de familia en el sistema espafol”. En un
andlisis realizado en el 2015 sobre los incidentes
de seguridad pediatricos en centros de salud re-
cogidos a nivel nacional en Reino Unido, se ob-
serva “la asociacién de incidentes relacionados
con la derivacion, tratamiento y el diagndstico
con errores en los conocimientos y en la evalua-
cién diagndstica. Apuntan que el tratamiento de
las enfermedades crénicas pediatricas como la
epilepsia, el asma, y la diabetes requieren me-
joras y que la mayoria (75%) de las hospitaliza-
ciones por asma infantil se podrian prevenir con
una mejor Atencién Primaria. El diagnéstico y la
evaluacion de los nifios gravemente enfermos
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fueron identificados como areas problematicas.
Existe evidencia de diferencias en el diagnos-
tico precoz de tumores renales entre los nifios
ingleses y alemanes por sus diferentes modelos
de asistencia infantil en sus sistemas sanitarios.
Los nifos ingleses son atendidos por médicos
de familia y los nifios alemanes por pediatras”.
En una publicacion reciente en Lancet se indican
“datos globales relativos a la mortalidad y salud
a nivel mundial 1980-2015. El Reino Unido ocu-
pa el 5° lugar entre los sistemas sanitarios del
mundo (frente al 7° de Espafa), sin embargo, la
mortalidad en menores de 5 afios es de 4,69 por
1.000 nacidos vivos (IC 95%: 4,34 a 5,10), signi-
ficativamente mayor que la de Espana: 3,00 (IC
95%: 2,65 a 3,40) fallecimientos por 1.000 naci-
dos vivos”. Un trabajo italiano sobre el gasto du-
rante tres afos consecutivos en una poblacién
de 35.000 nifios de 6 a 16 afios, preconiza “un
ahorro de 6,5 millones de euros si la atencion se
hubiera realizado por pediatras en vez de médi-
cos generalistas. Analiza el gasto generado por
ingresos hospitalarios, el gasto farmacéutico y
el gasto por pruebas complementarias (analiti-
casy pruebas de imagen) realizadas”. La Acade-
mia Europea de Pediatria indica que “los nifios
tienen un derecho incuestionable a la salud, la
seguridad y el bienestar. Cualquier restriccion
de la prestacién de la atencidn apropiada seria
contradecir el articulo 24 de la Convencién de las
Naciones Unidas sobre los Derechos del nifio.
La Atencion Primaria pediatrica es una disciplina
académica y cientifica responsable de todas las
cuestiones que afectan a la salud y el bienestar
de los lactantes, nifios y adolescentes desde el
nacimiento hasta la edad adulta en el contex-
to de su familia y la comunidad. El pediatra de
Atenciéon Primaria seria el facultativo ideal pe-
diatra, responsable de la provision de atencién
integral y continua a lo largo de la infancia, ni-
fiez y adolescencia”. La Academia declara que la
atencion pediatrica en los ambitos de Atencién
Primaria y hospitalaria, necesita conocimientos
especificos para el tratamiento y prevencion de
enfermedades infantiles y adolescentes, de pro-
mocién de la salud y de bioética”.
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En las ultimas décadas se han producido cam-
bios profundos en la sociedad espariola, tanto
sociales, econémicos como culturales, cientifi-
cos Y tecnoldgicos que han llevado a la pobla-
cién a percibir de forma diferente la manera de
vivir y de enfermar, especialmente en la infancia.
Esta situacion plantea nuevas expectativas en
salud y la demanda de nuevos servicios por par-
te de los ciudadanos, lo que condiciona una ma-
yor complejidad en el primer nivel de atencién
pediatrica para poder satisfacer una atencion
sanitaria que ha de ser cada vez mas efectiva 'y
de calidad, y motiva nuevos retos para la orga-
nizacién del Sistema de Salud. Estos cambios
también afectan a la morbilidad infantil y a las
prioridades de atencién en salud infanto-juve-
nil, planteando nuevos desafios para la Pedia-
tria. Por todo ello, es fundamental el pediatra
de atencion primaria, que es el profesional fun-
damental en este proceso de coordinacion de
recursos en salud infantil, tanto con los distintos
niveles asistenciales sanitarios (atencién prima-
ria, urgencias, hospitalizacion, consultas exter-
nas de especialidades pediatricas) como con
profesionales de ambitos diferentes (psicolo-
go, trabajador social, fisioterapeuta, centros de
atencion temprana, maestros y escuela, equi-
pos de orientacion psicopedagdgica), enten-
diendo la necesidad de trabajar en un equipo
interdisciplinario.

En Espafia hay actualmente unos 11500 pe-
diatras, de los cuales en torno al 65% corres-
ponden a pediatras de atencion primaria. En la
actualidad, en nuestras CCAA, el pediatra de
atencién primaria es el primer contacto de los
ninos y adolescentes con el sistema sanitario, y
ademas es un especialista altamente resolutivo
que soluciona mas del 90% de las demandas
de salud de esta poblacion, supervisa su creci-
miento y desarrollo, y participa en todas las acti-
vidades de prevencion, promocién y educacion
para la salud, dentro de los equipos de atencion
primaria junto a enfermeras y médicos de fami-
lia. Existe un déficit importante de pediatras de
atencion primaria que hay que resolver lo antes
posible. Asi, el numero de plazas de Pediatria
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de atencién primaria en cada una de las pro-
vincias andaluzas a marzo 2018 eran: ALMERIA
102; CADIZ 190; CORDOBA 96; GRANADA 125;
HUELVA 59; JAEN 88; MALAGA 197; SEVILLA
296. Sin embargo, la falta de Pediatras hace que
lamentablemente el nUmero de médicos de fa-
milia que realiza esa funcioén es cada vez es mas
elevado: Almeria: 59 (57%); Cadiz: 93 (48'95%);
Cordoba: 23 (23,9%); Granada: 23(18,4%);
Huelva: 32 (542%); Jaen: 28 (31'8%); Malaga:
14(7,1%); Sevilla: 65 (21,9%).

Defender el actual modelo de asistencia pedia-
trica en Espafa, basado en la atencién directa
por pediatras en el primer nivel asistencial, debe
ser un objetivo prioritario para la administracion
sanitaria publica. Para ello es imprescindible au-
mentar las plazas de formacién MIR.

La nueva Pediatria supone un importante reto
para el pediatra de atencion primaria, tanto en su
formacién como en el desarrollo de su actividad
asistencial colaborando con la Pediatria Hospi-
talaria y las Especialidades Pediatricas. De igual
forma muchos de los problemas no pueden ser
atendidos en la forma tradicional de una consul-
ta, pues precisan tiempo, salir de los despachos
y relacionarse con el entorno critico de los nifios
(familia, escuela, asociaciones comunitarias),
promover dispositivos de atenciéon cercanos y
tener una perspectiva intersectorial y global que
integre las actuaciones sobre la salud con los
sectores educativo y de servicios sociales, asi
como el uso de tecnologias de la informacién y
comunicacién en la atencién a los nifios y sus
familias (teléfono, correo electronico, Internet...).

Es imprescindible la estrecha colaboracion de
todas las sociedades cientificas y las adminis-
traciones sanitarias para mejorar la atencién pri-
maria pediatrica en nuestro medio en aras de
prestar la mejor atencién asistencia a nuestros
nifos y adolescentes
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HEMANGIOMA HEPATICO DIFUSO EN PREMATURO CON FETOPATIA DIABETICA

Caso clinico

Hemangioma hepatico difuso en prematuro

con fetopatia diabética.

Maria Asuncion Pino Galvez!, Maria del Pilar Jaraba Caballero?, Rosa Lorena Rueda Garcia?, InésTofé Valera ?, Maria Victoria Ro-

'Servicio de Pediatria, Empresa Publica Hospital Alto Guadalquivir de Anddjar, Jaén
2Unidad de Gestidn Clinica de Pediatria y sus Areas Especificas, Unidad de Neonatologia. Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba

Vox Paediatr 2018; 25:13-16

Resumen:

Palabras clave:
Abstract:

Keywords:

Recibido: 23/12/2017 Aceptado: 8/05/2018
Pino Gdlvez M A, Jaraba Caballero M P, Rueda Garcia R L, Tofé Valera I, Rodriguez Benitez MV. Hemangioma hepatico difuso en prematuro con fetopatia diabética

Los hemangiomas son los tumores hepaticos benignos mas frecuentes en
los primeros afnos de vida. Suelen ser asintomaticos, aunque un pequeno
porcentaje evolucionan de manera fatal.

Presentamos el caso de un recién nacido pretérmino (35+5 semanas), ma-
crosoma e hijo de madre diabética afecto de un hemangioma hepatico in-
fantil difuso. Su singularidad radica en la inusual presentacién de este tipo
de tumores y en el dificil manejo que suponen. Nuestro paciente presentd
complicaciones propias de hijo de madre diabética unidas a las causadas
por el tumor, principalmente problemas compresivos (a nivel biliar y pulmo-
nar). Fue necesario el tratamiento con propanolol y corticoides para reducir
el tamafo tumoral.

Hemangioma hepatico, pretérmino, diabetes, propranolol

Diffused liver hemangioma in preterm newborn with diabetic fetopa-
thy.

Hemangiomas are the most common benign liver tumors in the first years
of life. They are usually asymptomatic, although a small percentage evolves
in a fatal way.

We show a preterm newborn (35 + 5 weeks), macrosoma and son of a
diabetic mother affected by a diffuse infantile hepatic hemangioma. Its sin-
gularity is the unusual presentation of this type of tumors and the difficult
management they involve. Our patient developed the usual complications
of a diabetic mother’s son, together with those caused by the liver tumor,
mainly compressive problems (biliary and pulmonary). He required propra-
nolol and systemic corticosteroids treatment to reduce tumor size.

hepatic hemangioma, preterm, diabetic, propranolol.

Autor para correspondencia: Maria Asuncion Pino Galvez '

susi_pg1988@hotmail.com
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Introduccion

El hemangioma hepatico (HH) es el tumor he-
patico benigno mas frecuente en la infancia,
diagnosticandose en el primer mes de vida en la
mayoria de casos'. Se distinguen 3 tipos: focal,
multifocal y difuso. El HH focal es una lesion uni-
cay asintomdtica. El HH multifocal se manifies-
ta como multiples lesiones esféricas que pue-
den ser asintomaticas u ocasionar insuficiencia
cardiaca. El HH difuso reemplaza casi totalmen-
te el parénquima hepatico y puede ocasionar un
sindrome compartimental abdominal ademas
de hipotiroidismo?.

Caso clinico

Presentamos un caso de HH infantil difuso en un
recién nacido hijo de madre diabética e hidrops
fetal.

Recién nacido pretérmino (35+5 semanas), ma-
crosoma (3190 gramos, P75-90), hijo de madre
con diabetes mellitus tipo |. Diagndstico prena-
tal de polihidramnios, hidrops fetal, sospecha
de anemia fetal y malformacion intestinal.

Figura 1. Radiografia de tdrax y abdomen al ingreso. Des-
taca cardiomegalia y gran masa (que parece depender de
higado) que ocupa casi la totalidad del abdomen y desplaza
estructuras vasculares (visualizadas por medio de los catéte-
res umbilicales)

| 14 v i

Nace tras cesarea urgente por registro cardio-
tocografico poco tranquilizador y presentacién
podalica. Test de Apgar 4/7 precisando intuba-
cién orotraqueal, conexidn a ventilacion meca-
nica y canalizacién de vasos umbilicales.

En la exploracion fisica destaca hidrops fetal,
edema subcutaneo, hidrotérax leve, perimetro
abdominal muy aumentado de tamafio a ex-
pensas de gran masa de consistencia dura que
ocupa casi la totalidad del abdomen. Tension
arterial 72/43 mmHg, frecuencia cardiaca 128
latidos por minuto.

Se realizan las siguientes pruebas complemen-
tarias:

- Radiografia de térax y abdomen donde se
aprecia cardiomegalia moderada. Gran masa
que ocupa casi la totalidad del abdomen vy
desplaza estructuras vasculares (visualiza-
das por medio de los catéteres umbilicales).
Figura 1.

- Hemograma al ingreso: 21.700 leucocitos/
mm? (neutrdfilos 40,7% vy linfocitos 41,9%),
hemoglobina 10,3 gr/dL, hematocrito 30,9%,
plaguetas 66.000/ mm?

- Bioquimica al ingreso: proteina C reactiva:
180,5 mg/L, Interleucina 6: > 100 pg/mL (po-
sitiva > 100), urea: 26 mg/dL, creatinina: 0,6
mg/dL, glucosa: <5 mg/dL.

- Coagulacién al ingreso: TP 17,4 s, indice de
Quick 48,3%; TTPa: 56,2 s.

- Transaminasas al ingreso: AST/ALT: 138/23
U/L.

- El ecocardiograma muestra miocardiopatia
hipertrofica, disfuncién ventricular grave y
signos de hipertensiéon pulmonar. No derra-
me pericardico

- La ecografia cerebral fue normal.

- Ecografia abdominal se aprecia una masa
heterogénea en I6bulo hepatico derecho con
diametro de 10,1 x 7,2 cm, que con la apli-
cacion del doppler presenta sefial muy ele-
vada, mal delimitada, con desplazamiento de
estructuras.

- Angio-TAC abdominal confirma una hepato-
megalia difusa y masiva. Lébulo hepatico de-
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recho muy aumentado de tamafio con intensa
captacién de contraste de morfologia nodular,
de distribucion periférica con areas centrales
hipoatenuantes. Compatible con hemangio-
ma hepatico infantil difuso. Figura 2.

Figura 2. Angio-TAC abdominal. Corte coronal en el que se aprecia gran
masa hepadtica con intensa captacion periférica de contraste y con dreas

centrales hipoatenuantes

Se inicia tratamiento antibiético empirico (previa
extraccion de cultivos), inotropico y diurético por
insuficiencia cardiaca. Presenta hipoglucemia
precoz a las 2 horas de vida, requiriendo aportes
de glucosa intravenosa de hasta 10 mg/kg/mi-
nuto para mantenimiento de glucemias, ademas
de transfusion de concentrado de hematies por
anemia. Precis6 ventilacion mecanica con picos
de presion inspiratoria elevados por dificultad
para la ventilacion por compresion del tumor.

Es valorado por Oncologia Pediatrica, a los dos
dias de vida, e inicia tratamiento con proprano-
lol hasta 3 mg/kg/dia, sufriendo empeoramiento
aumento de la hipertransamminasemia (AST/ALT
maximas 350/ 257 U/L) y colestasis (bilirrubina
maxima 16,5 mg/dL a expensas de bilirrubina
directa) sin alteracién de la coagulacion, y eleva-
cion de alfa feto proteina (AFP) hasta 72558 ng/
ml, por compresion de la via biliar junto con un
sindrome de vena cava superior. Debido a ello,
se realiza ecografia abdominal que no presenta
cambios en el tamafio del tumor por lo que,
tras 12 dias de tratamiento con propranolol se
asocia prednisolona a 5 mg/kg/dia durante un
mes observando mejoria clinica del paciente,
disminucién de la masa tumoral (diametro 55 x
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40 mm), normalizacion de las transaminasas y

desaparicion de la colestasis. Se pudo retirar la

ventilacion mecanica a los 15 dias de tratamien-

to corticoideo apreciandose una disminucion de

AFP hasta 195 ng/ml. Posteriormente se inicia el
descenso progresivo de los corticoi-
des hasta su retirada a los dos meses
de vida quedando uUnicamente con
propranolol.

Durante su ingreso, se realizaron con-
troles de hormonas tiroideas sema-
nales que se mantuvieron en valores
normales para su edad.

Discusién

Los tumores hepaticos representan
el 5% de todas las neoplasias en el
feto y en el recién nacido. La forma de
presentacion mas frecuente es como
una masa abdominal palpable. Los
tres tipos de tumores hepaticos de

presentacion neonatal mas frecuen-
tes son:

- Hemangiomas (60%): la mayoria de los HH son
asintomaticos al nacer. La ecografia muestra le-
siones tabicadas heterogéneas con areas iso o
hipoecogénicas con aumento del flujo sangui-
neo. HH se clasifican en: focal, multifocal y di-
fuso.

- Hamartomas mesenquimatosos (HM) (23%):
son tumores heterogéneos compuestos por ele-
mentos quisticos y sélidos. La ecografia mues-
tra quistes multiloculados y diversos elementos
sélidos. No suelen presentar calcificaciones.

- Hepatoblastomas (16%): son los tumores he-
paticos malignos mas frecuentes en la infancia.
La ecografia muestra una masa heterogénea
con margenes indistintos. Suele presentar cal-
cificaciones'?.

Dentro del grupo de los HH, los HH difusos
son los que presentan un peor prondstico, per-
sistiendo una alta mortalidad (70-90%) en los
casos agresivos y la presencia de numerosas
complicaciones:

- Insuficiencia cardiaca congestiva

- Trombocitopenia
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- Anemia

- Hipotiroidismo debido a la expresion de la
deodinasa de yodotironina tipo 3 que degra-
da la hormona tiroidea causando hipotiroidis-
mo?2.

- Problemas pulmonares de tipo restrictivos

- Sindrome compartimental por hepatomegalia
masiva

- Fallo hepatico
- Dafo renal por compresion de la vena renal®.

La singularidad de nuestro caso radica en el
complejo manejo del paciente al presentar com-
plicaciones propias de hijo de madre diabética
(hipoglucemia y miocardiopatia hipertréfica), hi-
drops fetal junto a compresion de la via biliar y
alteracion restrictiva de la ventilacidén producida
por el gran tumor hepatico. Ademas, todos los
controles de hormonas tiroideas fueron norma-
les, algo bastante inusual, ya que el HH difuso
suele expresar iodotironina deiodinasa tipo 3
que degrada la hormona tiroidea provocando
hipotiroidismo?.

Respecto al tratamiento, en la actualidad, el pro-
pranolol por via oral se considera el tratamien-
to de eleccion de los hemangiomas infantiles®.
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El propranolol actua deteniendo el crecimiento
en la fase proliferativa e induciendo una rapida
involucién de la lesién. Sin embargo, en casos
complicados como el nuestro, el tratamien-
to con propranolol puede ser insuficiente, por
lo que es necesario asociar tratamientos mas
agresivos como corticoides e incluso quimiote-
rapicos (vincristina)*.
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Introduccion y método

El pasado 8 de marzo tuvo lugar la primera huel-
ga feminista en Espafa' y, dado el gran peso de
la mujer en los cuidados informales en nuestra
sociedad?, se ha pretendido analizar los cuida-
dos informales basicos de los pacientes que
acudieron a la consulta de pediatria de atencién
primaria de nuestro centro de salud el dia de la
huelga feminista, asi como la repercusion de la
huelga en su frecuentacion.

El Centro de Salud Poligono Norte se encuentra
en el Distrito Macarena de la ciudad de Sevillay
presta cobertura a 27.636 personas, de las que
3.671 (15,32%) son menores de 14 anos. Gran
parte de esta poblacién reside en barrios des-
favorecidos®, conteniendo su area de asisten-
cia a dos de las once zonas de necesidad de
transformacion social de la ciudad de Sevilla“.
La asistencia pediatrica en el centro se realiza
por tres pediatras en turno de mafiana y uno en

Autor para correspondencia: Sebastian Tornero Patricio
sebastornero@yahoo.es
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turno de tarde. El jueves 8 de marzo se decretd
servicios minimos del 50%. La agenda de uno
de los tres pediatras que estaban de manana
ese dia fue configurada como “agenda de sus-
titucion” al habérsele concedido previamente
el dia para formacion. Sus pacientes por tanto,
fueron distribuidos en las otras dos agendas de
mahfana disponibles. La oferta de citas “deman-
da clinica” se mantuvo hasta el dia 8 de marzo
a las 8:00 horas, cuando que se constaté que
uno de los dos pediatras de mafiana que iban
a trabajar ese dia hizo huelga. En ese momento
la Direccién del centro decidié bloquear las ci-
tas “demanda clinica” que quedaban libres para
ese dia, y atender en adelante las citas ya pro-
gramadas y las urgencias. La consulta de tarde
no fue analizada.

Resultados

A la consulta de mafiana acudieron 30 pacien-
tes (tasa de frecuentacion 8,2/1.000 menores de
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Tabla 1. Caracteristicas sociodemograficas
de las madres de los pacientes.

Tabla 2. Implicacion de los progenitores en
los cuidados basicos de sus hijos.

Caracteristicas sociodemograficas n %
Acompanante del paciente

Madre 22 78,5

Padre 4 143

Ambos progenitores 1 3,6

Abuelos 1 3,6
Nacionalidad de la madre

Espafiola 24 85,8

No espafiola 4 14,2
Nivel de estudios de la madre

Primarios 7 25,0

Secundarios 17 60,7

Universitarios 4 14,3
Ocupacion de la madre

Profesiones asociadas a titulacion 3 10,7

de primer ciclo universitario

Administrativas 2 7,2

Trabajos manuales cualificados 10 357

Trabajos manuales no cualificados* 13 46,4
Situacién laboral de la madre

Empleada 17 60,7

No empleada* 11 39,3

*Incluye amas de casa (n=3)

14 anos). Tras finalizar cada consulta se realizé
una breve encuesta sobre cuidados basicos a
las madres. Cuando la madre no estuvo presen-
te, el acompanante respondié a las preguntas
relativas a ella. De las dos parejas de hermanos
atendidas se excluyé al segundo de cada her-
mano por orden de llegada (n=28).

De los pacientes incluidos, 6 (21,4%) acudieron
con citas programadas y 22 (78,6%) de urgen-
cias. La madre fue la unica acompanante en 22
de los 28 pacientes (78,5%) y el padre en 4 de
ellos (14,3%), 1 caso (3,6%) fue traido por ambos
padres y otro por los abuelos (3,6%). Sus carac-
teristicas sociodemograficas se muestran en la
tabla 1. De las 28 madres, 17 tenian un empleo
en el momento de la entrevista (60,7%), hacien-
do huelga laboral una de ellas (5,9%). Ninguna
de las 28 madres hizo huelga de cuidados o de
consumo. La frecuentacién de la consulta de
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Cuidados basicos n %

Acompanar a sus hijos al pediatra

Solo la madre 15 53,6
Solo el padre 0 0
Ambos 13 46,4
Administrar la medicacion a sus
hijos
Solo la madre 12 42,9
Solo el padre 1 3,6
Ambos 15 58,5
Encargarse de la vacunacion de
sus hijos*
Solo la madre 21 77,8
Solo el padre 1 3,7
Ambos 5 185
Encargarse de la alimentacién de
sus hijos
Solo la madre 13 46,4
Solo el padre 0 0
Ambos 15 53,6

*Una familia excluida del analisis al no vacunar a sus hijos
(n=27).

mafiana disminuyo a casi la mitad (8,2%.), com-
parandose con la media obtenida de la frecuen-
tacion la mafana del jueves 1 de marzo (17,2%o)
y la del jueves 15 de marzo (14,4%.), ambos dias
laborables con tres consultas de pediatria en el
turno de mafana.

El 46,4% de los acompafhantes encuestados
afirmaron que ambos progenitores se repartian
por igual las funciones de ir al pediatra con sus
hijos. El 53,6% de los casos compartian la res-
ponsabilidad de administrar los medicamentos
a sus hijos en caso necesario. El 18,5% de las
familias manifestaron compartir la responsabi-
lidad de vacunar a sus hijos y el 53,6% la de la
alimentacién. Tabla 2. La mayoria de las ma-
dres que compartian estos cuidados con sus
parejas declararon tener un rol planificador en
las ejecuciones de los cuidados por parte de
los padres.

ZEdiE) - Volumen 25 | N°1 | Junio 2018



S Plﬂ:)

ANALISIS DE LOS CUIDADOS INFORMALES PEDIATRICOS BASICOS DURANTE UNA CONSULTA DE ATENCION PRIMARIA EL DA DE LA PRIMERA HUELGA FEMINISTA EN ESPANA.

Conclusiones

Tan solo la mitad de las familias afirmaron com-
partir por igual las responsabilidades de los cui-
dados informales basicos de sus hijos excepto
en el caso de la vacunacion, donde en 4 de cada
5 familias aproximadamente, es la madre quien
se hace responsable Unicamente. Tanto el nivel
socioecondémico del area sanitaria del centro de
salud, como el dia en la que se llevo a cabo la
encuesta podrian haber inducido un sesgo de
seleccion que limitaria la extrapolacion de estos
resultados. Sin embargo estos datos podrian
constituir un punto de partida para explorar las
desigualdades de género en los cuidados infor-
males basicos en la infancia.

ZEdiE) - Volumen 25 1 N°1 | Junio 2018
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Querida amiga y compafiera:

Agradeceria publicase en la apreciada revista
Vox Paediatrica, y como homenaje al anterior Di-
rector, la carta que hace algunos meses remiti al
Doctor José del Pozo:

Hoy 28 de diciembre, cuando todavia algunos
celebramos el Dia de los Inocentes, que consi-
dero los patrones cristianos de la Infancia Mal-
tratada, recibo el nUmero XXIV, 2, octubre 2017
que acaba con un elocuente escrito de R. Es-
pino Aguilar sobre el Dr. Carlos Miguélez Lago,
g.e.p.d. en el que hace un bello juego literario a
partir de la palabra medicina’.

Con el poco pudor que dan los muchos afos,
me atrevo a someter a su consideracion, por
si ve oportuna la publicacién en Vox Paedia-
trica, una lista que precisamente he redactado
en estos dias navidehos. Recoge las cualida-
des ideales de los pediatras en este siglo XXI
utilizando como guia las letras del abecedario o
alfabeto afadiendo una justificacion del signifi-
cado de cada cualidad asignada (o deseo) a las
distintas letras desde la A la Z. Tal vez el mo-
mento ideal para su lectura hubiera sido el Dia
de los Inocentes, pero este ano llegara tarde o
demasiado pronto, segun se mire.

Autor para correspondencia: Manuel Cruz Hernandez
mchbcn@gmail.com
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ABECEDARIO DEL PEDIATRA IDEAL
EN EL SIGLO XXI

A. Adelantado dentro de las ciencias médicas.
Cuando el pediatra esta al dia, como suele ser,
tiene la oportunidad, entre otras, de cosechar
algunos éxitos, que perduraran durante muchos
anos y le explicaran posibles reconocimientos.
En ellos encontrara una gratificacion emociona-
da que vendra a compensar su incertidumbre y
otros sinsabores propios de los comienzos de
todo pediatra, como de cualquier médico. Po-
cas veces ocurrira en el terreno cientifico, pero
no serarara en la tarea docente y mas aun en la
asistencial.

B. Barricada frente al desanimo en el trabajo. Es
sabido que la/el pediatra en sus diversos que-
haceres encuentra crecientes obstaculos que
llegan a conducirle al desanimo, hasta configu-
rar el lamentable cuadro del pediatra acabado,
agotado, quemado. El material para construir
una barrera frente a esta situacion empieza con
la aceptacién de la cambiante epidemiologia de
la salud infantil, donde se incluyen procesos fre-
cuentes de tipo banal junto a enfermedades de
baja prevalencia, asi como afecciones de tipo
general o propias de una especialidad. Es la pe-
diatria como total medicina de la edad infantil,
concepto asumido desde nuestra formacion ini-
cial hasta la culminacion profesional, y aceptado
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gracias al refuerzo de la autoestima y de la resi-
liencia, junto con una ayuda especial: el contac-
to con el nifio, optimista por definicion.

C. Critico ante los errores propios y ajenos. Hay
tendencia a ser indulgente con el error propio y
algo menos con el ajeno. Para ambos hay que
ser critico basandose en el conocimiento y en
la experiencia. Un protocolo bien actualizado
es una buena barrera frente al error, pero no es
suficiente. Hoy por hoy el error es posible en pe-
diatria, a veces porque no se tienen en cuenta
los factores sociales y étnicos y las diferencias
anatémicas, fisioldgicas y sintomatolégicas en
comparacion con el adulto, que es la referencia
aprendida en los primeros afios de formacion.
No se olvidaran al valorar los sintomas clinicos,
los datos diagndsticos y la medicacion, casi
siempre ensayada primero en el mayor.

D. Defensor de los derechos del nifio. Largo ha
sido el camino del progreso en la proteccién
de la infancia, culminado en la Convencion de
1989. Y nadie es mas apropiado para asumir-
la que el pediatra, porque conoce bien al nifio
y sus circunstancias, de modo que el pediatra
moderno es un defensor esforzado de los dere-
chos del nifio, empezando por todo lo referente
a la salud infantil. Hara lo posible por mejorar-
la, como refleja la disminucién de la mortalidad
infantil y prestara sus cuidados con preocupa-
cién, carino y amor, compartidos en un entorno
familiar normal.

E. Eficiente para el trabajo individual y en equi-
po. El pediatra eficiente queda definido cuan-
do muestra su capacidad para lograr o que se
espera de él: una promocion de la salud infan-
til, la prevencion de su patologia prevalente, el
diagndstico lo mas rapido posible, una accion
curativa pronta y si no es posible el alivio y el
consuelo. Para ello debe sortear, basado en el
conocimiento y en la experiencia, una serie de
obstaculos unos intrinsecos y otros extrinsecos.
Puede ser el entorno adverso, la resistencia a
los cambios, la falta de diligencia, de empatia o
de motivacion, la desconfianza escrupulosa en
su capacidad que le empuja a la especulacion o
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a la recomendacion de excesivas pruebas com-
plementarias, retrasando su accién. Ademas de
los manuales, protocolos y guias, el remedio
moderno es el trabajo en equipo, que combate
la mayor parte de las objeciones citadas y evita
el aislamiento con sus consecuencias. Eso si,
siempre que no se utilice para eludir la propia
responsabilidad. Al contrario, si el equipo es
multidisciplinario, el pediatra debe ser el lider
natural.

F. Fecundo en ideas nuevas sobre la salud in-
fantil. Para glosar la F en vez de otras palabras
como fuerte, fiel, firme o fiable, aparecié el ad-
jetivo de fecundo. Y ahora puede justificarse:
la pediatria ha sido fecunda en ideas practicas
para fomentar la salud infantil. Los ejemplos son
numerosos y estan en todos los capitulos de
nuestra ciencia. Siempre hubo quien advirtié la
importancia de distinguir una ictericia normal del
recién nacido de otras patolégicas que requie-
ren tratamiento urgente, como otras situaciones
de esta edad; hubo quien defendid la lactancia
materna por sus repercusiones en la nutricion,
inmunidad y respuestas psicolégicas; quien ad-
virti6 que el crecimiento es un buen indice de
salud, pero que al mismo tiempo hay que vigilar
la maduracion psicoldgica; quien defendié las
vacunaciones preventivas como método profi-
lactico principal en la frecuente patologia infec-
ciosa del nifio; quien describié esa lacra que es
el maltrato infantil en todas sus formas. Y asi
sucesivamente. Es importante que la pediatria
siga atenta para ser fecunda en ideas que me-
joren los métodos de diagndstico, prevencién y
terapéutica. El progreso no siempre nace en el
laboratorio.

G. Generoso con el tiempo dedicado a su profe-
sion. Con el riesgo de levantar protestas, tanto
en el ambiente hospitalario como en la predo-
minante asistencia primaria, siempre estuvo jus-
tificada la generosidad con el tiempo dedicado
al trabajo pediatrico. Muchos pediatras la prac-
tican y es licito asegurar que recibiran la gratifi-
cacion debida algun dia, compensando el apa-
rente olvido inmediato. Esta tendencia debe ser
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matizada: no hay que ser avaro del tiempo pero
tampoco prédigo, procurando que el derroche
de tiempo en el trabajo no sea a expensas de la
familia, de los amigos y de la salud propia. Igual-
mente, la generosidad en el trato con el enfermo
no deberia ocultar el hacerlo por vanidad o por
la ambicion de escalar peldafos en la personal
hoja de servicios. Se piensa ante todo en el pe-
diatra clinico, pero lo mismo se puede decir del
investigador, del gestor o del docente.

H. Humano ante el infortunio ajeno. Humano es
un atributo pediatrico imprescindible, mas que
deseable. Decir que el médico que asiste nifos
debe ser humano parece una redundancia, en
cuanto pocos otros ejercitan de manera tan evi-
dente su papel bienhechor. En la toma de deci-
siones a veces tendra que elegir entre ser justo
0 ser humano, porque las decisiones deben te-
ner en cuenta tanto al nifo y su familia como al
sistema en que se trabaja, sin dejar de ser cri-
tico, competente, efectivo, capaz de ver enfer-
mos y no enfermedades. Por encima de todo no
olvidara que, como cualquier médico, debe ser
humano, o sea, sensible y comprensivo ante el
infortunio ajeno y al mismo tiempo hacer com-
patible su profesion con el humanismo, porque
siendo ambicioso intelectualmente, tendra una
renovada energia en su tarea.

l. Innovador atento a los necesarios cambios.
Hay motivos sobrados para afirmar que el pe-
diatra siempre fue un innovador atento a los
cambios. Nunca han faltado colegas que se han
distinguido aportando técnicas y otras noveda-
des, facilitando el descubrimiento de nuevos
agentes nocivos, o bien la mejoria en la elabo-
racion de guias de tratamiento o las reformas en
los procedimientos diagndsticos para adaptar-
los a la edad infantil. En todos los capitulos de la
pediatria los pediatras han innovado a expensas
de provocar un exceso de tecnificacion y tal vez
de deshumanizacion, si bien siempre han defen-
dido el cuidado integral o total. Los pediatras
han colaborado en la socializacién y atencion
universal, aceptando la sobrecarga asistencial
y una posible mala relacién con la familia y el
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paciente. Los pediatras han sido importantes en
la atencion sanitaria en nuevas etapas cronolo-
gicas como la medicina fetal y la medicina del
adolescente.

J. Jovial dentro de la seriedad profesional. Buen
humor es una disposicion ideal para el queha-
cer médico, para la relacion con la familia y para
cuidar mejor al pequeno paciente. También re-
sulta deseable cuando se piensa en la salud del
mismo pediatra. Si el médico esta inmerso en
un trabajo apresurado y agobiante debe advertir
que es basico mantenerse feliz y por tanto sano
durante toda la vida o el mayor tiempo posible.
A las caracteristicas anatémicas y fisiolégicas
de cada uno es preciso anadir el mantenerse al
dia, porque el conocimiento cientifico y huma-
nistico no engendran pesar sino contento. Se
sumaran igualmente las circunstancias ambien-
tales como pueden ser un trabajo bien organiza-
do o en equipo, que su relacién con otros cole-
gas sea buena, que haya coordinacion entre el
trabajo en atencién primaria y en el hospital, que
reciba una gratificacion adecuada a su esfuerzo
y en todos los sentidos.

L. Liberal en el trato con otras profesiones. Hay
diversas expresiones de liberalidad en el pedia-
tra, como su tolerancia ante un quebrantamiento
de las normas y su adaptacién a las condiciones
culturales, con frecuencia dependientes de una
determinada etnia o religién, hasta tolerar con
benevolencia que una familia llegue a consultar,
por asi decir, con un curandero. Sin embargo,
ser liberal plantea en pediatria un mayor dilema
con las profesiones mas cercanas de enfermeria
y médico de familia, pero también algunas otras.
Los pediatras conocen mejor las normas basi-
cas de su ciencia: la consideracion integral del
nino, la valoracién del ambiente, la atencion del
nucleo familiar, la promocién de la salud en sen-
tido amplio, las crecientes tareas de prevencion,
la impregnacion de un sentido ético a toda ac-
tividad y la consideracién de la importancia de
cualquier acontecimiento en el futuro bioldgico,
psicolégico y social. Por tanto, el médico indis-
cutible para cumplir estos ambiciosos objetivos
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es el pediatra para quien el trabajo clinico en el
nifo sano o enfermo estara envuelto en un clima
de comprensién, de amor y de calor humano,
también para la familia, sin dejar que la compa-
sion o la empatia sean tareas de otros.

M. Maestro en la educacion sanitaria. Fueron
muchos los que ensefaron al pediatra, desde
los afios de la primera ensefianza, el bachillera-
to y los estudios universitarios, hasta la época
crucial de la especializacion. También considero
maestros a los discipulos y a los comparieros.
Ademas, al destacar los que transmitieron una
ensefianza inolvidable, incluird igualmente a
los propios niflos enfermos. Pero aqui interesa
destacar el papel del pediatra en la necesaria
educacion sanitaria, lo que le impulsara a rea-
lizarla junto al trabajo de cada dia. El pediatra
como maestro fue una advertencia heredada
de los grandes pediatras del siglo XX. Parece
imprescindible, en efecto, la participacion de
todo médico en la instruccién sobre la salud y
en el caso de la pediatria muy especialmente
en la ensefianza dirigida a los padres. Hacerlo
aprovechando la consulta es doblemente Util,
porque lo aprendido con un componente emo-
cional, como es la enfermedad del hijo, es siem-
pre mejor recordado. Por otro lado, aprender y
ensefar son en el fondo la misma cosa.

N. Notario del saber pediatrico consolidado.
Esta nueva exigencia es una de las mas definito-
rias, pero igualmente de las mas preocupantes.
Quiere decir que le corresponde tomar nota de
la patologia evidente, aquella que clasicamente
esta en un tratado o en un manual de Pedia-
tria, mientras considerara discutible si el posi-
ble avance aparece como una nota previa en un
congreso, una revista cientifica o un periédico.
Anotar la ciencia consolidada significa pues es-
tar al tanto de los contenidos firmes de la me-
dicina pediatrica, sabiendo esperar que algunas
novedades dejen de ser efimeras y que los vie-
jos conocimientos sean desterrados o modifica-
dos por el avance incesante de la investigacion,
junto con el resurgir de las viejas patologias fal-
samente erradicadas. Aceptar este reto trope-
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zara con dificultades dada la celeridad actual en
la difusién de los nuevos datos. Parece cierta la
advertencia de los viejos maestros: la medicina
es un estudio que dura toda la vida.

O. Organizador equitativo de los recursos sani-
tarios. Mas que propuesta es una reivindicacion,
porque viene a recordar que la pediatria, y ya
desde la asistencia primaria, debe participar en
la organizacién de la atencién sanitaria de los
nifos y adolescentes. También, que no sea ma-
nipulada o presionada por los responsables a
nivel gubernamental, que en ocasiones dictan
normas guiadas por prejuicios politicos o sélo
econdmicos, olvidando las verdaderas nece-
sidades del nifio sano y enfermo sujetas a las
transformaciones epidemioldgicas. El pediatra
no dudara en aceptar que la buena organiza-
cién es importante para promocionar la salud.
No esquivara la participacién en las estructu-
ras sanitarias. Al contrario, reclamara un pues-
to como organizador equitativo de los recursos
sanitarios. Y si no le es concedido, ejercera su
derecho a criticar las decisiones que conside-
re no adecuadas hasta la misma terminologia
inapropiada, mencionando al enfermo como un
usuario y al médico como un proveedor.

P. Portavoz de las quejas latentes de los meno-
res. En el nino numerosos sintomas fisicos me-
nores y los trastornos psiquicos suelen quedar
sin la etiqueta debida y constituir un ejemplo
de queja latente en la edad pediatrica. Se tardé
tiempo en reconocer que el maltrato en todos
sus tipos, el abuso, la falta de medidas higiéni-
cas y el abandono fisico y psicolégico producen
graves alteraciones en el nifio, sin que éste ex-
presara su queja. Permanecen por tanto laten-
tes en espera del clinico que consiga ponerlas
de manifiesto. Es dificil que el nifio pequefo ma-
nifieste su queja de manera directa y explicita.
Cuando esta mas cerca de la adolescencia, si
lo hara, pero tropezara frecuentemente con una
barrera la capacidad de expresarse y los pre-
juicios extendidos por los adultos. En la esfe-
ra psicolégica los ejemplos se multiplican, Por
ejemplo, los nifos no siempre mueren por acci-
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dentes, neoplasias, por una alimentacién caren-
cial, por las infecciones o por una mala higiene,
sino por otra deficiencia: la carencia de afecto.

Q. Quintaesencia de la medicina clinica. En el
razonamiento clinico tienen un papel evidente
las emociones como ha confirmado la neuro-
ciencia, lo mismo que la realidad de la intuicion,
ese proceso cognitivo cuyo fundamento solo
es parcialmente captado y que parece mas fre-
cuente en la mujer pediatra. Estos conceptos
tienen su lugar en la tarea diagndstica, aunque
no aparezcan en los protocolos. Con mas razon,
siguen siendo utiles, rapidos y econdmicos los
métodos clasicos de exploracion clinica. Favo-
recen en general una aproximacion al paciente,
de modo que resultan ser una buena forma de
ir iniciando el proceso curativo al mismo tiempo
que favorecen la empatia. El problema es que
el médico actual y mas aun el paciente, por una
razén u otra (sin olvidar la actitud defensiva),
conceden cierta prioridad a las pruebas com-
plementarias, que no deberan ser realizadas sin
un razonamiento clinico previo.

R. Romantico por su contribucion ignorada a la
salud del adulto. Conseguida la meta de una 6p-
tima salud fisica del menor, reflejada por la ace-
leracion del crecimiento, la pediatria actual debe
colaborar para otras metas. Una, la de conseguir
unos nifios felices. Porque cuando esa etapa ini-
cial de la vida ha estado realmente presidida por
la felicidad, se habra aplicado una especie de
inmunizacion frente a los peligros psicosocia-
les que acechan al adulto actual. Otra, la tarea
ignorada de su contribucién a la prevencién de
una larga serie de enfermedades responsables
de la invalidez o la muerte de hombres y muje-
res. Por eso se ha dicho que el nifio es el padre
del hombre. La enumeracidén es innecesaria si
se recuerda la patologia del adulto en cada 6r-
gano o aparato. Comprende desde la obesidad,
el sindrome metabdlico y la arteriosclerosis con
sus repercusiones cardiacas, vasculares y ce-
rebrales, hasta la bronconeumopatias cronicas,
las nefropatias e incuso las neoplasias. Los que
vean nacer estas alteraciones, las pueden cono-
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cer mejor, y estaran en 6ptima situacién para su
prevencion.

S. Sabio en medicina preventiva. Cada vez es
mas preventiva la orientacién de la medicina y
esta tendencia afecta muy especialmente a la
pediatria. Es un concepto basico, pero no total-
mente nuevo, pues desde Avicena en el siglo XI
se proclama que el arte de curar consiste ante
todo en conservar la salud y solo eventualmente
en el tratamiento de la enfermedad. El progre-
so imparable plantea la necesidad de adaptar
en cada época estas tareas de prevencion. El
ejemplo principal de la pediatria preventiva son
las vacunaciones frente a las infecciones preva-
lentes. Avanzan de manera lenta pero continua,
dado que contintan su transformacién las infec-
ciones como enfermedades de primera linea en
el nino. Han desaparecido practicamente las vie-
jas epidemias como viruela, poliomielitis, difte-
ria, sarampidén, pero pueden volver en cualquier
momento, como se ha visto para el sarampion
y la difteria. Todo pediatra debe ser un defensor
y un propagandista de las vacunaciones princi-
pales. Sin olvidar que otras infecciones vienen
a ocupar el sitio de las erradicadas o en vias de
extincién. como recuerdan el virus del Sida o el
virus Ebola. Y no es preciso repetir que en cada
capitulo de la patologia son posibles acciones
de profilaxis con repercusion en la edad infantil
y en el adulto.

T. Testigo de los cambios sociales con repercu-
sion en el nifio. Aceptara el pediatra en su tra-
bajo diario el amplio contenido de la pediatria
social. Reconocera la importancia en la salud
del nifio del entorno adverso, y por tanto del
factor social, pues la pediatria social es todo lo
que concierne al nifio y al adolescente en sus
relaciones con otras personas, con la familia y
con los diversos medios, materiales y sociales.
En cuanto asumio esta orientacion, la pediatria
debié cambiar. Tuvo que aprender la importan-
cia de los factores de riesgo de alcance social.
Asi se ratifico el papel de todo lo referente al
ambiente o entorno, el paro laboral de los pa-
dres, la familia en crisis, el nifio emigrante o de
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etnia marginada, el impacto del divorcio sobre
los hijos, la madre adolescente, la afectacion
por las drogas a través de la madre, por uso en
el adolescente o de manera accidental, la ca-
rencia afectiva, la delincuencia juvenil, el error
y falta de escolaridad o la vivienda deficiente.
Destacé siempre la pobreza entre los factores
de riesgo, de manera que segun la OMS es la
enfermedad que causa mas muertes. Lo hace a
través de la desnutricion, la inmunidad deprimi-
da con aumento de las infecciones, la deficiente
atencion sanitaria, los accidentes frecuentes, el
maltrato, la mala asistencia al recién nacido, la
repercusion en el crecimiento somatico y en el
desarrollo psicolégico y la ausencia de cuidados
preventivos de todo tipo.

U. Urgente al prestar su cuidado al nifio enfer-
mo. Nada es mas apreciado por el enfermo o
por la familia del pequefio que ver al pediatra
pronto junto al paciente. Asi comienza incluso
la accion curativa, como un placebo indiscuti-
ble, y el mejor remedio contra la ansiedad. La
pediatria asumié como una realidad ineludible la
atencion integral o global, pero al mismo tiempo
el progreso, con la especializacién imparable, le
indujo a una mayor tecnificaciéon y divisién en
partes del cuerpo doliente, con el sabido ries-
go de deshumanizacion. Entre otras conse-
cuencias, la misma urgencia seria competencia
de otra especialidad, el médico de urgencias y
emergencias. Estos nuevos especialistas de-
beran enfrentarse a una situacion clinica muy
frecuente: las dominantes falsas urgencias en
el nifio, cuando los padres buscan asistencia
inmediata impulsados por su inexperiencia, su
temor y por diversos factores sociales. Pero la
patologia causante de estos cuadros clinicos no
requiere mucha especializacion en cuanto son
sindromes patolégicos menores, habituales en
esta edad y presididos por sintomas como la
fiebre, la diarrea, los vomitos, las sibilancias o la
tos. El nuevo pediatra procurara atender con ur-
gencia al nino enfermo, aunque no reciba siem-
pre una respuesta adecuada, y de que no todo
depende de él. Sin embargo, luchara porque no
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es aceptable la pasividad, a veces sinébnimo de
culpabilidad.

V. Vocacidon de ayudar al menor. Para algunos
seria la ocasion de hablar del médico de nifios
como valiente, valioso, vanguardista, veraz o
quiza solo voluntarioso. Sin embargo, muchos
aceptaran que la cualidad principal no puede ser
otra que la vocacién. Para la gran mayoria de los
pediatras esa tendencia o inclinacién especial
que es la vocacion no es otra cosa que ayudar
al menor en todas sus edades, de todos los mo-
dos y en todas sus vertientes: no sélo la biolégi-
ca del nifio en la salud y en la enfermedad, sino
también en la psicolégica y social. Ahora bien,
habria que conocer la existencia de una voca-
cién cierta para la pediatria antes de entregarse
a la dificil tarea de esta especialidad. En otras
épocas esto se conseguia aclarar mediante una
entrevista con el maestro elegido. Ahora, la se-
leccion esta basada ante todo en los conoci-
mientos, lo que no parece suficiente, reclaman-
do alguna otra forma de confirmar la tendencia
vocacional. También algunos hablan de certifi-
car con un minimo de rigor el aprovechamiento
del nuevo pediatra, lo que ahora se hace casi de
forma automatica, conforme se van cumpliendo
los afios de actividad clinica. Ademas, hay que
aclarar que la vocacién pediatrica no es exacta-
mente igual que el querer a los nifios. Incluso es
bueno quererlos, pero no demasiado para evitar
una respuesta excesivamente sentimental ante
el nifo que sufre una grave enfermedad.

Y. Yunque para doblegar con firmeza las adver-
sidades pediatricas. Un atractivo de la pediatria,
junto a todo lo ya conocido, es que las grandes
adversidades humanas, como ese gran enemi-
go de todo médico que es la muerte, tienen una
menor incidencia en el niflo que en la edad adul-
ta. Por otro lado, son muchas las adversidades
que el menor debe sobrepasar con ayuda del
pediatra, desde la falta de alimento a la carencia
afectiva, desde los mimos excesivos al maltrato,
desde la medicalizacion de los normales acon-
tecimientos biologicos o psicologicos, hasta la
falta de atencion médica. Sin embargo, ninguna

25 |



pEEdEincE

BT

WL

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

adversidad peor que la muerte. El pediatra debe
estar preparado para esta situacion tan adversa.
Cuando muere un nifio desaparece una ilusiény
un gran tesoro. Si el dolor, la enfermedad y todo
tipo de sufrimiento parece inmerecido en el ino-
cente, la muerte anticipada es muy dificiimente
aceptable. La familia sufrira un gran dolor, pero
el pediatra no puede evitar la participacion en
esta pérdida, cuando debe decir a los padres
que ya no hay esperanza para un ser que ha
nacido para traer la esperanza. En consecuen-
cia, esta situacion es la piedra de toque para
probar una vocacién pediatrica. Para la ciencia
pediatrica la muerte del nifio es un fracaso. Sin
embargo, debe ser un estimulo poderoso para
seguir mejorando la asistencia.

Z. Zanja donde enterrar los mitos erroneos.
Una practica curativa que ahora es considera-
da como un concepto improbable o sin expli-
cacion cientifica, pero arraigada en determinada
cultura, es decir, un mito erréneo, en su origen
pudo haber intervenido la misma pediatria o la
medicina en general. La medicina o la pediatria
pudieron rectificar, con el tiempo y el avance de
la ciencia, pero la creencia errénea popular per-
sistié arraigada durante generaciones o siglos,
condicionando conductas de tratamiento perju-
diciales. Dos ejemplos iniciales mas conocidos
son la errénea relacién de algunas enfermeda-
des con la salida de los dientes en el nifio y la
presencia de acetona en el aliento y orina como
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una enfermedad propia descrita por un pione-
ro de la Pediatria. Son dos llamadas previas de
atencién no sea que algo de lo que hoy es ad-
mitido como una verdad indiscutible, no acabe
siendo en el futuro un mito erréneo. La fiebre del
nino como un sintoma peligroso es un mito que
en cierto modo persiste. En lejanos tiempos,
en cuanto era detectada se combatia mediante
purgantes, reforzando el abrigo y suprimiendo
la alimentacién, porque se temia que la eleva-
cion de la temperatura corporal podia ocasio-
nar un dafno cerebral. En el dia de hoy todavia
hay madres que siguen temiendo a la fiebre y
abusan de su tratamiento con paracetamol o
ibuprofeno. Un lamentable mito erroneo mante-
nido hasta hace poco es que el nifo pequefio
no siente el dolor o lo percibe poco. Tal criterio
estaba basado en que su sistema nervioso era
todavia poco competente al estar en esa larga
fase de cubrir con mielina las vias ascendentes
y descendentes. Con este falso criterio estuvie-
ron prohibidos o muy limitados los diferentes
medicamentos analgésicos y anestésicos. La
intervencién para combatir los mitos erroneos
no acaba. El ultimo que se puede citar es el error
de considerar el colesterol exdgeno alimentario
como principal responsable de la arterioesclero-
sis y sus consecuencias.
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Abstract

La Directiva 2013/46/UE y posteriormente el Reglamento 2016/127/UE han
autorizado la proteina de leche de cabra como fuente para la elaboracién
de férmulas para lactantes. Capricare de inicio y continuacién es una fér-
mula a base de leche de cabra, disponible actualmente en farmacias. Su
proceso de elaboracion es diferente del empleado habitualmente para for-
mulas a base de leche de vaca, lo cual repercute en su composicion. El
contenido lipidico mantiene un 55% de la grasa animal, con un 31% de
acido palmitico en posicién f-monoglicerido. La cantidad de calcio inor-
ganico libre es solo del 20 %. Todo ello repercute en una optimizacion de la
absorcién grasa. Debido a los niveles mas bajos de a-s1-caseina, el cuajo
de la leche de cabra es unas 10 veces mas blando y mas similar al de la
leche materna, favoreciendo el vaciado gastrico. Se presentan los resul-
tados favorables del empleo de Capricare-1 para el tratamiento dietético
del lactante con estrefimiento funcional y del lactante con reflujo gastro
esofagico. Dada la presencia de oligosacaridos naturales en la leche, estos
podrian modular la respuesta inmunitaria de tipo alérgico.

Leche de cabra, cdlico del lactante, estrefimiento funcional del lactante,
reflujo gastroesofagico.

Directive 2013/46/EU and later Regulation 2016/127/EU have authorized
goat milk protein as a source for the elaboration of formulas for infants.
Capricare of start and continuation is a formula based on goat’s milk, cu-
rrently available in pharmacies. The process of elaboration of this formula
is different from that usually used for formulas based on cow’s milk, which
affects its composition. The lipid content maintains 55% of the animal fat,
with 31% palmitic acid in the f-monoglyceride position. The amount of free
inorganic calcium is only 20%. All this has an impact on fat absorption op-
timization. Due to the lower levels of a-s1-casein, goat milk rennet is about
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10 times softer and more similar to breast milk, favoring gastric emptying.
The favorable results of the use of Capricare-1 for the dietary treatment of
the infant with functional constipation and of the infant with gastro esopha-
geal reflux are presented. Given the presence of natural oligosaccharides in
milk these can modulate the allergic-type immune response.

Key words:
reflux.

La importancia de la lactancia materna como
factor determinante de la salud infantil y mater-
na, es un hecho incuestionable, sin embargo, en
ocasiones se precisa recurrir a la alimentacion
artificial. Tradicionalmente las formulas infantiles
han sido desarrolladas a base de proteinas de
leche de vaca. Recientemente han hecho apari-
cion en Europa diferentes preparados infantiles
a base de leche de cabra. Solo las formulas in-
fantiles para lactantes y de continuacion de la
marca Capricare (Dairy Goat Co-operative / New
Zelande/ Ltd 9)(DGC) estan comercializadas en
nuestro pais en los canales de distribucién y
dispensacion de farmacia y gozan de respaldo
cientifico. La Unién Europea por la Directiva
2013/46/UE autoriz6 su comercializacion. Esta
autorizacion fue posible gracias a una opinion
positiva de EFSA (Autoridad Europea de Seguri-
dad Alimentaria) ', quien determiné después de
revisar los estudios clinicos realizados por DGC,
que la leche de cabra era adecuada como fuen-
te proteica para los preparados de lactantes 2°.
La Union Europea publico el 25 de septiembre
de 2015 el Reglamento 2016/127 sobre com-
posicion de los preparados para lactantes y es-
pecifica la autorizacién de que dichos prepara-
dos puedan ser elaborados también a partir de
la leche de cabra*.

Trastornos intestinales leves del lactante

El “colico” del lactante es hoy en dia uno de
los temas mas desconcertantes de la practica
pediatrica. En realidad cuando se aplica este
término a un lactante “que llora en exceso” no
nos estamos refiriendo al concepto etimologi-
co del griego Kolikos (implicacién del colon en
la causa del dolor), sino al acrénimo del inglés
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Goat’s milk, infant colic, functional infant constipation, gastroesophageal

“Cause Obscure Lengthy Infant Crying” (COLIC)
cuya traduccion seria “llanto excesivo de causa
oscura en el lactante” °¢. Ya que no existe una
definicién clara, los estudios de las causas, pre-
valencia y tratamiento incluyen un grupo hete-
rogéneo de lactantes con diferentes problemas
o sin ningun problema "2, Es una realidad que
se incluyen dentro del término aquellos trastor-
nos intestinales leves (TIL) como: estrefimiento,
reflujo gastroesofagico (RGE) y exceso de gas
por intolerancia fisiolégica a lactosa del RN. Si
dichas patologias son las desencadenantes del
llanto y tratandolas dietéticamente se soluciona
el problema, estaremos ante un “llanto secun-
dario” y no ante un “cdlico” genuino de etiologia
oscura ®.

La incidencia de los trastornos intestinales
leves del lactante

En un estudio efectuado en nuestro hospital en
2005, la prevalecia de consulta por llanto exce-
sivo por TIL en lactantes entre 1-3 meses con
lactancia artificial fue del 30%?°. La catalogacion
del tipo de llanto y el porcentaje de cada TIL se
expone en la Figura 1. Para confirmar dicha pre-
valencia un estudio mas amplio, epidemiologico
transversal (Estudio Eden) fue efectuado con la
participacion de 285 pediatras'®. Fueron evalua-
dos 3.487 lactantes, de menos de 4 meses, que
acudieron a la consulta de dichos pediatras en
el plazo de una semana concreta de manera uni-
versal. La prevalencia global de consulta por TIL
fue muy similar (28 %) asi como la distribucién
porcentual de los trastornos. Ante estos datos
no es de extranar la proliferacion de prepara-
dos destinados a la solucién dietética de los
mismos'".
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“SINDROME DEL LLANTO* EN EL LACTANTE (n= 200)

Organicidod 3% - Llante
. g poroxistico
Liant
anto excesivo v 0%

por disfuncién 30%

Y

Normal 37%

Figura 1.Distribucion de los lactantes con las distintas causas
de llanto

Justificaciéon del empleo de la formula a base
de proteina de leche de vaca en los trastor-
nos intestinales leves del lactante.

Las particularidades que aporta, la férmula a
base de proteina de cabra, y que marcan algu-
nas diferencias con respecto a las férmulas tra-
dicionales a base de proteina vacuna, radican en
el proceso de elaboracion y a las caracteristicas
peculiares de la leche de cabra, resultando de
todo ello una alternativa con perfil mas natural.
Las féormulas a base de leche de vaca utilizan un
proceso de fabricacion complejo, descompo-
niendo de entrada la leche empleada. La grasa
lactea es separada y sustituida mayoritariamen-
te por aceites vegetales como fuente de lipidos.
En el lamado “proceso de extraccién del suero”
se procede también a una separacién completa
de todas las proteinas y se efectia posterior-
mente una recomposicion de las mismas para
conseguir un perfil semejante al de la leche ma-
terna de 40 % de caseinay 60 % de lacto suero.
La lactosa, vitaminas, minerales, y otros com-
ponentes son posteriormente afadidos. Por su
parte, Capricare tiene un proceso de fabricaciéon
mas sencillo y natural utilizando el 100% de las
proteinas sin manipulacién y un 55% de su ma-
teria grasa. Para conseguir las concentraciones
de acidos grasos esenciales recomendados han
sido afadidos aceites vegetales ricos en los mis-
mos; aceite de canola, aceite de girasol y aceite

b

sz - Volumen 25 | N°1 | Junio 2018

de girasol rico en oleico, suponiendo la suma
total un 45% de las grasas. Han sido afiadidos
minerales, vitaminas y lactosa para adaptarse y
cumplir con los niveles de las recomendaciones
oficiales. Figura 2.

Vistas las caracteristicas de la férmula de cabra
se ha valorado su posicionamiento como una de
las alternativas dietéticas en la alimentacion de
lactantes con RGE vy estrefimiento funcional con
sintomas moderados en los que planteemos una
prueba terapéutica de respuesta clinica. Revisa-
remos también el efecto potencialmente benefi-
cioso de otros factores y nutrientes de la formula.

El estrenimiento del lactante.

Se sabe que en el recién nacido (RN) el «pool»
de sales biliares esta disminuido, asi como la
actividad de la lipasa pancreatica, lo cual influ-
ye negativamente en la digestion y absorcidn
de la grasa. Estos puntos negativos en par-
te estan contrarrestados por la lipasa lingual y
en el caso de los alimentados a pecho por la
presencia de una lipasa estimulada por las sa-
les biliares. Estos factores citados hacen que la
absorcién sea de 80%-90% de la grasa inge-
rida en el RN con lactancia materna. En caso
de ingerir férmula dicha absorcion aun se altera
mas ya que interviene otro factor determinante,
como es la disposicién del acido graso palmi-
tico en los triglicéridos de la grasa. En la leche
materna, el 70% del acido palmitico se localiza
en posicién pB-triglicérido y el resto se reparte en
las posiciones alfa. Se sabe que la colipasa, de-
pendiente de la lipasa pancreatica, hidroliza de
manera preferente la posicion alfa y da lugar a
los acidos grasos libres correspondientes. Sin
embargo, no hidroliza la posicion p, con lo que
el acido graso queda unido al glicerol formando
un B -monoglicerido que forma micelas mixtas
con las sales biliares y es facilmente absorbido.
Los acidos grasos libres se absorben mal y tien-
den a unirse al calcio inorganico libre, formando
jabones calcicos insolubles, que dan lugar a una
consistencia mas dura de las heces 2. Capricare
contiene un nivel de palmitico del 31% en posi-
cién B -monoglicerido debido a que se conserva
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Figura 2: Proceso de fabricacion de las formulas.

la grasa natural de la leche de cabra en una pro-
porcién del 55%'3. Sin embargo, en las formulas
infantiles a base de leche de vaca, con grasa
vegetal, la cantidad de palmitico en posicién
-monoglicerido suele ser del 12 % al 19%, a no
ser que haya sido empleado el aceite de palma
reesterificado (Betapol). Es conocido el trabajo
de Quinlan en el cual se estudié la composicion
de las heces de nifios alimentados con lactancia
materna y con formula infantil a base de protei-
nas vacunas, objetivando la existencia de una
relacién entre la dureza de las heces y su conte-
nido en jabones célcicos™. Demostraron que las
heces de los nifos lactados al pecho eran mas
blandas y practicamente no contenian jabones
calcicos, mientras que las de los nifios con for-
mula eran significativamente mas duras, y en
ellas los jabones calcicos llegaban a constituir el
40% de su composicion. Dichos hallazgos han
sido corroborados por otros autores™®.

En Capricare el cociente proteico también ayu-
da a disminuir la mala absorcién de grasa, dado
que el 80% del calcio esta unido a la caseina
y contiene menos calcio inorganico libre, capaz
de unirse al acido palmitico libre. En un estudio
clinico se ha referido, que las heces de los lac-
tantes alimentados con féormula a base de leche
de cabra se asemejan en consistencia a las de
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los bebés alimentados con pecho y el nimero
de evacuaciones es mas frecuente y sin moles-
tias'®. A destacar su mayor concentracion de
triglicéridos de cadena media cercana al 6,5 %
(caprico y caprilico), que como es sabido son de
mejor absorcion's,

Experiencia clinica del empleo de formula a
base proteina de cabra en el estreiiimiento.

Se presentan datos preliminares de la valoracion
del empleo de Capricare-1 en el estrefiimiento
funcional del lactante. Han sido valorados 20
lactantes de 1 a 4 meses de edad con estrefii-
miento caracterizado por eliminacion de heces
duras y acomparfados de llanto excesivo-irrita-
bilidad, defecacién dolorosa, paso dificil o la ne-
cesidad de ayuda externa para defecar. Todos
ellos eran bebés a término sin historia neona-
tal, de madres sanas, con peso hormal al nacer.
En el momento de la consulta, todos estaban
tomando una férmula estandar de proteina de
leche de vaca. No se encontré causa organica
de estrefiimiento en ninguno de ellos. Ninguno
recibia una formula infantil especialmente com-
puesta de nutrientes modificados o laxante para
tratar el estrefiimiento. Después de la inclusion,
los 20 bebés fueron alimentados con férmula
Capricare-1.
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Formula infantil 2

visita final por medio de una esca-
la tipo Likert con cinco respuestas
posibles (de muy satisfecho a muy
insatisfecho).

La determinacién de grasa, nitré-

: geno, agua e hidratos de carbono

Leche materna Capnum base de leche de vaca en las heces se realizd usando la

G 6 G técnica de NIRA (analisis de re-
L Paimitico (L L Pamitico (1 L Pamitico (1 flectancia en el infrarrojo cerca-
I | | no) '8 a la inclusiéon y después de
E Paimtico ﬂ 70 E Paimico Bw - E Paimibco B 1219 3 semanas de alimentacién con
R R R Capricare-1. Los valores norma-
f Paimitico (L E Paimitico (1 "E Paimitico (L les basados en nuestros propios

Figura 3: Cantidad de Beta —palmitico en las leches empleadas en la alimen-

tacion del lactante.

El objetivo principal consistié en valorar la reper-
cusion en la cantidad de grasa fecal tras la indi-
cacion de formula infantil de proteinas de cabra,
proporcionando un 31% de 3 -monoglicérido de
acido palmitico. Figura 3. El objetivo secundario
fue valorar la relacién entre los resultados bio-
quimicos, la consistencia de las heces y la me-
joria de los sintomas clinicos

Tabla 1: Resultados empleo Capricare en estrefiimiento

Inclusién Capricare valor

de p*

Consistencia heces 2 3 <0.05

N° heces/ dia 2 2 >0,2
Llanto 24 h 3 1 < 0,001
Grasaen heces 8,6£3,14 6,8+x1,9 < 0.001

*prueba estadisitica de Wilcoxon

Un cuestionario sobre, frecuencia de heces cada
24 horas, duracion de llanto- inquietud cada 24
horas y la consistencia de las heces fue comple-
tado por los padres en la inclusion y después de
3 semanas de empleo de Capricare-1. Para eva-
luar la consistencia de las heces, se uso la esca-
la fotografica de Bristol'. La satisfaccion de los
padres con la formula del estudio se evalud en la

Wit

resultados, que son comparables
a los resultados de otros autores,
expresados como% (g / 100 g de
heces) son: grasa: <5%, nitroge-
no: <1.8%, carbohidratos: <2%
y agua entre 80 y 85%. Dichos valores son
adecuados para lactantes con lactancia ma-
terna. Sin embargo, los valores de grasa con
férmulas estandar de proteina vacuna suelen
ser mas alta durante los primeros 6 meses de
vida (entre 7 y 11%)1°%0,

La dureza de las heces que notificaron los
padres dentro de la escala de valoracion de
Bristol fueron entre 1-3 al inicio, mientras que
después de la inclusién de la férmula de Ca-
pricare-1 las clasificaron entre 3-5. El estudio
estadistico de los promedios fue significativo
(p <0,05). El nimero de deposiciones por dia
no se modificé mostrando un promedio simi-
lar de 2 deposiciones por dia. El nUmero de
horas de llanto/queja disminuyé de 3h a 1h
/24 horas, mostrando una diferencia significa-
tiva (p <0.001). Los niveles de grasa fueron de
8,6 gr% al inicio versus 6,8 gr% con Capri-
care-1 mostrando una diferencia significativa
(p <0.001). Tabla 1. Estos datos demuestran
que la composicién lipidica y la posicion del
calcio influyen favorablemente en la composi-
cion de las heces. La mejoria del estrefiimien-
to afecta el bienestar del bebé, disminuyendo
significativamente el tiempo del disconfort.
Este hecho también se ha informado en otros
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Figura 4: Tamario micellas de caseina en leche de cabra y de vaca.

estudios?'. La aceptacion del producto ha sido
excelente por parte de los bebés y la curva de
peso permanecio dentro de la normalidad.

El Reflujo Gastro Esofagico no complicado
del lactante

Existe un consenso general en cuanto que el
reflujo gastroesofagico (RGE) no complicado no
debe ser tratado farmacologicamente (antiaci-
dos, procinéticos, bloqueantes de los recepto-
res H2), pero si con medidas como tratamiento
postural y dietético. El espesamiento de la leche
con el fin de aumentar su viscosidad (medido en
centipoises-cP) ha sido una medida terapéutica
recomendada desde hace mas de cuatro déca-
das. Los productos que son empleados como
espesantes son harina de semilla de algarrobo
(Locus Bean Gu) y almidones de cereales (arroz
y maiz). Sin embargo, cuestiones como: Qué
viscosidad debe tener una férmula antirreflujo
(AR)?, ¢con que aditivo se logra adecuadamen-
te?, ¢qué concentracién debe tener contener
de dicho aditivo?, han sido planteadas. En el
trabajo “Estudio del comportamiento reolégico
in vitro de las formulas AR” los autores investi-
gan sobre las cuestiones planteadas, estudian-
do la viscosidad de las diferentes férmulas AR
del mercado. llegando a la conclusion de que
la viscosidad de las mismas, es muy variable
dependiendo del agente empleado, de la con-
centracion de este y del cociente proteico. No
todas alcanzan una viscosidad de 50 cP, valor
hipotético a conseguir, para responder a una
efectividad terapéutica. De ahi la gran diferen-
cia del comportamiento de las formulas AR y
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en muchas ocasiones la falta de evidencia de
mejoria clinica. A su vez no todos los autores
estan de acuerdo en esta medida dietética tera-
péutica, ya que piensan que el espesante puede
conllevar que el contenido regurgitado, de con-
tenido acido, permanezca mas tiempo en con-
tacto con el esofago, dificultando “la limpieza”
esofagica?.

La tension de la cuajada constituye la medida
de la dureza o suavidad de la misma; a una ten-
sibn mas baja corresponde una digestion mas
facil y un vaciado gastrico mas rapido. La ten-
sion de la cuajada de la leche de cabra fue de 36
y la de vaca 70 segun la circular 101 de la Esta-
cion Experimental de Agricultura de Utah, USA.
Esto es debido a que el tamafio de las micelas
de caseina, formadas por la accion de la renina
gastrica (fermento Lab), en la leche de cabra es
de 60 nm-80 nm versus 100 nm-200 nm en la
leche de vaca, lo que hace que el cuajo de la
leche de cabra sea unas 10 veces mas blando
y mas similar al de la leche materna. (Figuras
4 y 5). Dicha diferencia es debida a los niveles
de a-s1-caseina, que en la leche de cabra os-
cila entre 0y 7 g / L versus niveles de 1,9 gr/
L en la caseina leche vaca. La consecuencia
practica es una digestion gastrica mas rapida,
mas similar a la leche materna favoreciendo el
vaciado gastrico. Capricare conserva la relacién
suero/ caseina presente en la leche de cabra
entera de 20:80, manteniendo los niveles de
B-lactoglobulina a un minimo. Recordemos que
la B-lactoglobulina es mas dificil de digerir que
la caseina. Estudios in vitro confirman un patron
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Figura 5: Vision del tipo de cuajo formado por leche materna, formula a base
leche de cabra ( Capricare-1) y una formula estandar de proteina de vaca.

diferente de digestion de las proteinas de la le-
che de cabra en comparacién con la leche de
vaca. Por ejemplo, se demostré que el 96% de
caseina de cabra se hidrolizé completamente in
vitro por tripsina versus un 76-90% de la casei-
na vacuna y que después del tratamiento con
jugo gastrico y duodenal humano, un 23% de la
B-lactoglobulina de cabra permanecié sin digerir
en comparacion con un 83% de la vaca®.

La repercusién del empleo de férmulas en el tra-
tamiento del RGE es muy dificil de evaluar. La
metodologia es compleja, se tendria que recurrir
a pH-metria o impedanciometria y dicha explo-
racion ser repetida con las diferentes formulas
a comparar. La edad del paciente y la deon-
tologia hacen imposible este tipo de estudios.
Por otra parte, se sabe que no existe relacion
entre el grado de reflujo y el nUmero de vémi-
tos/ regurgitaciones, ni con los datos clinicos
que pueda presentar en paciente. Asi pues, el
mantenimiento de una férmula especial para la
alimentacion del lactante con incontinencia de
cardias dependera de la valoracién por parte de
la familia y del facultativo. Datos preliminares
de evaluacion clinica del empleo de la formu-
la Capricare-1 en lactantes con RGE han sido
satisfactorios, lo cual es justificable dadas las
caracteristicas descritas del tipo de cuajo. No
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obstante, son pacientes en los
cuales es muy complejo valorar
la eficacia de las medidas tera-
péuticas de tipo dietético.

Revision de las caracteristicas
de otros factores y nutrientes.

La alergia a las proteinas de la
leche de vaca (APLV) es una en-
tidad perfectamente conocida en
la actualidad, con suficientes da-
tos clinicos y fundamentos bio-
quimicos, Sin embargo, en caso
de intolerancia a las proteinas de
la leche de vaca (IPLV) el Prick
test y Rast- IgE especifico de
proteinas vacunas son negativos,
por lo cual el diagnostico esta
basado en la valoracién clinica y
respuesta al tratamiento dietético de exclusion
de la proteina vacuna. En caso de la colitis por
proteina vacuna del RN la relacién causa /efec-
to ha sido bien establecida, sin embargo, la im-
plicacién en la génesis del “cdlico del lactante”
permanece sin aclarar?*. Existen evidencias de
que las proteinas vacunas pueden producir in-
flamacién de la mucosa, edema, dismotilidad,
pérdida de sangre y proteinas, conduciendo
todo ello a molestias intestinales. Es conocido
que en el neonato existe un aumento de per-
meabilidad intestinal, que permite un paso au-
mentado de macromoléculas; por lo que son
candidatos susceptibles en algunas ocasiones
a que desarrollen la cadena fisiopatoldgica de
la IPLV descrita. La tolerancia inmunolégica a
dichos antigenos envuelve el hecho fisioldgico
de muerte programada celular, en este caso de
linfocitos innecesarios. Dicho proceso incluye
en ocasiones un rapido proceso inflamatorio
denominado apoptosis. En determinados lac-
tantes con un posible aumento de la permeabili-
dad intestinal, dicho proceso de apoptosis seria
exagerado y conduciria a dichos sintomas. Los
linfocitos son unas células especialmente sus-
ceptibles a dicha apoptosis. Con frecuencia lac-
tantes con llanto excesivo son catalogados de
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“colico/disconfort intestinal por IPLV “El trata-
miento empirico se suele efectuar con féormulas
a base de hidrolizado de proteinas vacunas des-
de hace tiempo?. Los trabajos publicados sobre
la eficacia son contradictorios. En los casos en
que se evidencia una mejoria cémo podemos
explicar dicha respuesta? Varias pueden ser las
explicaciones de dicha mejoria. En primer lu-
gar, aceptar que la proteina esté implicada en el
dafno celular descrito y que la administraciéon de
un hidrolizado reduzca la capacidad patogénica
comentada. Pero si la proteina no esta implicada
otras explicaciones han sido referenciadas para
justificar la mejoria. Se sabe que los péptidos de
la caseina que resultan después de la hidrdlisis,
son capaces de liberar pequenas cantidades de
endorfinas enddgenas, que podrian producir un
efecto sedante en nifilos con un llanto excesivo
primario. En segundo lugar dicha mejora suele
describirse al cabo de un tiempo de estar to-
mando estos preparados (alrededor de un mes)
pudiendo coincidir con una maduracion del sis-
tema nervioso auténomo que se produce alre-
dedor de los 3-4 meses, lo que justifica la desa-
paricion del llanto primario.

La relacién natural de proteinas de suero y ca-
seinas de la leche de vaca es de 20:80, pero
dicho cociente es modificado en las férmulas
a base de proteina vacuna para asemejarse al
de la leche materna, que es aproximadamen-
te 60:40. La leche de vaca y la leche de ca-
bra contienen p-lactoglobulina, mientras que
la leche materna no. Una formula con protei-
nas de lactosuero anadidas para conseguir el
cociente similar al materno ftriplica los niveles
de B-lactoglobulina, aumentando su potencial
alergenicidad. Ya hemos comentado la diferen-
cia entre la leche de cabra y la leche de vaca
en cuanto a la a-s1-caseina. Estudios en ani-
males, modelo murino, indican un menor nu-
mero de reacciones inmunes cuando se dan
niveles mas bajos de a-s1-caseina®. Sin em-
bargo, hay muchas proteinas diferentes de la
a-s1-caseina, en la leche que pueden provo-
car alergias. Los estudios actuales demuestran
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que no es posible afirmar que las personas con
sensibilidad a la leche de vaca no tendran reac-
ciones a la leche de cabra?’-2°,

La leche de cabra contiene oligosacaridos aci-
dos y neutros, muchos de los cuales son estruc-
turalmente similares a los oligosacaridos de la
leche humana®-3. La concentracion de oligosa-
caridos en la leche de cabra es aproximadamen-
te 10 veces superior a la leche de bovino, pero
muy inferiores a las de leche humana, que se
calcula alrededor de 10 g/ L. Se ha visto que los
oligosacaridos enriquecidos con leche de cabra
eran antiinflamatorios en modelos de hapteno
inducidos en ratas®*y en colitis inducida por sul-
fato de dextrano de sodio® y tienen un efecto
en el desarrollo de la flora probidtica del lactante
que los ingiere®®. El proceso de elaboracion de
la férmula permite que dichos componentes es-
tén presentes de manera natural en Capricare.
Aunque estos estudios sugieren que la leche de
cabra puede ser una atractiva fuente natural de
oligosacaridos, mas similar a lo apartado por le-
che materna, se necesitan mas estudios cientifi-
cos y clinicos antes de que se exprese cualquier
juicio.

La composicion proteica descrita y el efecto
beneficioso de los oligosacaridos hacen que la
leche a base de leche de cabra pueda tener un
efecto beneficioso en la disminucion de la géne-
sis de la patologia alérgica del lactante. Algunos
estudios efectuados en paises con amplia expe-
riencia en el empleo de estas férmulas lo han re-
ferenciado %38, Importante no obstante recalcar
que no se recomienda el uso de formula a base
de proteina de leche de cabra para bebés diag-
nosticados con alergias o intolerancias a la pro-
teina de la leche de vaca y ser prudentes antes
de indicar su empleo si existe cualquier duda.
Futuros estudios clinicos seran necesarios para
corroborar el posicionamiento de la férmula en
los TIL.
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Resumen: En el nifio con asma es fundamental establecer el diagndstico diferencial
y la etiologia, asi como el estudio de la funcién pulmonar y la inflamacion.
En el tratamiento del asma con riesgo vital es fundamental la prevencion
de la crisis, con medidas de control ambiental y asegurando un correcto
tratamiento. Es importante distinguir entre asma de riesgo vital y asma se-
vero, no controlado. El asma de dificil control es el un asma severo que se
controla con la adherencia a la medicacion, la técnica inhalatoria correcta,
evitando comorbilidades, alérgenos y factores asociados. El omalizumab
es el anticuerpo monoclonal anti IgE, indicado en nifios mayores de 6 afios
con asma grave persistente. No esta indicado su uso en las crisis asmati-
cas.

Cerca del 80% de las muertes por crisis de asma grave se producen en el
medio extrahospitalario. EI mejor tratamiento del asma de riesgo vital es la
prevencion, reforzando las medidas de educcidn sanitaria que promueven
la adherencia al tratamiento.

Palabras clave: Asma en Pediatria. Niveles asistenciales
ASTHMA IN PEDIATRICS: MANAGEMENT IN THE THREE LEVELS OF CARE

Abstract It is essential to establish the differential diagnosis and ethology, as well as
the study of lung function and inflammation in children with asthma. It is
important to distinguish between life-threatening asthma and severe, un-
controlled asthma. The severe asthma may be controlled with adherence to
medication, the correct inhalation technique, avoiding comorbidities, aller-
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gens and associated factors. In the treatment of asthma with vital risk, the
prevention of the crisis is essential, with environmental control measures
and ensuring a correct treatment. Omalizumab is the anti-IgE monoclonal
antibody, indicated in children older than 6 years with persistent severe
asthma. Its use is not indicated in asthmatic crises.

About 80% of deaths due to severe asthma attacks occur in the out-of-hos-
pital setting. The best treatment for life-threatening asthma is prevention,
reinforcing health education measures that promote adherence to treat-

ment.

Keywords:

El asma es una enfermedad respiratoria croni-
ca que, segun datos de la Organizacion Mun-
dial de la Salud (OMS), afecta a 235 millones de
personas en todo el mundo, en especial a la in-
fancia, siendo la principal enfermedad crénica
en Pediatria. Se define por la existencia de una
hiperreactividad de la via aérea frente a diversos
estimulos, que producen niveles variables de
broncoespasmo e inflamacién (responsable del
edema y el aumento de secrecién mucosa), que
son reversibles de manera espontanea o como
resultado del tratamiento. Entre los factores
de riesgo que desencadenan broncoespasmo
y crisis asmaticas en pacientes sensibilizados
destacan la contaminacién atmosférica, la po-
linizacién ambiental, las infecciones viricas, el
epitelio y pelo de los animales domésticos vy el
ejercicio fisico vigoroso.

El diagndstico del asma en el nifio pequeno es
controvertido. Con frecuencia las exacerbacio-
nes se diagnostican errbneamente como bron-
quitis, enfermedad reactiva de la via aérea o
neumonia. Debe considerarse el diagnéstico de
asma en los pacientes que presentan sibilancias
recurrentes o crénicas, especialmente espirato-
rias, tos recurrente o cronica, diagndsticos fre-
cuentes de bronquitis y/o que son diagnostica-
dos frecuentemente de neumonia en ausencia
de datos de infeccion bacteriana. El diagnoéstico
de asma se confirma demostrando la respues-
ta clinica (remision completa de sintomas), o la
reversibilidad de la obstrucciéon bronquial en la
espirometria, tras la inhalacién de un 2 agonis-
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ta o tras la administracién de corticosteroides a
altas dosis. Actualmente cuando la espirometria
no da resultados concluyentes para el diagnds-
tico, la prueba del 6xido nitrico exhalado ofrece
una informacién complementaria valiosa.

Los objetivos que persigue el tratamiento al nifio
con asma son eliminar o reducir los sintomas
cronicos, incluidos los nocturnos, para que el
paciente pueda mantener una actividad escolar,
y social normal, conseguir una funcién pulmo-
nar normal (0 lo mas normal posible), prevenir
y/o disminuir al maximo la aparicion de reagu-
dizaciones y evitar los efectos secundarios de
la medicacion, utilizando el menor nimero de
farmacos y las minimas dosis para mantener al
nifo estable. Sin embargo, dada la naturaleza
heterogénea del asma, la planificacion de las
estrategias terapéuticas mas adecuadas requie-
re la identificacién del patrén clinico o fenotipico
de cada paciente.

La Global Initiative for Asthma (GINA) es una red
de salud publica que se establecié para poten-
ciar la informacion y la atencién a los pacientes
con asma. Las caracteristicas claves del infor-
me GINA incluyen una definicion de asma que
subraya su naturaleza heterogénea, la variabili-
dad de los sintomas asi como la limitacion varia-
ble del flujo espiratorio y la importancia de con-
firmar el diagndstico de asma para minimizar
el infra y sobre tratamiento. También desarrolla
herramientas practicas para la evaluacion del
control de los sintomas, los factores de riesgo
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y un enfoque integral para el manejo del asma
que reconoce un rol fundamental a los corticoi-
des inhalados.

El informe GINA aconseja individualizar la aten-
cién al paciente asmatico; maximizar el benefi-
cio de los farmacos disponibles, abordando los
problemas comunes como la técnica inhalato-
ria incorrecta y mala adherencia; una atencion
continua, comenzando por los talleres de edu-
cacion y la autogestion temprana del tratamien-
to en los niflos mayores y adolescentes, con un
manejo correcto en los tres niveles asistencia-
les.

Un grupo especial lo constituyen los pacien-
tes con asma grave, que representa el 5-7% de
todos los casos, ya que se trata de un grupo
pequefio pero altamente vulnerable. Estos pa-
cientes tienen crisis asmaticas a menudo, pre-
cisan hospitalizacién con frecuencia y tienen
riesgo de presentar eventos adversos por las
altas dosis de corticosteroides que necesitan.
Conviene recordar que cerca del 80% de las
muertes por crisis de asma grave se producen
en el medio extrahospitalario, por lo que es fun-
damental detectar los factores de riesgo y ac-
tuar precozmente frente a ellos. La OMS propu-
so un protocolo de seguimiento para clasificar
los casos severos de asma de dificil control y
asma grave resistente al tratamiento. El asma de
dificil control es un asma grave, pero que pue-
de controlarse al optimizar la cumplimentacién
del tratamiento (farmacos y forma de adminis-
tracién), tratar posibles comorbilidades y con-
trolar otros factores asociados. Por el contrario,
el asma grave resistente al tratamiento es aquel
en el que se alcanza un pobre control pese a
un tratamiento de alta intensidad. El mejor trata-
miento del asma de riesgo vital es la prevencion,
reforzando las medidas de educacién sanitaria
que promueven la adherencia al tratamiento. En
cualquier caso, el seguimiento y control de es-
tos pacientes debe realizarse por unidades es-
pecializadas en el tratamiento del asma.

Respecto a los ultimos avances en el tratamiento
del asma, ademas del anticuerpo anti-IgE oma-
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lizumab, indicado en el asma grave y de dificil
control en Pediatria (no indicado en las crisis as-
maticas), se han desarrollado nuevos farmacos
como mepolizumab, reslizumaby benralizumab,
aunque aun no hay experiencia suficiente en la
practica clinica para recomendarlos en nifos.

Podriamos considerar por tanto puntos clave
del asma en Pediatria:

- El correcto diagnostico y un adecuado diag-
néstico diferencial

- El estudio etiolégico, asi como el estudio y
control de la funcién pulmonar y la inflamacién

- Distinguir entre asma de riesgo vital y asma
severo, no controlado

- La prevencion de la crisis en el asma con
riesgo vital mediante medidas de control am-
biental y asegurando un correcto tratamiento

- El uso de omalizumab en nifios mayores de 6
afnos con asma grave persistente.

Se va a desarrollar especificamente por diferen-
tes autores con gran experiencia cuatro traba-
jos sobre la atencidn en la infancia y adolescen-
cia del Asma en Atencién Primaria, Urgencias
Pediatricas, Cuidados Intensivos y Consultas
Externas de Neumologia y Alergia Pediatrica.
Estos trabajos fueron expuestos en una Mesa
Redonda a través un caso clinico, como hilo
conductor, en la XX Reunién Conjunta de las
Sociedades de Pediatria de Andalucia Orien-
tal, Occidental y Extremadura. Almeria 2 y 3 de
Marzo de 2018.
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Resumen:

Palabras clave:

Abstract:

El asma es la enfermedad crénica mas prevalente de la infancia, con un
pequeno porcentaje de formas graves, cuyo control es mas dificil e incluso
pone en riesgo la vida del paciente. Los conceptos de asma grave, de con-
trol dificil y de riesgo vital, estan interrelacionados, pero no son sinénimos
entre si. El pediatra de Atencién Primaria, primer eslabén asistencial, debe
no solo diagnosticar el asma, establecer su gravedad e indicar y ajustar
el tratamiento sino también participar en la educacioén de los pacientes y
hacer una correcta derivacién de aquellos que lo precisen. Dado que cual-
quier asmatico puede llegar a tener un asma de riesgo vital, es esencial
que el pediatra de Atencion Primaria sea capaz de hacer un correcto segui-
miento de los nifios con asma. Esto implica conocer también los factores
de riesgo asociados mas frecuentemente al asma de riesgo vital, tanto los
relacionados con los servicios sanitarios, como con el paciente y su entor-
no y la propia enfermedad. Un profundo conocimiento de estos aspectos
le permitira identificar adecuadamente a quienes deban etiquetarse como
de probable asma de riesgo vital y actuar en consecuencia.

Asma grave, Asma de riesgo vital, Atencidn Primaria

Asthma is the most prevalent chronic disease of childhood, with a small
percentage of severe forms, with more difficult control and even puts the
patient’s life at risk. The concepts of severe asthma, difficult control and
vital risk, are interrelated, but are not synonymous with each other. The Pri-
mary Care pediatrician, the first healthcare link, must not only diagnose as-
thma, establish its severity and indicate and adjust the treatment, but also
participate in the education of patients and make a correct referral. Given
that any asthmatic can have a life-threatening asthma, it is essential that the
Primary Care pediatrician is able to correctly monitor children with asthma.
This also involves knowing the risk factors most frequently associated with
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life-threatening asthma, both those related to health services, as well as to
the patient and their environment and the disease itself. A deep knowledge
of these aspects will allow to properly identify those who are likely to have

life-threatening asthma.

Key words Severe asthma, Life-threatening asthma, Primary Care

El asma es la enfermedad crénica mas preva-
lente de la infancia y aunque en la mayoria de
las personas el asma es leve a moderado, existe
un porcentaje pequefio que presenta un pade-
cimiento mas grave. El control del asma es el
objetivo que se persigue con el tratamiento, y en
la medida que el asma es mas grave, el control
es mas dificil de conseguir incluso poniendo en
riesgo la vida del paciente cuando se presenta
la crisis de asma, no importa la gravedad.

Los conceptos de asma grave, de control dificil y
de riesgo vital, estan interrelacionados, pero no
son sinénimos entre si. El pediatra de Atencion
Primaria representa el primer nivel de asistencia
a todos los pacientes con asma, incluyendo to-
dos los grados de gravedad. Tiene como areas
de responsabilidad diagnosticar el asma, esta-
blecer su gravedad y de acuerdo a ella indicar
el tratamiento y ajustarlo segun la respuesta a
la medicacién como se recoge en las guias. La
educacioén de los pacientes es parte fundamen-
tal en su tratamiento. Una actividad programada
en asma en Atencién Primaria mejora el control
de la enfermedad en la mayoria de los pacientes
y proporciona una asistencia mas racional por el
sistema sanitario derivando al hospital, aquellos
que responden mal al tratamiento convencional,
presentan crisis graves o cuando se necesitan
ampliar el estudio en caso de diagnéstico dudo-
so. Cualquier asmatico puede potencialmente
llegar a tener un asma de riesgo vital y a nuestro
juicio, es responsabilidad del pediatra de Aten-
cién Primaria como primer eslabon de la cadena
detectarlo para poder disminuir el nUmero de los
que podrian pasar por esta situacion. El objetivo
de nuestra ponencia es ilustrar como puede ac-
tuar el pediatra de Atencion Primaria en el asma
de riesgo vital.
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DIFERENCIAS ENTRE ASMA GRAVE, DE
CONTROL DIFICIL Y DE RIESGO VITAL

Sus definiciones estan interrelacionadas entre si
de alguna manera. Comprender las definiciones
de estos aspectos del asma es fundamental a la
hora de poder abordar el manejo de la enferme-
dad, racionalizar su tratamiento y establecer el
itinerario de la asistencia al paciente en el siste-
ma sanitario. Figura 1.

Asma grave. En Espafa en torno al 9% de ni-
fos asmaticos presenta un asma grave, que se
define como aquella en la que llegan a nece-
sitarse corticoides inhalados (Cl) a dosis altas
(budesonida [BD] > 800 pg/dia o fluticasona [FT]
> 500 pg/dia) mas un segundo farmaco contro-
lador (agonistas p2-adrenérgicos de accion lar-
ga [LABA] o antagonistas de los receptores de
los leucotrienos [ARLT]). Cuando a pesar de em-
plear un tratamiento intenso no se llega a con-
seguir el control de los sintomas y la calidad de
vida se ve muy alterada, se habla de asma grave
refractario a tratamiento que es inferior al 5% de
los pacientes con asma.

Asma de control dificil. La sociedad espafio-
la de neumologia y cirugia toracica (SEPAR) en
su normativa de asma de control dificil la defi-
ne como el que persiste con un nivel de control
insuficiente a pesar de mantener el tratamiento
adecuado para su nivel de gravedad. Un asma
de control dificil puede parecer un asma grave.
Es un asma que no tiene respuesta aparente al
tratamiento, que va precisando una subida en el
escalonamiento del tratamiento cada vez mayor.
Sin embargo, cuando el manejo es optimizado,
se puede conseguir el control adecuado de la
enfermedad. En esta categoria, el mal control
puede deberse a un diagndstico inadecuado
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de condiciones comoérbidas, a una pobre adhe-
rencia al tratamiento, a deficiencias técnicas en
el uso de los dispositivos inhalatorio, a factores
ambientales y psicosociales o una combinacién
de varias de ellas al mismo tiempo.

Asma de riesgo vital. Todos los pacientes con
asma tienen posibilidades de desarrollar exacer-
baciones desde una de caracter leve hasta otras
de una extrema gravedad que pueden provocar
la muerte. Esta forma clinica mas grave se de-
nomina asma potencialmente fatal o de riesgo
vital (ARV) y se define por la presentacién de
diversos eventos tales como: parada cardiorres-
piratoria, intubacion orotraqueal y ventilacion
mecanica, ingreso en una unidad de cuidados
intensivos (UCI), con presencia de hipercapnia
o acidosis. Identificar los pacientes que tienen
ARV es imprescindible para poner en marcha
las medidas oportunas para evitar el evento mas
temido, la muerte. Los pacientes que fallecen en
un ataque de asmay los que necesitan un ingre-
so en UCI para recibir ventilacion mecanica y no
llegan a morir, pertenecen a un mismo tipo de
asma en diferentes estadios evolutivos.

En este documento vamos a intentar abordar
estos tres aspectos del asma desde el enfoque
del pediatra que trabaja en Atencion Primaria ya
que tiene una gran responsabilidad dentro del
engranaje de la asistencia sanitaria en colabo-
racién con el hospital en sus diferentes niveles
de atencion.

¢El asma de riesgo vital sélo se da pacientes
con asma grave?

Las exacerbaciones mortales y casi fatales de
asma pueden ocurrir esporadicamente en una
minoria de asmaticos, ya sea que el nivel inicial de
actividad de la enfermedad sea leve, moderado
o grave. Es decir, cualquier exacerbacién aguda
del asma podria ser un ataque potencialmente
mortal, por lo que cobran gran importancia tan-
to un tratamiento correcto de la crisis asmatica
como la prevencion de con un tratamiento de
control correcto. Sin embargo, es mas probable
que ocurra en pacientes con asma problematico
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grave. El andlisis de trayectoria grupal de Yii et
al ha sugerido tres trayectorias clinicas distin-
tas para pacientes con asma grave y o dificil de
controlar, asi, en este estudio, el 58 por ciento
de los pacientes con asma tuvo exacerbaciones
graves poco frecuentes durante el seguimien-
to de cinco afos, el 32 por ciento mejord, tuvo
menos exacerbaciones en los afios siguientes y
el 10 por ciento tuvo exacerbaciones persisten-
temente frecuentes. Se produjeron eventos casi
fatales en las tres trayectorias, pero fueron sig-
nificativamente mas frecuentes en los pacientes
que presentaban una trayectoria con exacerba-
ciones persistentemente frecuentes.

¢Cuadles son los factores de riesgo que influ-
yen en el asma de riesgo vital?

Son numerosos pero una vez que se analizan
los casos de asma de riesgo vital, los que se
encuentran con mayor frecuencia son los si-
guientes:

1) Relacionados con los servicios sanitarios.
El funcionamiento deficiente de los servicios
sanitarios es uno de los elementos descritos
con mayor frecuencia como responsable de
las muertes por asma. Mantener un trata-
miento y control inadecuado de los pacientes
por parte del médico, no reconocer la grave-
dad de la crisis de ARV cuando se presen-
ta o instaurar un tratamiento insuficiente de
la misma son algunos de estos aspectos. El
retraso en la llegada del paciente al hospital
por demora de la ambulancia y la ausencia
de planes de autocontrol son otros.

2) Relacionados con el paciente y su entor-
no. El incumplimiento de las prescripciones
medicas, problemas psicologicos y condi-
ciones socio-econdémicas adversas pueden
influir tanto en la falta de control de la enfer-
medad como en el retraso para pedir ayuda
meédica. También la falta de reconocimien-
to de la gravedad de la crisis por parte del
paciente o sus familiares puede demorar la
instauraciéon de un tratamiento adecuado.
Este riesgo es especialmente elevado en un
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subgrupo de pacientes, sobre todo en ado-
lescentes, que presentan una alteracion en la
percepcion de la limitacién al flujo aéreo y/o
la hipoxemia, lo que les impide apreciar la in-
tensidad de la exacerbacion.

3) Relacionados con la enfermedad. La ma-
yoria son indicadores de una mayor gravedad
del asma (frecuentes ingresos hospitalarios,
necesidad de ventilacion mecéanica en des-
compensaciones previas y mayores requeri-
mientos de medicacion). Se ha estimado que
aproximadamente del 80 al 85 por ciento de
los pacientes que mueren de asma tienen
un historial de sintomas progresivos durante
mas de 12 horas y a menudo de una a tres
semanas.

IDENTIFICACION DE PACIENTES DE ALTO
RIESGO DE ARV

Factores de riesgo principales.

- Antecedentes recientes de asma mal contro-
lada.

- Antecedentes de asma casi fatal.

- La falta de historia previa de asma casi fatal
no descarta la posibilidad de un ataque po-
tencialmente mortal.

Factores de riesgo menores

- Laexposicioén a aeroalérgenos, sobre todo de
mascotas, se asocia con episodios de asma
casi mortal en individuos sensibilizados.

- Alergia a alimentos.
- Intolerancia a AINEs.
- Ejercicio y asma mal controlada.

- Dependencia de glucocorticoides sistémi-
COs.

- Falta de adherencia al tratamiento.
- Control deficiente del asma.

- Problemas psicosociales.
Medidas objetivas

- El volumen espiratorio forzado bajo en un se-
gundo (FEV 1) se asocia con un mayor riesgo
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de crisis del asma y, cuanto menor es el FEV
1, mayor es el riesgo

- El atrapamiento de aire y la hiperinflacion se
asocian con una mayor frecuencia de exa-
cerbaciones graves de asma.

- La CVF pos-broncodilatador inferior al 70 por
ciento es un predictor de visitas a urgencias
relacionadas con el asma y la hospitalizacion

- No obstante, hay que tener presente que
también hay pacientes con asma fatal o casi
fatal con una espirometria basal completa-
mente normal.

Mala percepcion de la disnea

- Mala percepcion de obstruccién de las vias
respiratorias que se evidencia cuando al rea-
lizar una espirometria con un grado de obs-
truccién moderado y un test de broncodilata-
cion posterior positivo el paciente no percibe
ni la obstruccién basal ni la mejoria posterior.

- Hay pacientes con una percepcion embota-
da de la disnea y dificultad para comunicar
los sintomas.

- Esto explica la demora que a veces tienen
estos pacientes en la busqueda de atencién
meédica durante una crisis de asma.

Perfiles clinicos de los pacientes con ARV

En lineas generales podemos hablar de dos
perfiles clinicos de pacientes que pueden morir
por un ataque de asma:

- Asma fatal de inicio lento (80-85% de las
muertes). La base de su enfermedad es una
inflamacion eosinofilica con obstruccion de
los conductos respiratorios por depoésito de
moco Yy epitelio descamado. Estos cambios
se producen en dias o semanas.

- Asma fatal de inicio rapido. (20% de las
muertes). La muerte ocurre en menos de 2
a 6 horas tras el inicio de los sintomas. La
obstruccidn grave de las vias respiratorias se
debe principalmente al broncoespasmo del
musculo liso y los neutréfilos son la célula in-
flamatoria predominante.
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Asma grave problematico
(no se controla pese a tratamiento multiple)

Asma
de control dificil

Asma refractario a tratamiento
(>2 crisis de asma grave/ano)

Exposicion a
desencadenantes
ambientales

Baja adherencia

y/o
Mala técnica

Comorbilidades (asma plus)
RGE, obesidad, disfuncion
de cuerdas vocales...

Figura 1. Asma problematico grave y sus variantes. El asma de riesgo vital se presenta con mayor frecuencia en caso
de asma problematico grave. Reconocer y manejar correctamente el asma de control dificil es una de las oportunida-

des para intervenir en Atencién Primaria

La mayoria de los pacientes que mueren con
asma de riesgo vital deberian ser tratados de
manera adecuada para evitar un desenlace fa-
tal. Aquellos que cumplen criterios de perfil de
inicio lento se pueden beneficiar de un diag-
nostico, tratamiento y seguimiento adecuados,
ya que el tratamiento preventivo y las medidas
de evitacién son fundamentales para corregir el
sustrato anatomopatdlogico de la enfermedad.
Ademas, los pacientes (o0 sus padres) de ambos
perfiles clinicos se pueden beneficiar cuando
aprenden a reconocer los sintomas, utilizan un
plan de accion por escrito y saben tomar de-
cisiones de tratamiento o busqueda temprana
de atencion médica. Los medidores de pico de
flujo pueden ser utiles para valorar la gravedad
de una crisis en aquellos pacientes mal percep-
tores o con asma inestable.
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PAPEL DEL PEDIATRA DE ATENCION PRI-
MARIA EN EL PACIENTE CON ASMA DE
RIESGO VITAL

El pediatra de Atencién Primaria esta en una
posiciéon idonea para identificar al paciente con
asma de riesgo vital porque presta continuidad
asistencial, conoce la familia y el medio social
donde se desenvuelve la vida del paciente. Ade-
mas, puede diferenciar los matices en el pade-
cimiento de asma grave y asma de control dificil
que son las que con mayor frecuencia podrian
llevar a un asma de riesgo vital.

Los pasos a seguir en el manejo del asma en
Atencion Primaria son:

Diagnéstico. En el paciente con sintomas sos-
pechosos de asma hay que realizar el diagnés-
tico mediante una buena historia clinica donde
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Tabla 1. Clasificacion de la Guia Espanola para el Manejo del Asma (GEMA)*

Clasificacion del asma infantil GEMAAJ.2 https://www.gemasma.com/

Episodios - De pocas horas 0 | - < de uno cada > de uno cada 4-5 Frecuentes
dias de duracion < 5-6 semanas semanas
de uno cada 10-12/ | - Maximo
semanas 6-8 crisis/ano
= Maximo
#4-5 crisis/ano
Sintomas intercrisis | Asintomatico, con Asintomatico Leves Frecuentes

buena tolerancia al

gjercicio

Sibilancias - Con esfuerzos Con esfuerzos Con esfuerzos
intensos moderados minimos

Sintomas noctumos - € 2 noches por » 2 noches por

semana semana

Medicacion de alivio - € I dias por semana . 3 dias por semana

(SABA)

Funcién pulmonar

-FE"-".I >80 % >80 % >»T0%-<80% <70 %

- Variabilidad PEF < 20 % <20 % *»20%-<30% > 350 %

FE slumen espiratorio fo

0 TOrZado en el primer s

ge aCCion corta

*Esta clasificacion se usa antes de iniciar el tratamiento preventivo del asma

se recogeran los antecedentes personales vy
familiares y los sintomas y signos clinicos que
sugieren el diagnéstico y los desencadenantes
(ejercicio, humos, alergias, catarros, etc.) que
parecen provocar los sintomas. Tras una explo-
racion detallada se debe recoger la presencia
de sibilancias (de gran valor predictivo positivo
y negativo) y la presencia de otros hallazgos
auscultatorios, asi como la objetivacion de sin-
tomas en nariz, conjuntivas de los ojos y de la
piel. En nifios que colaboran se realizaran las
pruebas de funcién pulmonar correspondientes
para valorar el grado de obstruccion de las vias
aéreas. En todos se determinara la presencia
de alergias mediante prick-test o pruebas in vi-
tro para detectar IgE especifica a los alérgenos
sospechados. En los nifios pequefios que no
se pueden realizar pruebas de funcién pulmo-
nar y en caso de sospechar otros diagnosticos
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diferentes al asma se haran otras pruebas para
descartar otras enfermedades. En el momento
del diagndstico ya se iniciara la educacién del
paciente relacionando los sintomas que presen-
ta con los desencadenantes.

Establecer la gravedad. Una vez diagnostica-
do de asma hay que establecer la gravedad para
indicar el tratamiento correspondiente. Para ello
se utilizara una de las clasificaciones de la gra-
vedad existentes como la de la GEMA (Tabla 1),
en el caso de que no haya recibido previamente
tratamiento antiasmatico preventivo. Para clasi-
ficar la gravedad nos basaremos en los sinto-
mas del paciente y su recurrencia en los ultimos
3 meses asi como los valores de FEV1 de las
pruebas de funciéon pulmonar.

Indicacién de tratamiento. Gracias a las re-
comendaciones de las guias se iniciara el tra-
tamiento en el escalén adecuado a la gravedad
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Tabla 2. Valoracién del nivel de control del asma, segin GINA3

Control de sintomas de asma Nivel de control del asma

v . Buen Control Mal

En las dltimas 4 semanas el paciente tuvo ,
control Parcial control

Sintomas durante el dia > 2 veces / semana Si No
Despertar nocturno debido al asma Si No Ninguno 1-2 3.4
Ustd medicacion de alivio 2 veces/semana Si No de ellos de ellos de ellos
Limitacidon de actividades debido al asma Si No
GINA 2017, Estrategia global para el manejo y prevencion del asma. hitp://ginasthma.org/

del asma. En este momento se inicia al paciente
y la familia en el aprendizaje de la técnica inhala-
toria y a saber diferenciar el tratamiento preven-
tivo o controlador del medicamento de alivio, se
le recuerdan los factores desencadenantes que
deben evitarse y se facilita un plan de accion
por escrito donde queden recogidos todo. Ade-
mas en este el plan de accién debe detallarse
también coémo actuar en caso de presentar una
crisis de asma, para yugularla lo antes posible y
cuando debe ir a urgencias en caso de mala o
nula respuesta.

Reajuste de la medicacidén. Se pueden dar va-
ras situaciones:

- Aunqgue la respuesta al tratamiento preven-
tivo se espera entre las 6-8 semanas de ini-
ciada la medicacioén, se debe hacer una va-
loracion intermedia a las dos semanas para
asegurarnos de que esta siguiendo las indi-
caciones de tratamiento farmacolégico y de
evitacion de desencadenantes correctamen-
te, que realiza bien la técnica inhalatoria, y en
caso de haber iniciado un diario de sintomas
que sabe rellenarlo como se le enseid. Si en
este control intermedio se ha comprobado
que todo esta bien ya se hace una nueva va-
loracién a las 6-8 semanas de haber inicia-
do la medicacion y luego cada 3 meses para
nuevos reajustes.

- ¢Coémo se realiza el reajuste de la medica-
cion? Se valoran de nuevo los sintomas del

a2 i - X
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paciente siguiendo bien un cuestionario de
sintomas como el CAN o el ACT o la clasifi-
cacion del grado de control (tabla 2), segun
sintomas diurnos y nocturnos uso de medi-
cacion de alivio y limitacién de actividades.
Segun la valoracion del paciente se ajusta la
medicacion de acuerdo a las guias de practi-
ca clinica.

a) Si hay una respuesta inadecuada, tras com-
probar que toma la medicacién, que sabe
hacer correctamente la técnica inhalatoria y
que el paciente esta evitando los desenca-
denantes, aumentamos la medicacién segun
esta recogido en las guias de asma.

b) Si la respuesta es inadecuada pero hay pro-
blemas en la adherencia al tratamiento pres-
crito o errores en la técnica inhalatoria o en
la evitacion de los desencadenantes se debe
volver a valorar las causas por las que se ha
producido el fallo para intentar corregirlas,
siempre teniendo en cuenta las dificultades y
creencias de los pacientes y la familia.

Papel de la educacién. Es la piedra angular
del seguimiento del paciente en Atencién Pri-
maria. Muchos de los fracasos en el tratamiento
del asma se deben a factores relacionados con
una escasa comprension de la enfermedad por
parte del paciente y/o la familia. La causa mas
frecuente de la falta de respuesta al tratamiento
prescrito es no tomar la medicacién o tomarla
de manera incorrecta y es una de las claves en
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el asma de control dificil que hay que tener pre-
sente. Conseguir que el paciente se involucre
en sus autocuidados permitira que el asma esté
bajo control y disminuyamos el numero de cri-
sis que podrian a llegar a ser por su gravedad,
crisis de riesgo vital. Mediante las actividades
educativas se consigue controlar la mayoria de
los pacientes.

Derivacion a consulta de neumoalergia pe-
diatrica. Hay pacientes que no responden ade-
cuadamente al tratamiento una vez descartados
problemas de adherencia terapéutica y que
llegan a necesitar dosis media-alta de corticoi-
des inhalados asociados a otros medicamentos
como los beta-2 de accién larga y/o antileuco-
trienos. Es el momento de derivar a consultas
externas de neumoalergia para descartar otras
comorbilidades como el RGE, disfuncién de
cuerdas vocales, etc. (base del asma de control
dificil) o bien un asma grave que puede precisar
otros tratamientos como los farmacos biolégi-
cos, que deben ser indicados en el ambito de la
atencién hospitalaria

¢Cuando derivar al servicio de urgencias
del hospital a un paciente con una crisis de
asma?

Las crisis de asma representan una amenaza
potencial para la vida del paciente. La mayoria
de las crisis de asma se pueden solucionar en el
ambito de Atencidén Primaria, pero se deben de-
rivar todas las crisis que se hayan catalogados
como graves o aquella moderada con respues-
ta incompleta al tratamiento, evitando la demora
en la derivaciéon. En caso de derivar al hospital
se hara en una ambulancia medicalizada con
fuente de oxigeno, sobre todo cuando la distan-
cia al hospital se recorre en un tiempo superior
a 15 minutos.

Conclusiones

El asma de riesgo vital supone una seria ame-
naza para la vida. Cualquier crisis de asma se
puede llegar a convertir en una crisis de riesgo
vital por lo que debe ser atendida rapidamente
con la medicacion adecuada. El asma de riesgo
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vital se da con mas frecuencia entre los pacien-
tes que presentan un asma grave o crisis fre-
cuentes. Un buen control del asma atencién y
primaria y reconocer precozmente los pacientes
que pueden llegar a tener un asma de riesgo vi-
tal son puntos clave en el papel del pediatra de
Atencion Primaria.
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Resumen:

Palabras clave:

Abstract:

La crisis asmatica constituye un motivo de consulta frecuente en los servi-
cios de Urgencias pediatricas. El diagndstico es clinico y no precisa prue-
bas complementarias de forma rutinaria. EI manejo debe ser protocolizado
y sistematico. Para ello es fundamental hacer una valoracion objetiva de
la gravedad de la crisis, utilizando como herramientas el Pulmonary Score
y la pulsioximetria. Una vez clasificada la crisis como leve, moderada o
grave, se iniciara el tratamiento indicado segun las recomendaciones de
las guias de practica clinica. La base del tratamiento en todos los casos
contindan siendo los broncodilatadores beta 2 adrenérgicos. Los corticoi-
des sistémicos constituyen otro pilar de tratamiento en el caso de las crisis
moderadas y graves. Entre los tratamientos de segunda linea para la crisis
moderada-grave destaca el bromuro de ipratropio y el sulfato de magne-
sio, cuya efectividad solo se ha constatado en etapas precoces. Se debe
prestar atencién especial a los lactantes y a los pacientes con asma de
riesgo vital, por su mayor riesgo de desarrollar crisis graves e insuficiencia
respiratoria.

Crisis asmatica, urgencias, pulmonary score, tratamiento, corticoides, sul-
fato de magnesio.

Asthma exacerbations constitute a reason for frequent consultation in pe-
diatric emergency departments. The diagnosis is based on clinical findings
and does not routinely need supplementary tests. The management must
be protocoled and systematic. It is basic to make an objective assessment
of the severity of the exacerbation by Pulmonary Score and pulsioximetry.
Once the exacerbation is classified as mild, moderate or severe, it will be
treated according to the recommendations of the clinical practice guideli-
nes. The basis of treatment remains in all cases bronchodilator therapy with
short acting beta 2 agonist. Systemic corticosteroids are also essential for

Autor para correspondencia: Ana Ortiz Alvarez

anaortiz_al@hotmail.com
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management of moderate and severe exacerbations. Among second line
treatments for moderate to severe crisis, we can highlight ipratropium bro-
mide and magnesium sulfate, although their effectiveness is only proven
when is used in early phases. Special attention must be paid to infants and
patients with life-threatening asthma, as they are at higher risk to develop
severe crisis or respiratory insufficiency.

Key words:

Asthma exacerbation, emergency department, pulmonary score, treat-

ment, corticosteroids, magnesium sulfate.

Una crisis asmatica constituye un episodio
brusco o gradual de agravamiento de los sinto-
mas habituales de asma. Hoy en dia constituye
un motivo frecuente de consulta en los servicios
de Urgencias Pediatricas.

El diagnéstico es eminentemente clinico y se
basa en una anamnesis detallada y una explo-
racion fisica exhaustiva. Es fundamental recabar
informacién sobre el tiempo de evolucion del
episodio, tratamiento administrado y respuesta
al mismo (incluyendo informacion sobre dosis
y dispositivos empleados), tratamiento de base
habitual y factores de riesgo (hospitalizaciones
previas por crisis asmatica, frecuentaciéon de los
servicios de Urgencias, tratamiento con gluco-
corticoides orales...).

El abordaje terapéutico en Urgencias va a de-
pender de la valoracion inicial de la gravedad de
la crisis.

VALORACION DE LA GRAVEDAD

Para valorar de forma objetiva y hacer una es-
tratificacidn del riesgo en la crisis asmatica en la
edad pediatrica contamos con una herramienta
ampliamente utilizada, el Pulmonary Score. Ta-
bla 1. Se trata de una escala basada en crite-
rios clinicos (frecuencia respiratoria, sibilancias
y uso de musculatura accesoria), muy sencilla y
aplicable a todas la edades.

Habitualmente la valoracion de la crisis asmati-
ca se complementa con la saturacién de oxige-
no (SatO,) medida por pulsioximetria.

La crisis asmatica leve se define por una pun-
tuacion de 0-3 en el Pulmonary Score, la mode-
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rada de 4-6 y la grave de 7-9. En base a los va-
lores de la pulsioximetria se clasifica como leve
si la SatO,> 94%, moderada si SatO,91-94% y
grave si la Sat0,<91%.

Generalmente existe una concordancia entra
ambos parametros. Tabla 2.

En caso de discordancia entre ambos se debera
clasificar en base al parametro de mayor grave-
dad.

MANEJO DE LA CRISIS ASMATICA EN UR-
GENCIAS

Objetivos generales

- Revertir la obstruccion al flujo aéreo median-
te tratamiento broncodilatador y/o corticoi-
des.

- Tratamiento de la hipoxia y de la hipercapnia
si la hubiera.

- Intensificar la terapia de fondo para prevenir
nuevas reagudizaciones.

Consideraciones generales

- Se debe prestar especial atencion ante la cri-
sis asmatica de los lactantes pequefios, ya
que desarrollan insuficiencia respiratoria con
mas facilidad y tienen una respuesta menos
previsible a los broncodilatadores, y ante la
crisis asmatica de los pacientes con asma de
riesgo vital. Tabla 3.

- Laterapia de primera linea esta basada en el
uso de broncodilatadores, corticoides sisté-
micos y oxigenoterapia. Las dosis se ajusta-
ran en funcion de la gravedad de la crisis.
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Tabla 1. Pulmonary Score

PUNTUACION | Frecuenciarespiratoria Sibilancias SEDED
<6 anos >6 anhos esternocleidomastoideo
0 <30 <20 No No
1 31-45 21-35 Final espiracion Incremento leve
2 46-60 36-50 Toda la espiracion Aumentado
3 >60 >50 Inspiracioén y espiracion® Actividad maxima

*Si no hay sibilancias y la actividad del esternocleidomastoideo esta aumentada, puntua el apartado como 3.

- En general, las crisis leves y moderadas pue-
den tratarse en Atencion Primaria. Las crisis
graves, con sospecha de complicaciones,
con antecedentes de crisis de alto riesgo o
con falta de respuesta al tratamiento inicial
deberan ser derivadas al servicio de Urgen-
cias.

- La SatO,<91% tras el inicio del tratamiento
permite predecir la necesidad de un trata-
miento prolongado y ayuda a seleccionar a
los pacientes mas graves.

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO DE LA
CRISIS ASMATICA

Agonistas beta2 adrenérgicos de accién
corta

Constituyen la base del tratamiento de la exa-
cerbacion asmatica. El farmaco mas utilizado es
el salbutamol, disponible en solucién para ne-
bulizar o bien en sistema de inhalador presuriza-
do. Las dosis empleadas y los tiempos de admi-
nistracion dependen de la gravedad de la crisis
y de la respuesta al tratamiento inicial. Figura 1.

En general, los beta2 adrenérgicos se admi-
nistraran preferentemente mediante inhalador
presurizado con camara espaciadora. La via
nebulizada no ha demostrado superioridad
con respecto a este sistema en el tratamiento

Tabla 2. Integraciéon Pulmonary Score
y pulsioximetria.

PULMONARY Saturacion
SCORE de O,
LEVE 0-3 > 94%
MODERADA 4-6 91 - 94%
GRAVE 7-9 <91%
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de la crisis asmatica salvo en el caso de que
sea necesario administrar otra medicacién de
forma conjunta (bromuro de ipratropio) o que el
paciente precise oxigenoterapia de forma con-
tinua.

En cuanto a la nebulizacién, esta puede ser
continua o intermitente, con similar eficacia y
efectos secundarios. Después de tres tandas
de salbutamol nebulizado y si no han apareci-
do efectos secundarios, se puede continuar con
nebulizaciones intermitentes cada 30-45 minu-
tos, o bien cambiar a una nebulizacién continua.

Los efectos secundarios mas frecuentes de los
beta2 adrenérgicos son la taquicardia, palpita-
ciones, hipertension arterial, temblor, nauseas
y/o vémitos e hiperactividad.

Corticoides sistémicos

Debido a su accién antiinflamatoria disminuyen
la necesidad de ingreso y la tasa de recaida
posterior.

Su eficacia esta cuestionada en preescolares
con crisis de sibilancias leves-moderadas des-
encadenadas por infecciones viricas, por lo
que su administracion deberia reservarse para
aquellos pacientes con crisis moderadas-gra-
ves o para pacientes con antecedentes de crisis
graves, que han finalizado recientemente un tra-
tamiento con corticoides orales o cuando no se
consigue una mejoria mantenida con los bron-
codilatadores a demanda.

La via de administracién de eleccion es la via
oral. La via intravenosa queda reservada para
aquellos pacientes con intolerancia a la via oral,
crisis graves o alteraciones gastrointestinales.
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VALORA(‘TION INICIAL: CLASIFICACION
Anamnes-lrs B DE LA
Exploracion fisica GRAVEDAD
Pulmonary Score DE LA CRISIS
Pulsioximetria

CRISIS LEVE: CRISIS MODERADA: CRISIS GRAVE:

PS 0-3, Sat0,>94%
Salbutamol: 2-4 puff
con camara.
Reevaluar en 15
minutos
Responde: ALTA
Plan por escrito con
SABA* a demanda.
No responde: CRISIS
MODERADA

PS 4-6, SatO2 91-94%
Oxigenoterapia para
Sat02>94%
Salbutamol:

6-8 puff con camara
cada 20 minutos
o)

0,15 mg/kg nebulizado
(hasta 3 tandas)
Valorar CT sistémico#
Reevaluar en 15

minutos

Responde: ALTA
Plan por escrito con
SABA a demanda +

CT oral 3-5 dias

No responde: CRISIS
GRAVE

PS 7-9, Sat0,<91%
Oxigenoterapia para
Sat0,>94%
Salbutamol:

10 puff con camara
cada 20 minutos
0
0,15 mg/kg nebulizado
(hasta 3 tandas)
Bromuro de ipratropio:
2-4 puff con camara
cada 20 minutos
0
Nebulizado
250mcg/500mcg

CT a 1-2 mg/kg

via oral o IV.

Valorar traslado/
Ingreso en Observacién/
ucCl

Figura 1. Algoritmo de tratamiento segun el nivel de gravedad de la crisis asmatica

PS: Pulmonary Score

* SABA: agonista beta2 adrenérgico de accion corta. CT: corticoide. PS: Pulmonary Score.

# Valorar corticoide sistémico en funcion de antecedentes, tratamiento reciente con corticoide oral o falta
de respuesta mantenida con SABA
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Tabla 3. Caracteristicas del asma de riesgo vital

Antecedentes de crisis grave con ingreso en UCI (sobre todo si precisé ventilacion mecanica).

Hospitalizacién y/o frecuentacion de los servicios de Urgencias en el ultimo afio.

Aumento del uso de broncodilatadores en el Ultimo ano.

Paciente en tratamiento con corticoides orales (0 que acaba de finalizar dicho tratamiento).

Pacientes que han suspendido el tratamiento con corticoides inhalados de forma indebida.

Malos cumplidores del tratamiento.

Pacientes con problemas psiquiatricos o psicosociales.

Pacientes con patologia asociada.

La dosis utilizada es de 1-2 mg/kg/dia de pred-
nisona o equivalente, repartida en dos dosis, en
ciclos cortos de 3-5 dias sin reduccién gradual.
Existen algunos estudios que apuntan hacia
la utilizacién de dexametasona en dosis Unica
como alternativa (0,6 mg/kg via oral o intramus-
cular). En las crisis graves se utiliza metilpredni-
solona: bolo de 1-2 mg/kg (maximo 60 mg), se-
guida de 1- 4 mg/kg/dia en dosis divididas cada
6 horas por via intravenosa.

Glucocorticoides inhalados

No hay evidencia de que los glucocorticoides
por via inhalada, ya sea como tratamiento alter-
nativo o adicional a los glucocorticoides sisté-
micos, produzcan ningun beneficio clinico, por
lo que su uso no esta recomendado en el trata-
miento de la exacerbacion asmatica.

Bromuro de ipatropio

Anticolinérgico de accion corta que mejora la
accion broncodilatadora del beta2 adrenérgico
cuando se administra de forma conjunta. Mejora
la tasa de hospitalizacion desde Urgencias y la
funcién pulmonar, pero no la tasa de ingreso en
UCI ni la de estancia hospitalaria. Su adicion
al tratamiento con salbutamol esta indicada en
las crisis graves y en las moderadas con escasa
respuesta al tratamiento inicial.

No se ha demostrado que esta eficacia se man-
tenga mas alla de la tercera dosis.

La dosis recomendada es de 250 mcg nebuliza-
do en < 30 kg y 500 mcg en > 30 kg. La dosis
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con camara de inhalacién es de 40-80 mcg (2-4
pulsaciones).

Sulfato de magnesio

Tratamiento de segunda linea que se puede uti-
lizar en crisis graves que no han respondido al
tratamiento inicial y en las crisis moderadas con
deterioro rapidamente progresivo.

La dosis utilizada es de 50-75 mg/kg (maximo:
2 g) en 20 minutos. Tras el bolo inicial se puede
iniciar una perfusion continua a 25-30 mg/kg/h
(dosis maxima en 24 horas: 2 g).

Como posible efecto secundario puede apare-
cer la hipotensién arterial.

Al igual que lo que ocurre con el bromuro de
ipratropio, sus beneficios no son mantenidos en
el tiempo, por lo que solo debe utilizarse en eta-
pas tempranas.

Teofilinas

Tratamiento de segunda linea que mejora la fun-
cién pulmonar en las 6 primeras horas pero no
otros parametros (sintomatologia, tasa de ingre-
so, necesidad de beta2...). Produce ademas un
gran numero de efectos secundarios e interac-
ciones farmacoldgicas.

En la actualidad su uso no esta recomendado
en el tratamiento de la crisis asmatica grave.

BIBLIOGRAFIA

1.- Christopher L. Carroll, Kathleen A. Sala. Pe-
diatric Status Asthmaticus. Crit Care Clin. 2013;
29: 153-166.

ZEdiE) - Volumen 25 | N°1 | Junio 2018



S Plﬂ:)

2.- Comité Ejecutivo GEMA. GEMA 4.2. Guia Es-
pariola para el Manejo del Asma. Madrid. Luzan
5. 2017. http//www.gemasma.com.

3.- Consejeria de Salud Junta de Andalucia.
ASMA: Proceso asistencial integrado. Sevilla.
Publipartners. 2012.

4.- Global Initiative for Asthma. Global Strategy
for Asthma Management and Prevention, 2017.
Disponible en: http/www.ginasthma.org.

5.- Grant E. Keeney, Matthew P. Gray. Dexa-
methasone for Acute Asthma Exacerbations in
Children: A Meta-analysis. Pediatrics. 2014; 133:
493-99.

6.- Griffiths B, Kew KM. Intravenous magnesium
sulfate for treating children with acute asthma in

ZEdiE) - Volumen 25 1 N°1 | Junio 2018

CRISIS ASMATICA EN URGENCIAS

de emergency department (Review). Cochrane
Database of Systematic Reviews. 2016, Issue 4.
Art. No.: CD011050.

7.- Kline-Krammes S, Patel NH, Robinson S.
Childhood Asthma. A Guide for Pediatric Emer-
gency Medicine. Providers Emerg Med Clin N
Am. 2013; 31: 705-732.

8.- Sanchez Alvarez MJ. Crisis asmatica. En:
Hospitales Universitarios Virgen del Rocio, Alon-
so Salas MT. Manual De Urgencias en Pediatria.
Lumen Grafica SL; 2017: 285-297.

9.- Scarfone, R. Acute asthma exacerbations in
children: Emergency department management.
[Monografia en Internet]. Walthman (MA): UpTo-
Date; 2016 [acceso septiembre 2016]. Disponi-
ble en: http://www.uptodate.com/.

55 |



lexdpacslatics)

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Resumen de Ponencias
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Resumen:

El concepto de estatus asmatico (SA) hace referencia a una exacerbacion
asmatica aguda severa que no responde adecuadamente al tratamiento
convencional optimizado y maximo, y que compromete o puede compro-
meter la vida. Las principales causas inmediatas de muerte son el sindro-
me de fuga aérea (neumotdérax) y el shock cardiogénico por taponamiento.
En la fisiopatologia de SA intervienen la alteracion de la ventilacion-perfu-
sion, aumento del espacio muerto, incremento del trabajo respiratorio y de
la resistencia (hiperinsuflacion dinamica) y alteracién hemodinamica (shock
cardiogénico por taponamiento cardiaco).

La escala mas utilizada para valorar la gravedad de la crisis asmatica es
Pulmonary score. Los criterios de ingreso en la Unidad de Cuidados Inten-
sivos son: signos y sintomas de dificultad respiratoria grave tras el trata-
miento inicial, Saturacion de O, < 90 % con Fraccién inpirada de O,> 0,4,
Presion parcial de CO, > 45 mmHg y arritmias.

Los puntos clave del tratamiento del SA son la optimizacién del tratamien-
to convencional, utilizaciéon precoz de la ventilacion no invasiva, y como
ultima opcién la ventilacibn mecanica, con el objetivo de reducir la hiper-
insuflacién dinamica, evitar volo-barotrauma e hipoventilacion controlada
(hipercapnia permisiva pH > 7,20). Una sedacién efectiva durante la venti-
lacién mecanica es crucial ya que disminuye el consumo de oxigeno y la
produccién de CO, y asegura la sincronia paciente-ventilador. Cuando la
PaCO, vuelve a niveles normales, se debe suspender la paralizacion y re-
ducir la sedacidén, para comenzar el proceso de retirada de la ventilacion
artificial. Si el paciente permanece consciente, con los signos vitales y el
intercambio gaseoso estable durante 60-120 minutos de ventilacién, debe
ser extubado.

Autor para correspondencia: Antonio Manuel Vazquez Florido
antonio_vazquez_florido@yahoo.es
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Palabras Clave: Estatus asmatico, Pulmonary score, ventilacion mecanica, hiperinsuflacion

dinamica, fuga aérea.

Abstrac: The concept of asthmatic status (AS) refers to a severe acute asthmatic
exacerbation that does not respond adequately to optimized and maxi-
mized conventional treatment, and that compromises or can compromise
life. The main immediate causes of death are air leak syndrome (pneumo-
thorax) and cardiogenic shock from cardiac tamponade. Alteration of ven-
tilation-perfusion, increased dead space, increased respiratory work and
resistance (dynamic hyperinflation), and hemodynamic alteration (cardio-
genic shock due to cardiac tamponade) are involved in the pathophysiolo-

gy of SA.

The most commonly used scale to assess the severity of the asthmatic
crisis is the Pulmonary score. The criteria for admission to the Intensive
Care Unit are: signs and symptoms of severe respiratory distress after ini-
tial treatment, SatO2 <90% with FiO2> 40%, pCO2> 45, and arrhythmias.

The key points of the AS treatment are the optimization of conventional
treatment, early use of non-invasive ventilation, and as a last option, me-
chanical ventilation with the aim of reducing dynamic hyperinflation, avoi-
ding volo-barotrauma and controlled hypoventilation (permissive hyper-
capnia pH> 7.20). Effective sedation during mechanical ventilation is crucial
as it decreases oxygen consumption and CO2 production, and ensures
patient-ventilator synchrony. When the PaCO2 returns to normal levels, the
paralysis should be suspended and the sedation reduced, to begin the
weaning of the artificial ventilation. If the patient remains conscious, with
stable vital signs and gas exchange for 60-120 minutes, he should be extu-
bated.

Key Words: Asthmatic status, Pulmonary score, mechanical ventilation, dynamic hyper-

inflation, air leak.

El concepto de estatus asmatico (SA) hace re-
ferencia a una exacerbacion asmatica aguda
severa que no responde adecuadamente al tra-
tamiento convencional optimizado y maximo, y
que compromete o puede comprometer la vida.
Por tanto, el ST es una condicién muy inestable,
y potencialmente fatal en unos pocos minutos.
El principal problema que plantea es la impo-
sibilidad de predecir con certeza que pacien-
tes van a responder a la terapéutica. Aunque la
morbilidad inducida por el asma pediatrica es
importante, su tasa de mortalidad es extrema-
damente baja. Las principales causas inmedia-
tas de muerte son el sindrome de fuga aérea
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(neumotoérax) y el shock cardiogénico por tapo-
namiento.

Los factores de riesgo de una crisis de asma
grave o estatus asmatico son: historia previa de
fracaso respiratorio, convulsién hipdxica, esca-
sa adherencia al tratamiento, intubacién previa
e ingreso anterior en unidad de cuidados inten-
Sivos.

FACTORES QUE INTERVIENEN EN LA FISIO-
PATOLOGIA DEL ESTATUS ASMATICO

- Alteraciéon de la ventilacidon- perfusiéon: de-
bida a una distribucién anormal de la venti-
lacién alveolar aparecen areas con relacién
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PARAMETROS INCIALES
Medo. control volumen
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Fr. 10.20 rpm
Flujo nspiratonio: 1 K g imin

Wolumsen minuto: 100-110 ml Mg
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|
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| | "__‘.,.4-" NO
| 1H 517,20
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I CONSIDERAR INFUSION LENTA DE BICARBONATO

MANTENER MISMOS PARAMETROS

Figura 1. Algoritmo para el manejo de la ventilacion mecanica en el estatus asmatico.
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ventilacién/perfusién muy baja, lo que produ-
ce hipoxemia, que es generalmente leve.

Aumento del espacio muerto: los alveolos
sobredistendidos tienen una perfusiéon dis-
minuida, que condiciona un incremento del
espacio muerto fisioldgico.

Se produce un incremento del trabajo respi-
ratorio tanto en inspiracion como en espira-
cion.

Incremento de la resistencia: condiciona un
aumento del tiempo necesario para espirar
el aire. Sin embargo, durante la crisis los pa-
cientes hiperventilan y acortan mucho su es-
piracién, lo que produce un vaciado alveolar
incompleto: “hiperinsuflacién dinamica”.

Alteracion hemodinamica: patrén hemodi-
namico de shock cardiogénico por tapona-
miento, con hipotensién arterial sistémica.

a2 i - X

Existen diversas escalas para valorar la gra-
vedad, como la Pulmonary Score (indicada en
el trabajo de crisis asmatica en urgencias). Se
considera:

Leve: < 3 puntos y Sa02> 94%.
Moderado: 4-6 puntos o Sa02: 91-94%.

Grave: > 6 puntos 0 Sa02< 91%.

Ademas se han relacionado con la presencia de
crisis severa los siguientes signos clinicos: inca-
pacidad para tolerar el decubito, pulso paradé-
jico, sudoracion (por el hipertono adrenérgico y
el gran trabajo respiratorio), silencio toracico a la
auscultacion.

Los criterios de ingreso en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos son: signos y sintomas de dificul-
tad respiratoria grave tras el tratamiento inicial,
SatO, <90 % con fraccion inspirada de O, (FiO,)
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> 40 %, Presion parcial de CO, (PaCO,) > 45 %
y arritmias.

Se debera llevar a cabo una monitorizacion con-
tinua de la frecuencia respiratoria (FR), satura-
cion de oxigeno [SatO,], CO, al final de la espi-
racion (EtCO,), frecuencia cardiaca (FC), tension
arterial (TA) y diuresis.

PUNTOS CLAVE DEL TRATAMIENTO DEL
ESTATUS ASMATICO

1. Optimizacién del tratamiento:

- Broncodilatadores: inhalados, nebulizacién
continua

- Corticoides: inhalados, intravenosos
- Heliox

- Aminofilina

- Sulfato de magnesio

2. Ventilacién no invasiva (VNI):

- FEficacia demostrada en nifios y adultos
- Bien tolerada, sedacién ligera

3. Ventilacién mecanica (VM):

- Ultima opcién

- Empeora broncoespasmo

- Alta mortalidad (0-38%)

- Peligros: barotrauma, atrapamiento aéreo y
depresiéon hemodinamica (taponamiento)

VENTILACION NO INVASIVA EN ESTATUS
ASMATICO

La ventilacién no invasiva (VNI) ha demostrado
su eficacia en diferentes causas de insuficiencia
respiratoria en los pacientes adultos y pediatri-
cos, también en el status asmatico. El soporte
ventilatorio en forma de BIPAP incrementa ade-
mas el volumen tidal y optimiza la administra-
cién de salbutamol inhalado continuo. La Pre-
sion inspiratoria (IPAP) alivia la carga muscular
del paciente y la presién espiratoria (EPAP) evita
el cierre de la via aérea distal, mejorando la hi-
perinsuflacién dinamica y el trabajo de disparar
el trigger. Se deben utilizar interfases buconasa-
les o faciales.

ZEdiE) - Volumen 25 1 N°1 | Junio 2018

ASMA DE RIESGO VITAL: MANEJO EN CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Los parametros de programacion:
- FiO2 para Sat02>92%

- Inicio: IPAP: 6-8 cm H20y EPAP 3-4 cm H20-
para lograr volumen corriente: 6-9 ml/Kg.

- Aumentar tiempo espiratorio en Presiéon de
soporte: sensibilidad espiratoria de 50-60%.

- EPAP: No >7cmH20 (75% de la PEEP total).
Necesaria para mejorar el disparo.

VENTILACION MECANICA EN ESTATUS AS-
MATICO

Previo a la ventilacion manual para conexion a
ventilacion mecanica (VM) se debe expandir vo-
lemia con suero salino fisioldgico para evitar la
hipotensidn sistémica. Las indicaciones de VM
son: parada respiratoria, alteracién nivel de con-
ciencia, signos de agotamiento e hipercapnia,
hipoxemia o acidosis progresivas.

La intubacion orotraqueal (tubo endotraqueal
con balén de mayor calibre) se debe llevar a
cabo por la persona mas experta, administra-
cién de premedicacion (atropina, ketamina, mi-
dazolam, vecuronio) y ventilacién con bolsa con
reservorio de O, a frecuencias bajas. Si hipoten-
sion arterial dejar salir el aire 30 segundosy si no
mejora, sospechar neumotérax.El manejo de la
VM en el status asmatico queda reflejado en la
Figura 1.

La programacion del respirador:
- Tipo: Volumen > Presién

- Modo: Controlada = Relajar mientras hiper-
capnia

- Tiempo espiratorio (Te): muy alargado [En VC
I:E 1:3/1:5]
- Frecuencia respiratoria (Fr): baja

- Presiéon Meseta: Limite de P. Meseta 35 cm
H20

- Presién al final de la expiracion (PEEP): No
poner inicialmente. Medir autoPEEP. PEEP
total maxima 5 - 10 cm H20. PEEP: 80 -
100% de autoPEEP si se detecta cierre de
via aérea distal
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- FiO2 : preferible su elevacién a la PEEP
- Tubuladuras rigidas y poco distensibles

- Hipercapnia permisiva (hipoventilacién con-
trolada)

Los objetivos de la VM deben ser:

- Reducir la hiperinsuflacion dinamica: aumen-
tar la espiracién, disminuir la frecuencia res-
piratoria

- Evitar volu-barotrauma: limitar la presion me-
seta por debajo de 35 cm de H20 y evitar la
autoPEEP

- Hipoventilacién controlada: volumen corrien-
te bajo e hipercapnia permisiva

(pH > 7,20)
Sedoanalgesia

Una sedacion efectiva durante la VM es crucial
ya que disminuye el consumo de oxigeno y la
produccién de CO2, y asegura la sincronia pa-
ciente-ventilador. La acidosis respiratoria induce
gran ansiedad y una hiperestimulacion del cen-
tro respiratorio. Ademas, si se elimina el esfuer-
zo muscular durante la espiracion, se reduce el
atrapamiento aéreo.

Relajacion muscular

Se debe indicar en aquellos pacientes que, a
pesar de la sedacién profunda, sigan desaco-
plados al respirador, con riesgo de extubacion y
de generar altas presiones en la via aérea.

Retirada de la asistencia respiratoria

Cuando la PaCO, vuelve a niveles normales, se
debe suspender la paralizacion y reducir la se-
dacién, para comenzar el proceso de retirada
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de la ventilacioén artificial. Si no aparecen sig-
nos de empeoramiento del broncoespasmo, se
debe realizar una prueba de ventilacién espon-
tanea. Si el paciente permanece consciente,
con los signos vitales y el intercambio gaseoso
estable durante 60-120 minutos de ventilacion
debe ser extubado. El enfermo debe permane-
cer en la UCIP durante las 24 horas posteriores
a la extubacién, para asegurar su recuperacion
y de este modo transferirlo con garantias a la
planta de hospitalizacién.
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Resumen:

Palabras clave:

El asma grave o severo es aquel que requiere un escalén 5 de tratamiento
de la GINA o 5-6 de la GEMA para alcanzar el control del mismo, o bien,
que estando en este nivel de tratamiento no esta controlado.

Debemos distinguir dentro del Asma Severo, tres grupos: a) Asma severo
no tratado (que no seria auténticamente un asma severo, pues esta sin tra-
tamiento), b) Asma severo dificil de tratar o Asma de control dificil (ACD) y
c) Asma severo resistente al tratamiento

El ACD es aquel asma persistente con sintomas de exacerbaciones mode-
radas y/o frecuentes, que a pesar de llevar al menos 3 meses con corticoi-
des inhalados mas broncodilatadores de accion prolongada (LABA), y que
tiene un pobre control de la enfermedad, en relacién con alguna de estas
causas: error en el diagnéstico; comorbilidades no tratadas (rinitis, reflujo
gastroesofagico); falta de adherencia al tratamiento y/o mala técnica inha-
latoria; inadecuado control de factores ambientales (exposicion a alérge-
nos, humo de tabaco, contaminacion ambiental). La mitad de los pacientes
con ACD, lo han dejado de ser, comprobado esos aspectos, y estaremos
entonces hablando de la auténtica asma severa, resistente al tratamiento.

El asma severo resistente al tratamiento, seria el auténtico asma severo,
que no se controla a pesar del manejo 6ptimo respecto al escalén de tra-
tamiento y habiendo descartado los factores anteriormente comentados.
Estos nifios, que ya estan con altas dosis de corticoides inhalados mas
LABA y montelukast, deben ser valorados en las consultas externas hos-
pitalarias, para afadir otros farmacos: omalizumab o mepolizumab, antico-
linérgico de accion prolongada (tiotropio), corticoides orales a bajas dosis,
macrolidos, etc.

Asma severo. Asma control dificil.

Autor para correspondencia: Anselmo Andrés Martin
anselmo.andres@gmail.com

st - Volumen 25 | N°1 | Junio 2018

61 |



T el

«,u}ﬁi 2e6latE)

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Abstract:

Key words:

Serious or severe asthma is one that requires a 5 step of treatment of the
GINA or 5-6 of the GEMA, to achieve the control either, that being at this
level of treatment is not controlled.

We must distinguish within the severe asthma, three groups: a) untreated
severe asthma (which would not be truly severe asthma, as it is without
treatment), b) difficult to treat severe asthma or asthma control difficult
(ACD) and c) resistant to treatment severe asthma

The ACD is that persistent asthma with symptoms of moderate or frequent
exacerbations that in spite of at least 3 months with corticosteroids inhaled
and (LABA) long-acting bronchodilators, and has poor control of disease,
in relation to some of these causes: error in diagnosis; non-treated comor-
bidities (rhinitis, gastroesophageal reflux); lack of adherence to treatment
and/or bad technique involving the inhalation; inadequate control of envi-
ronmental factors (exposure to allergens, tobacco smoke, air pollution). Half
of the patients with ACD, do not have it once those aspects may be proved,
and we are then talking about the real severe, treatment-resistant asthma.

Resistant to treatment severe asthma, would be real severe asthma, which
is not controlled despite optimal management with respect to the step of
treatment and having discarded the previously commented factors. The-
se children, who are now with high doses of corticosteroids inhaled more
LABA and montelukast, must be evaluated in the outpatient hospital, to
add other drugs: omalizumab or mepolizumab, long-acting anticholinergic
(tiotropium), corticosteroids oral low-dose, macrolides, etc.

Severe asthma. Asthma difficult to control.

El asma es la enfermedad crénica mas prevalente en el nifio, y que condi-
ciona el consumo de una gran cantidad de recursos. De acuerdo con las
guias actuales GINA y GEMA, la severidad del asma se define en base a
la intensidad del tratamiento requerido para alcanzar un buen control. El
control del asma incluye dos componentes fundamentales: el control de
los sintomas y el riesgo futuro de eventos adversos. Se calcula que el asma
severa en el nifno solo supone el 5% de los casos.

CLASIFICACION DEL ASMA SEVERO

Segun las guias actuales, el asma grave o se-
vero es aquel que requiere un escalén 5 de tra-
tamiento de la GINA o 5-6 de la GEMA para
alcanzar el control del mismo, o bien, que es-
tando en este nivel de tratamiento no esta con-
trolado. La guia conjunta de la Sociedad Euro-
pea de Enfermedades Respiratorias (ERS) y de
la Sociedad Americana de Torax (ATS) anade
que para considerar asma severo, el paciente
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debe mantenerse en este nivel de tratamiento
los ultimos 12 meses, incluyendo también en
esta categoria a pacientes que hayan recibido
corticoides sistémicos durante 6 o0 mas meses
el afio previo.

Para complicar las cosas, otro documento de
consenso considera que en el asma severo de-
bemos distinguir tres grupos:

a) Asma severo no tratado (que no seria auténti-
camente un asma severo, pues esta sin trata-
miento)
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b) Asma severo dificil de tratar o Asma de con-
trol dificil (ACD)

c) Asma severo resistente al tratamiento

En los nifos, esta forma de clasificar el asma
grave o severo, heredada del adulto, es muy dis-
tinta seguin hablemos del lactante o del adoles-
cente. En los niflos pequenos es frecuente que
presenten exacerbaciones graves, en relacion
con infecciones virales, que muchas veces re-
quieren hospitalizacién y sin embargo presen-
tan pocos o ningun sintoma entre las crisis. En
los nifios mayores, con asma grave, es mas fre-
cuente mantener sintomas o intolerancia al ejer-
cicio entre las crisis, como en los adultos.

En los nifios con crisis agudas, con o sin sinto-
mas intercrisis, se considera como Asma Gra-
ve no controlado, la que a pesar de un trata-
miento correcto con corticoides inhalados (Cl)
provoca.

1) Al menos un ingreso en la unidad de cuida-
dos intensivos pediatricos

2) Al menos dos ingresos hospitalarios que re-
quieran tratamiento intravenoso

3) Al menos dos ciclos de corticoides orales en
el afo previo

Asma Severo de Dificil Control (ACD)

El Asma severo dificil de tratar o de dificil control
(ACD) en el nifio es aquel asma persistente con
sintomas de exacerbaciones moderadas y/o fre-
cuentes, que a pesar de llevar al menos 3 meses
con Cl (dosis de 800 mcgrs / dia de Budesoni-
da o 500 mcgrs / dia de Fluticasona), junto con
broncodilatadores de accidén prolongada, tiene
un pobre control de la enfermedad, en relacion
con alguna de estas causas:

1. Error en el diagnéstico. Muy importante en
nifnos por debajo de los 3 anos. No debemos
confundir el asma con la compresion traqueal
extrinseca por un anillo vascular, o con un
cuerpo extrano, u otras patologias (tabla 1).

2. Comorbilidades no tratadas como rinitis y re-
flujo gastroesofagico
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3. Falta de adherencia al tratamiento y/o mala
técnica inhalatoria

4. Inadecuado control de factores ambientales
como exposicion a alérgenos, humo de taba-
co y contaminacién ambiental.

Existen pocos datos estadisticos sobre la fre-
cuencia de ACD en el nifio, pero se calcula
que entre el 40-55% de los asmas severos co-
rresponden a este tipo de asma. Existen algu-
nos documentos de consenso sobre el mismo
donde se desarrolla ampliamente este tipo de
asma, que en realidad no es una auténtica asma
severo, pues en mas de la mitad de los casos,
corregidos esos aspectos, se controla. Es muy
importante siempre que estemos ante un asma
severo de dificil control, valorar todos estos fac-
tores, antes de pasar a una etapa de estudios
mas complejos y/o aumentar la medicacion que
prescribamos.

Asma Severo resistente al tratamiento.

Seria el auténtico asma severo, que no se con-
trola a pesar del manejo 6ptimo respecto al es-
calén de tratamiento y habiendo descartado los
factores anteriormente comentados en el ACD,
es decir, confirmando el diagnostico, compro-
bando la técnica inhalatoria y la cumplimenta-
cién, descartando comorbilidades y controlan-
do los factores externos (figura 1).

SISTEMATICA DE ESTUDIO DEL NINO CON
ASMA SEVERO O GRAVE.

Lo primero que debemos hacer es catalogar si
el paciente esta realizando tratamiento o no, y
en gue escala de tratamiento esta en funcién de
la severidad de su asma.

En segundo lugar debemos realizar un diagnos-
tico correcto de asma, en el cual no entraremos
en este trabajo, pero que basicamente se basa-
ra en la historia clinica, una exploracion clinica,
el estudio de la funcién pulmonar y el estudio
alergoldgico, con la medicién de la inflamacién
pulmonar mediante el éxido nitrico exhalado.

El siguiente paso es diferenciar entre un ACD de
un asma persistente refractario al tratamiento.
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l Asma severo I

No tratado (mal Asma
controlado) Dificil
Control

Asma Severo
Resistente
Tratamiento

|—| . . . 1 "
" i Técnicay Cortico- Cortico-
lTratamlento ' Comorbilidades I l Adherencia I l dependiente | l resistente

Figura 1. Diversos tipos de Asma Severo. Algoritmo clasificatorio.

Para ello debemos realizar el siguiente plantea-
miento.

1.-
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Un correcto diagndéstico diferencial

Ante otras causas que pueden simular un
asma que no responde al tratamiento, sien-
do la posibilidad de falso asma mas frecuen-
te, cuanto menor sea la edad del nino.

Asegurar la adherencia al tratamiento.

Esta demostrado que la no adherencia al tra-
tamiento es la principal causa del mal con-
trol del asma y que se necesita al menos un
75% o mas de adherencia al tratamiento con
farmacos controladores para que el control
del asma sea aceptable. Sin embargo, la
realidad indica que los niveles de adheren-
cia oscilan entre el 30 al 50 %. El problema
es que la adherencia no es facil de objetivar,
pero cuando se han empelado diversos mé-
todos de control (entrevistas, cuestionarios,
registros de prescripcion y retirada de medi-
camentos de la farmacia, peso de los inhala-
dores, dispositivos electronicos).

Comprobar la técnica inhalatoria.

Este es otro de las causas mas frecuentes
por la cual fracasa la terapéutica de man-
tenimiento: porque la técnica es incorrecta
y/o porque el dispositivo empleado no es
el adecuado para la edad del nifio. Existen
diversas revisiones publicadas sobre este
aspecto. El empleo incorrecto de estos dis-

a2 i - X

5.-

positivos condiciona un inadecuado control
del asma, siendo fundamental la eleccion
correcta en funcion de la edad y las prefe-
rencias del nifio. Los diversos consensos re-
comiendan el tipo de sistema en funcion de
la edad del paciente

Evaluar la presencia de comorbilidades.

La existencia de comorbilidades debe ser va-
lorada, puesto que su no tratamiento puede
condicionar un mal control del asma, siendo
obligatoria esta consideracion ante un nifio
con asma de dificil control. Entre las comor-
bilidades que mas frecuentemente pueden
condicionar un mal control del asma estan:
la rinitis alérgica, el reflujo gastroesofagico
(RGE), la obesidad, los trastornos psiquiatri-
cos Y la respiracion disfuncional.

Aunque en adultos se ha demostrado que el
tratamiento de la rinitis se asocia a una dis-
minucién de consultas en urgencias y hospi-
talizaciones en nifios no se ha demostrado
esta asociacion. Sin embargo si parece exis-
tir una relacién entre el mal control del asma
y aspectos como el RGE, obesidad.

Evaluar la exposicion a factores ambienta-
les.

Una vez que hemos analizado todos los aspec-
tos anteriores, no debemos olvidar valorar la ex-
posicion a factores ambientales. La exposicion
persistente a los alérgenos al cual es sensible el
nifo, condiciona aumento de los sintomas y de
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Tabla 1. Causas mas frecuentes de falso Asma de Control Dificil

Alteraciones de las vias

- Anomalias congénitas laringeas: laringomalacia, paralisis de cuerdas vocales...

- Disfuncién de cuerdas vocales

aéreas superiores .
- Membranas laringeas

- Anomalias congénitas de traquea y/o bronquios principales: traqueomalacia,

broncomalacia
Obstruccion de las
grandes vias aéreas

- Compresion: Anillos vasculares, Cardiopatias congénitas
- Cuerpo extrafio en traquea o bronquios

- Adenopatias tuberculosas, tumorales, etc.
- Tumores endobronquiales: carcinoide

- Bronquiolitis viral

- Bronquiolitis obliterante postinfecciosa.

Obstruccion de las

o , . - Fibrosis Quistica
pequerias vias aéreas

- Displasia broncopulmonar
- Discinesia ciliar primaria
- Bronquiectasias

- Bronquitis bacteriana persistente

- Reflujo Gastro Esofagico, Aspiracion recurrente.

- Inmunodeficiencias

Otras - Tos psicégena

- Incoordinacién de la deglucion
- Neumopatias intersticiales o por enfermedades tejido conectivo

las exacerbaciones del asma, al igual que su-
cede con la exposicién pasiva al humo de los
cigarrillos, contaminantes intradomiciliarios por
la combustién de estufas o contaminacién am-
biental y por lo tanto un peor control del mismo.

MANEJO DEL NINO CON ASMA SEVERO

En este punto, una vez comprobado todos estos
aspectos, la mitad de los pacientes con asma
de dificil control, lo han dejado de ser, y esta-
remos entonces hablando del auténtico asma
severo, resistente al tratamiento. Por ello, siem-
pre es fundamental comprobar la adherencia, la
técnica inhalatoria y descartar comorbilidades y
factores ambientales, antes de iniciar estudios
complejos y/o aumentos en el escalén de trata-
miento. Incluso, muchas veces, valorando estos
aspectos, el asma se controla'y podemos ir dis-
minuyendo las dosis de corticoides inhalados y
de otros farmacos. Hay que insistir en compro-
bar la técnica de inhalacién, pues incluso tras
su ensenanza al nifio y a la familia, no es raro
comprobar en visitas sucesivas, errores en la
misma.

Llegado a este nivel, el asma severo debe ser
manejado a nivel de las consultas externas hos-
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pitalarias. Estos pacientes ya estan con altas
dosis de corticoides inhalados (tabla 2) mas
beta 2 agonistas de larga duracion (LABA) y
montelukast.

Debemos valorar, en situaciones de asma seve-
ro, afiadir otro farmaco controlador, que podria
ser una terapia bioldégica (omalizumab o mepoli-
zumab) o bien un anticolinérgico de accion pro-
longada (tiotropio) e incluso corticoides orales a
bajas dosis.

El omalizumab es un anticuerpo monoclonal hu-
manizado anti IgE que esta indicado en nuestro
pais para nifios mayores de 6 afios con asma
alérgico con IgE elevada. Bloquea la IgE libre
circulante, evitando la degranulaciéon del mas-
tocito frente a la presencia del alérgeno. Su uso
ha demostrado que reduce el nimero de exa-
cerbaciones y hospitalizaciones por asma bron-
quial. La dosis a usar depende del peso del nifio
y de la cifra total de Ig E y se aplica cada 2 o0 4
semanas. No esta totalmente definido el tiempo
de tratamiento, pero oscila entre 4 a 6 afos.

El mepolizumab es un anticuerpo monoclonal
humanizado anti interleuquina 5 (IL-5), aproba-
do por la FDA para mayores de 12 afos. Este
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Tabla 2. Dosis altas de corticoides inhalados segun la GINA y la GEMA

GINA
Corticoide inhalado Nifos de 6 a 11 anos Ninos mayores de 12 anos
Budesonida > 400 > 800
Ciclesonida > 160 > 320
Fluticasona propionato > 500 > 500
Fluticasona furoato No utilizado a esta edad 200
Mometasona furoato > 440 > 440
GEMA (2017)

Bajas Medias Altas
Budesonida <200 201 - 400 > 401
P. Fluticasona <100 101 - 250 > 250

anticuerpo se une a la IL-5 evitando que ésta
interactie con su receptor en los eosindfilos,
y se traduce en un menor recuento de los mis-
mos en sangre y esputo. Esta indicado en ni-
fos mayores de 12 afos, con asma mal con-
trolado a pesar del tratamiento en el escalén 4
de la GINA y que sea un asma eosinofilico con
exacerbaciones frecuentes. Una cifra de mas
de 150 eosinéfilos / microlitro es un buen indi-
cador de respuesta, con una dosis recomen-
dada de 100 mgr por via subcutanea cada 4
semanas.

El tiotropio es un agente antimuscarinico de vida
media larga (LAMA) que es usado para el trata-
miento de la enfermedad pulmonar obstructiva
crénica (EPOC). Ha sido aprobado hace poco
por la FDA para el tratamiento del asma, en ni-
fnos mayores de 12 afios, en el escalén 4 0 5 de
la GINA. Reduce las exacerbaciones y mejora la
calidad de vida, con un buen perfil de seguridad.
Se administra por via inhalatoria, aportando 2,5
microgramos por inhalacién. La dosis recomen-
dada es de 2 inhalaciones / 5 microgramos) una
vez al dia.

La teofilina a dosis bajas tiene algunas propie-
dades inmunomoduladoras que la hacen atrac-
tiva como terapia asociada a GCI pero, aunque
se ha utilizado mucho en el pasado, esta poco
estudiada en nifios. Es aceptable realizar una

| 66

prueba en pacientes no controlados de otra ma-
nera.

Los corticoides orales a bajas dosis podrian ser
una alternativa de segunda linea, para pacien-
tes con asma severo resistente al tratamiento,
en los cuales no se controlen en el escalén 4
de la GINA y que no existan otras posibilidades
de terapia. Debemos evitar el uso de corticoides
orales (al menos de forma prolongada) en los ni-
fos, puesto que antes de recurrir a ellos tene-
mos la alternativa (dependiendo de la edad) de
los anticuerpos monoclonales y/o el Tiotropio.
Si tuviésemos que usarlos, deberiamos usar
una dosis de 0,5 mgr/Kg de peso y dia, con una
prueba terapéutica durante 14 dias y si no no-
tamos mejoria, suspenderlo. Si la respuesta es
positiva, debemos ir reduciendo la dosis hasta
el minimo necesario que permita el control del
asma y suspenderlos en cuanto sea posible.

Los macrdlidos tienen un efecto inmunomo-
dulador junto con propiedades antibacterianas
que los hacen atractivos para el tratamiento del
asma grave y se ha propuesto su uso para el tra-
tamiento del asma neutrofilica. En los escasos
estudios realizados, no parece tener eficacia en
asma grave. Probablemente, parte del efecto
observado sobre la clinica en preescolares con
sibilancias persistentes esté en relacién con su
efecto antibacteriano.
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La utilidad de la radiografia en decubito
lateral ante la sospecha de aspiracion de
cuerpo extrano en el nino no colaborador

Garcia Vazquez J, Portillo Marquez M, Placido
Paias R, Galiano Avila C, Espejo Diaz C, Gonza-
lez Carracedo MJ, Vaquerizo Vaquerizo V, Mon-
tero Salas A, Garcia Reymundo M, Real Terrdn R.

Hospital de Mérida

Introduccion: La aspiraciéon de cuerpos extra-
fos en la edad pediatrica es un problema fre-
cuente, cuyas repercusiones dependen de la
naturaleza, localizacién y grado de obstruccion
que originen. Suelen ser por vegetales, sobre-
todo frutos secos (cacahuetes...). Una auscul-
tacion pulmonar asimétrica puede ser un signo
indirecto de aspiracion.

Caso clinico: Paciente de 21 meses que pre-
senta tos de predominio nocturno de un mes de
evolucion, sin mejoria con salbutamol, que se ha
ido intensificando progresivamente. Los padres
refieren un episodio de atragantamiento con un
cacahuete coincidente con el inicio de la clinica.

En la exploracion fisica destaca una asimetria
auscultatoria con disminucién de murmullo ve-
sicular en hemitérax derecho y sibilancias te-
lespiratorias generalizadas, mas marcadas en
hemitérax derecho. No presentaba dificultad
respiratoria (Sat02:100%). Se realizaron una ra-
diografia térax AP que evidencié una hiperclari-
dad de pulmén derecho y radiografias de térax
en decubito lateral, destacando que con el pa-
ciente apoyado sobre el costado derecho, no se
apreciaban cambios compresivos en el pulmén
derecho y que apoyado sobre el costado izquier-
do se aprecia una compresion esperada del pul-
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mon izquierdo. Ante la sospecha de aspiraciéon
de cuerpo extrano se realizé una fibrobroncos-
copia observandose en el bronquio principal de-
recho abundantes secreciones sobre una pared
eritematosa, sin apreciarse cuerpo extrafio. La
evolucion clinica fue buena con normalizacién
de la auscultacion y con radiografia de control
normal. Es probable que el cuadro se resolvie-
ra por la aspiracion de las secreciones o por la
expulsion del cuerpo extrafo en los ultimos ac-
cesos de tos.

Conclusién: La radiografia comparativa en ins-
piracidon-espiracién es una prueba que ofrece
informacién importante ante la sospecha de
aspiracion cuerpo extrafno ya que se produce
una alteracion de la aireacidn consistente en un
atrapamiento aéreo: en la espiracion, la salida
del aire no es completa al impedirlo el cuerpo
extrano, conduciendo a un enfisema obstruc-
tivo por mecanismo valvular. En el nifio menor
no colaborador es importante obtener placas
complementarias en decubito lateral derecho e
izquierdo, imitando la inspiracién-espiracién vo-
luntaria. Esto nos permite observar si el parén-
quima se colapsa en inspiracion o si permanece
aireado sin cambiar de volumen cuando se trata
de un area de enfisema obstructivo

Recién nacido con ectrodactilia,
iaislada?

Garcia Vazquez J, Pinan Lopez E, Mesa Vazquez
JF, Saez Diez I, Garcia Reymundo M, Galiano
Avila C, Espejo Diaz C, Vaquerizo Vaquerizo V,
Placido Paias R, Gonzalez Carracedo MJ.

Hospital de Mérida
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Introduccion: Las deficiencias congénitas de
las extremidades se presentan con una frecuen-
cia de 1/2.000 recién nacidos, son muy variables
y existen multiples combinaciones descritas con
sindromes malformativos asociados. Se deno-
mina amelia a la ausencia completa y meromelia
a la falta parcial de una extremidad. También hay
denominaciones especificas segun los segmen-
tos afectos, destacando la ectrodactilia como
la ausencia de dedos, tradicionalmente con pri-
mer y quinto dedos presentes. La reducciéon de
extremidades, ademas de por causa genética,
también pueden provocarse por fenémenos de
disrupcion como es el caso de la constriccion
por bridas amniéticas prenatalmente.

Caso clinico: Recién nacido pretérmino de 33
semanas que en ecografias prenatales se apre-
cian anomalias en los dedos de la mano dere-
cha. Antecedentes familiares de sindactilia en
rama paterna y materna. Se realiza amniocen-
tesis con resultando un cariotipo normal (46XX).
A la exploracién fisica destaca agenesia del se-
gundo, tercer y cuarto dedos de la mano dere-
cha. Pudiendo realizar la pinza entre el primer
y quinto dedo. Los estudios complementarios
realizados fueron normales e incluyeron eco-
grafia cardiaca, abdominal y transfontanelar.
Actualmente se encuentra en seguimiento por
prematuridad y en revisiones por traumatologia.

Discusién: La presencia de ectrodactilia en
nuestro caso nos obligd, antes de poder diag-
nosticarla como aislada, a buscar otras malfor-
maciones asociadas. Destaca el Sindrome ECC
que corresponden a las siglas de: Ectrodactilia,
displasia Ectrodérmica, Cleft (labio leporino y
fisura palatina), aunque la lista es amplia (Sin-
drome Poland, Sindrome Treacher-Collins, Sin-
drome Acrorrenal...). Las bridas de constriccion
se visualizan en ecografias prenatales en un 29-
50% de los casos siendo por tanto dificil su diag-
nostico diferencial. La amputacién de miembros
es variable, pero es frecuente observar asimetria
en la afectacion, sindactilia, edema linfangiecta-
sico, zonas de depresion. Es importante realizar
una correcta clinica y realizar pruebas comple-
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mentarias, ya que no suelen haber antecedentes
familiares ni sindromes genéticos asociados.

Vomitos,
algo mas que un cuadro infeccioso.

Galiano Avila C (1), Plécido Paias R (1), Real
Terrén R (1), Garcia Vazquez J (1), Espejo C (1),
Gonzélez Carracedo MJ (1), Garcia Reymundo M
(1), Giménez Pando J (2)

Hospital Materno Infantil de Mérida

Introduccién: Los vomitos son un motivo de
consulta frecuente en pediatria. Aunque la gran
mayoria de las veces se encuadran dentro de un
cuadro infeccioso, no es la Unica etiologia posi-
ble por lo que es importante buscar otros sinto-
mas guia que nos orienten hacia el diagnéstico.

A continuacion, presentamos un caso clinico
de una nifa derivada a nuestro Servicio de Ur-
gencias.

Caso clinico: Nifa de 2 afos, derivada de un
hospital comarcal por clinica de dos dias de
evolucion consistente en vomitos durante las pri-
meras 24 horas y somnolencia progresiva. Sin
fiebre ni deposiciones diarreicas. Antecedentes
personales y familiares sin interés. Rehistoriando
a la madre, refiere un traumatismo craneal leve 2
dias antes en la regioén parietal derecha con una
mesa. Niega pérdida de conocimiento o convul-
siones, asi como la posible ingesta accidental
de farmacos. Explorando a la nifia, destaca un
estado de alerta alterado, con tendencia al sue-
no (Glasgow 13/15), pero que responde a 6rde-
nes verbales y tactiles. No se visualizan lesiones
en la zona parieto-temporal derecha, solo un
pequefio hematoma (5mm) en el apéx del pape-
[16n auricular derecho. Constantes vitales dentro
de la normalidad (FC 114 Ipm; SatO2 100 %; TA
100/60 mmHg). Dado los antecedentes referi-
dos y la exploracion, se solicita TAC craneal ur-
gente observandose una colecciéon hiperdensa
extraaxial frontoparietal derecha compatible con
un hematoma epidural, que produce desplaza-
miento y herniacién subfalciana.
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Se deriva al Servicio de neurocirugia del Hospi-
tal de referencia, interveniéndose de urgencias
para evacuar el hematoma (mediante craneo-
tomia parieto-temporal derecha), con excelente
recuperacion postoperatoria y evacuacion com-
pleta del hematoma epidural en el TAC de con-
trol.

Conclusiones: La anamnesis detallada y com-
pleta exploracion fisica es fundamental. El pri-
mer diagndstico a pensar ante un cuadro de
vomitos en los nifios es la causa infecciosa. No
obstante, si la descartamos, debemos ampliar
el abanico etiolégico en busca de otras causas
(TCE, intoxicaciones medicamentosas, obstruc-
ciénintestinal...). EI TCE en pediatria se presenta
con clinica variable (alteracién nivel conciencia,
focalidad neuroldgica, vomitos...). Un retraso en
el diagndstico de una lesion intracraneal impor-
tante puede provocar secuelas permanentes e
incluso la muerte.

¢Cuando el exceso de calcio se convier-
te en un problema. Hiperparatiroidismo
neonatal congénito.

Segura Gonzalez M, Fernandez Martinez T, De
La Vega Castro B, Rodriguez Jiménez B, Carras-
co Hidalgo-Barquero M, Ramiro Mateo L, Case-
ro Gonzalez MM.

Hospital Materno Infantil de Badajoz

El hiperpratiroidismo primario es una elevacién
de parathormona (PTH) junto con hipercalcemia.
La causa mas frecuente son adenomas unicos.
Primera causa de hipercalcemia en el momen-
to actual, con una prevalencia en aumento en
la ultima década; la mayoria de pacientes son
asintomaticos. Su diagndstico suele ser casual
en un examen analitico. El 10% de los casos
presentan alguna mutacion genética.

Presentacion clasica: alteraciones 6seas, nefro-
calcinosis y manifestaciones neurolégicas. El
tratamiento de eleccién es quirurgico. Presen-
tamos una paciente de 4 dias de vida que acu-

ZEdiE) - Volumen 25 1 N°1 | Junio 2018

de a Urgencias por estrefiimiento de 48 horas.
Refieren buena tolerancia oral y apetito, sin otra
sintomatologia. No antecedentes de interés.

Exploracion fisica: hipotonia con buena respues-
ta a estimulos.

Analitica sanguinea y gasometria capilar: pH:
7,33 y bicarbonato: 19,2 y calcio ionico: 4,84
mmol/I confirmado con calcio sérico: 28,1 mg/
dl. Hallazgos de hipercalcemia severa. Se de-
cide ingreso para completar estudio. Cifras de
parathormona (PTH) >5000 pg/ml: limite alto de
la normalidad para su edad <78 pg/ml; junto con
déficit de vitamina D (VitD): 16ng/ml; ambas ci-
fras compatibles con hiperparatiroidismo prima-
rio neonatal grave. Radiografia de térax, muestra
disminucion generalizada de la densidad O6sea 'y
estudio cardiologico con Qtc: 0,30 (corto), con
resto de valores y corazén estructuralmente nor-
mal.

La ecografia abdominal mostré indicios de ne-
frocalcinosis renal derecha sin otros hallazgos;
y ecografia tiroidea donde no se objetivaba hi-
perplasia glandular. Completamos estudio con
gammagrafia y SPECT,; mostrando distribucion
fisioldgica del trazador sin acumulos patologi-
cos. Iniciamos tratamiento de soporte: hiperhi-
dratacion, furosemida; corticoide sistémic, cal-
cio, calcimiméticos (cinacalcet) y pamidronato,
resultando efectivo.

A los 15 dias de vida, paratiroidectomia total,
con extirpacion de 5 glandulas paratiroideas
con reimplantaciéon de 5 fragmentos en ante-
brazo izquierdo. Diagndstico definitivo postqui-
rdrgico: hiperparatiroidismo primario neonatal.
Actualmente 2 meses de vida, asintomatica y
evolucion favorable. Niveles de calcemia en li-
mite bajo, que obligan a titular la dosis terapéu-
tica cada 2 semanas. Estudio del gen CASR:
nuestra paciente porta dos mutaciones en dicho
gen: ¢.73C>T y ¢.1981T>C ambas en heterocigo-
sis. En sus progenitores; el padre no porta cam-
bios mientras que la madre porta la mutacion
c.73C>T en heterocigosis.
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A mi hijo se le caen las uhas

Rivas Medina M (1), Gémez Mélaga CM (2), Se-
gura Gonzalez M (1), Vicho Gonzalez MC (1), Sa-
las De Miguel C (1), Ledesma Albarrén MV (1),
Ramiro Mateo L (1), Alvarez Mateos MC (3), Gu-
tiérrez MDLL (1), Redondo Enriquez JM (4)

@ Hospital Materno Infantil Badajoz, @ Centro
de Salud San Fernando, ©® Hospital San Pedro
de Alcantara, ¥ Complejo Universitario de Sa-
lamanca

Introduccioén: Las alteraciones ungueales en ni-
fos constituyen un motivo de consulta frecuente
en Atencion Primaria, Pediatria y Dermatologia.
La onicomadesis se define como el desprendi-
miento indoloro de la lamina del lecho ungueal
y es el resultado de la interrupcion temporal en
la formacién de la placa ungueal. Se trata de
una patologia infrecuente, aunque su prevalen-
cia exacta se desconoce. Puede afectar a unas
tanto de manos como de pies.

Caso clinico: Nifio de 6 afos, sin antecedentes
personales de interés salvo dermatitis atdpica
y alergia a gramineas. Acude a consulta de su
centro de salud por exantema habonoso y pruri-
ginoso que se acompana de exudado amigdalar.
Se diagnostica el cuadro como urticaria infec-
ciosa y se pauta tratamiento con amoxicilina y
antihistaminicos hasta la resolucion del proceso.
Al mes siguiente acude de nuevo a consulta de
atencién primaria por desprendimiento ungueal
a nivel de la lunula de varias ufas, tanto de ma-
nos como de pies. Se establece el diagndstico
de onicomadesis postinfecciosa y se indica ob-
servacion domiciliaria sin precisar otras tera-
pias. Tras unas semanas de evolucién el cuadro
se resolvié con la aparicion de una nueva lamina
ungueal y sin secuelas.

Conclusiones: La onicomadesis es un sinto-
ma que causa gran alarma en los familiares
de los nifios. En algunos casos se interrumpe
temporalmente la formacién de la placa un-
gueal produciéndose unos surcos o estrias
transversales que se conocen como lineas de
Beau. Dichas estrias son frecuentes en nifios
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menores de dos afos o tras traumatismos.
Cuando se afecta por completo el espesor
de la placa ungueal tiene lugar la separacién
del lecho ungueal, fendmeno que se conoce
como onicomadesis. La mayoria de casos de
onicomadesis son idiopaticos, aunque se han
descrito casos en relacion con farmacos e in-
fecciones, siendo especialmente frecuentes
las asociadas a infecciones por virus Coxackie.
El diagnédstico correcto de las alteraciones un-
gueales es de gran importancia ya que aunque
en la mayoria de los casos se trata tan solo de
anomalias estéticas, en otros, pueden ser la
clave diagndstica de una enfermedad asociada
o darnos una idea acerca del prondéstico.

Revisidén retrospectiva de los casos de
diagnosticados de histiocitosis de célu-
las de Langerhans y sus complicaciones.

Vicho Gonzalez MC, Moreno Tejero ML, Rivas
Medina M, Mora Matilla M, Segura Gonzalez M,
Espejo Moreno R, Fernandez Martinez T, Ramiro
Mateos L, Mangas Marin IJ, Gutiérrez Gonzalez
ML.

Hospital Materno Infantil de Badajoz

Introduccién: La histiocitosis de células de
Langerhans (HCL) es una enfermedad poco fre-
cuente caracterizada por la acumulacion y pro-
liferacion de histiocitos, eosindfilos y células de
Langerhans, que afectan a 6rganos y sistemas
de forma aislada o multiple. Las distintas formas
de presentaciéon producen distinto enfoque te-
rapéutico y prondstico, desde formas benignas,
autolimitadas, con resolucién espontanea hasta
otras con curso térpido o maligno.

Material y métodos: Estudio descriptivo, lon-
gitudinal y retrospectivo realizado mediante
revision de historias clinicas de los casos diag-
nosticados de HCL desde Marzo de 2007 hasta
marzo de 2017.

Resultados: Se diagnosticaron un total de 9
pacientes, 6 nifios y 3 niflas, con una media de
edad al diagnéstico de 4,5 afos (rango 4 me-
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ses-11 anos). Tres de pacientes debutaron con
tumoracion ésea, otros tres presentaron lesiones
cutaneas al debut, dos pacientes consultaban
por dolor éseo y el Ultimo paciente acudio por
cojera de larga evolucién. El 22% de nuestros
pacientes fueron diagnosticados de histiocitosis
sistémica, 33% presentaban histiocitosis dsea
unifocal, 22% histiocitosis cutanea y el 22%
restante histiocitosis 6ésea multifocal. El 44,4%
de los diagnosticados, 2 histiocitosis sistémicas
y 2 histiocitosis 6éseas multifocales, recibieron
tratamiento quimioterapico, de los cuales dos
precisaron segunda linea de tratamiento. Como
complicaciones secundarias al tratamiento cua-
tro pacientes presentaron fallo medular secun-
dario al tratamiento quimioterapico, otros cuatro
presentaron infecciones intercurrentes debido
al fallo medular inducido por la quimioterapia,
una nifa sufrid una insuficiencia suprarrenal
terciaria secundaria al tratamiento corticoideo
prolongado y otra presentd sindrome ARAC,
sin que obligara a la suspensién del tratamien-
to. Como complicaciones de la enfermedad una
paciente presentd supresiéon del eje hipotalamo
hipofisario en forma de diabetes insipida y otra
una neurodegeneracion radiolégica sin repercu-
sion clinica. Se produjo un fallecimiento en una
paciente con histiocitosis sistémica secundario
a fallo multiorganico.

Discusién: La HCL es una enfermedad con di-
versas formas de presentacién clinica, lo que la
hace una entidad de dificil diagnéstico y mane-
jo. El diagnéstico es histolégico, realizandose
mediante biopsia cutanea u 6ésea generalmente,
aunque puede realizarse en cualquier érgano
afecto. La supervivencia es buena, siendo peor
el prondstico en los menores de 2 afos por ma-
yor riesgo de afectacidon multisistémica.

Tumores renales en la infancia: nuestra
experiencia en 21 anos de seguimiento

Vicho Gonzalez MC, Moreno Tejero ML, Mora
Matilla M, Silvero Enriquez VP, Rodriguez Jimé-
nez B, Casero Gonzalez MM, De La Vega Cas-
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tro B, Salas De Miguel C, Ledesma Albarran M,
Prieto Mayoral A, Ambrojo Ldpez B.

Hospital Materno Infantil de Badajoz

Introduccién; Los tumores renales constituyen
el 5° tumor en frecuencia en la infancia. El tu-
mor de Wilms la neoplasia renal maligna mas
frecuente.

Material y métodos: Presentamos un estudio
descriptivo, retrospectivo y longitudinal median-
te la revision de historias clinicas de casos diag-
nosticados de tumor renales desde enero de
1995 hasta diciembre de 2016.

Resultados: Se diagnosticaron 22 pacientes:
50% nifios y 50% nifas. La mediana de edad
al diagnéstico fue de 2,2 (0-13,9) afnos. Ningun
paciente presenté afectacion bilateral. Clinica al
diagnéstico: 24,3% acudieron por dolor abdo-
minal, 21,6% tenian masa palpable, 18,9% por
fiebre, 13,5% por hematuria, 10,8% fueron ha-
llazgos casuales en ecografia abdominal y 5,4%
presentaban hipertension arterial. El 22,7%
presentaban hemihipertrofia, 13,6% TADH, una
paciente con fenilcetonuria y otra sindrome de
Denys Drash. Un 86,3% se diagnosticaron de
tumor de Wilms, 9,1% de nefrona mesoblastico
y 4,5% de sarcoma de células claras. El 31,8%
se encontraban en Estadio |, 27,3% en Estadio
Il, 27,3% en Estadio lll y 13,6% en Estadio IV.
Restos nefrogénicos presentaban un 27,3%, sin
determinarlos en 2 pacientes. Un 9,1% eran por-
tadores de la mutacién WT1 y un paciente pre-
sentaba mutacion WT2. Tres pacientes presen-
taban metastasis al diagnéstico (ganglionares,
pulmonares, hepatica, vaginales), un paciente
presentd progresion intratamiento (metastasis
hepaticas). En todos se realizd nefro-ureterecto-
mia radical. En relacién a la quimioterapia admi-
nistrada segun protocolo SIOP 2001: El 82,6%
recibié quimioterapia preoperatoria, de los
cuales un 9,1% precisé ademas Doxorrubicina
previa cirugia. En todos los tumores malignos
se administré quimioterapia post-operatoria.
El 9,1% necesitaron pauta de rescate con To-
potecan, Ifosfamida, Carboplatino y Etoposido.
Recibieron radioterapia el 36,3% y 13,6% preci-
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saron reintervencion de las metastasis. Nuestra
supervivencia es del 95,5% con una mediana de
seguimiento de 5,75 (0-16,1) afos

Discusion: A pesar de su incidencia el tumor de
Wilms presenta un prondstico excelente, como
muestra nuestra serie, equiparable a otras pu-
blicadas; mientras el tumor de células claras
presenta un peor pronéstico.

Epistaxis de dificil contro en paciente con
enfermedad de Von Willebrand tipo lli

Vicho Gonzalez MC (1), Segura Gonzalez M (2),
Espejo Moreno R (1), Casero Gonzalez MM (2),
Fernandez Martinez T (2), Ramiro Mateos L (2),
Rivas Medina M (2), Ambrojo Lopez B (2), Gutié-
rrez Gonzalez ML (2), Dominguez Garcia M (2)

(1) Hospital Materno Infantil , (2)Hospital Mater-
no Infantil de Badajoz

Introduccién: La enfermedad de Von Wille-
brand (VWD) es un trastorno hemorragico he-
reditario caracterizado por mutaciones que
producen defectos cuantitativos y/o cualitativos
del factor Von Willebrand (VWF). Existen 6 tipos
diferentes: deficiencias cuantitativas: VWD1 y
VWD3 y defectos cualitativos: VWD2A, 2B, 2M y
2N. La clasificacion correcta de los diferentes ti-
pos es muy importante para el manejo terapéu-
tico de los pacientes.

Caso Clinico: Nifa de 2 afos traida al servicio
de urgencias por epistaxis de una hora de evo-
lucion, tras traumatismo nasal leve. Diagnostica
de enfermedad de Von Willebrand tipo Il mo-
derada en su pais de origen. No antecedentes
de sangrados. Hermano de 9 afios afecto de la
misma entidad, dos primos por rama materna y
tres primos por rama paterna afectos de VWD
leve-moderada. Se extrae hemograma: hemog-
lobina 10,3 g/dl, Hematocrito 31,1%, Plaquetas
394.000/mm3; coagulacion aPTT 53 segundos,
resto sin alteraciones. Se realiza taponamiento
anterior con selladores de fibrina y se adminis-
tra una dosis inicial de Haemate®P (complejo
factor Vlll/factor Von Willebrand) a 40mg/kg in-
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travenoso para control del sangrado. A las dos
horas de su llegada, persiste el sangrado, preci-
sando nueva dosis de Haemate®P y nuevo ta-
ponamiento anterior. Ante la no mejoria clinica
se decide hospitalizacién. Durante su estancia
precisa la administraciéon de Haemate®P cada
8 horas durante las primeras 24 horas espacian-
dose posteriormente cada 12 horas, mantenién-
dose durante 4 dias. Retirada del taponamien-
to a las 48 horas tras cese del sangrado. Alta
hospitalaria al 5° dia con suplementos de hierro
oral y controles en servicio de Hematologia de
su hospital de origen.

Conclusiones: La VWD tipo 3 es la forma mas
grave. Los pacientes presentan hemorragias
severas de piel y mucosas, los tejidos blandos
y articulaciones. Las pruebas de laboratorio
para VWF no se correlacionen bien con sinto-
mas de sangrado agudo. La actitud terapéutica
se basara en la clinica, aunque los niveles de
FVIII 'y cofactor de ristocetina pueden ser utiles.
La presencia de sangrado activo precisa trata-
miento con complejo factor Vlll/factor Von Wille-
brand y trasfusion de hematies si anemizacion
intensa. El control clinico es fundamental para
su seguimiento pues no es necesario normali-
zar el tiempo de sangrado para una adecuada
hemostasia.

Enfermedades mitocondriales: como
sospecharlas y como enfocar el estudio
de las mismas

Prieto Berchez G, Gil Campos M, Ldopez Laso E,
Flores Rojas K

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba.

Introduccién: Las enfermedades mitocondria-
les son enfermedades raras pero relativamente
frecuentes en su conjunto, e infradiagnostica-
das. Su heterogeneidad clinica y el hecho de
que no siempre existan parametros objetivos
para valorar su progresion, hace dificil seleccio-
nar las mejores herramientas diagnosticas y te-
rapéuticas para estas enfermedades.
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Objetivos: Conocer las caracteristicas clinicas
de los pacientes con enfermedad mitocondrial
para sospecharlas y definir la actuacién médica
desde el inicio de la sintomatologia.

Material y métodos: Es un estudio de tipo ob-
servacional y retrospectivo en 42 pacientes pe-
diatricos afectados de enfermedad mitocondrial
cuyo seguimiento fue realizado en la Unidad de
Metabolismo Infantil y de Neuropediatria del
Hospital Universitario Reina Sofia de Cérdoba.
Se analizaron datos clinicos relacionados con el
desarrollo de la enfermedad, principales 6rga-
nos afectados y progresién o desenlace. Entre
los datos analiticos caracteristicos se registra-
ron los resultados gasométricos y acido lactico.
También se obtuvieron los datos anatomopato-
I6gicos procedentes de la biopsia muscular, asi
como la actividad de los complejos de la cade-
na respiratoria mitocondrial y mutaciones.

Resultados: Se observd que un 46% de los pa-
cientes pediatricos presentaron a lo largo de la
historia de la enfermedad encefalomiopatia. En
un 98% de los casos, la enfermedad fue pro-
gresiva y en un 52% derivo a exitus principal-
mente por insuficiencia respiratoria. El conjunto
de datos clinicos fue fundamental para sospe-
char la enfermedad (principalmente retraso en
el desarrollo psicomotor e hipotonia). En cuanto
a los datos analiticos, un 58% de los pacien-
tes presentd acidosis y otro 58% presenté hi-
perlactacidemia. Aproximadamente en un 70%
se observaron alteraciones en la resonancia
magnética cerebral, si bien éstas no fueron muy
especificas. A un 78% se les realizé la biopsia
muscular, destacando un 37% con déficit del
complejo | de la cadena respiratoria mitocon-
drial. El estudio genético no fue concluyente en
todos los casos aunque en un 19% se encontro
delecion del DNAm y en un 31% se encontraron
diferentes tipos de mutaciones.

Conclusiones: Las enfermedades mitocondria-
les deben ser sospechadas ante cuadros de
encefalomiopatia progresivos para establecer el
diagnodstico, especialmente mediante estudios
genéticos dirigidos que ayuden a conocer me-
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jor la clinica, progresion y tratamiento de estas
enfermedades.

Sindrome de Klinefelter y Talla baja

Morales Pérez C, Guio Bacares JA, Chulian Cruz
R, De Los Santos Mata MA, Macias Lopez FJ.

Hospital de Jerez. Jerez de la Frontera

Introduccion y Objetivo: El sindrome de Klin-
efelter (SK) es la cromosomopatia sexual mas
frecuente y primera causa de hipogonadismo
hipergonadotropo primario en varones (1/660).
La etiologia es genética siendo la presentacion
mas frecuente 47, XXY aunque existen mosai-
cos y variantes. Presenta expresion fenotipica
variable y la funcién endocrinoldgica es normal
hasta la pubertad, lo que dificulta el diagndsti-
co precoz. El fenotipo tipico es masculino con
talla alta desproporcionada, adiposidad abdo-
minal, ginecomastia, vello escaso, y testiculos
pequenos. Se han descrito casos de SK con
talla baja con vy sin déficit de GH, y asociados
a PEG, que responden a GH. El Objetivo de la
presente comunicacion es la aportacion de un
nuevo caso clinico de SK asociado a talla baja
sin déficit de GH.

Caso clinico: Nifio de 7,8 afios derivado por ta-
lla baja. Antecedentes personales: Somatome-
tria al nacimiento normal. Nefrectomia izquier-
da a los 2,5 afios. Hipoacusia neurosensorial
izquierda. Antecedentes familiares: padres de
talla baja, talla diana 155 cm. A la exploracion:
Talla 113,5 cm (SDS: - 2,68 DS); Peso 17,9 kg
(SDS: - 2,28 DS), no hallazgos patoldgicos, salvo
paladar ojival y cubitus valgo derecho, estadio
puberal . Pruebas complementarias: Hemogra-
ma, metabolismo Fe, Inmunoglobulinas, Perfil
Celiaco, Gases venosos, Glucosa, HbAlc, In-
sulina, perfil hepatico, renal, lipidico, grasas en
heces, PTH y 25 OH Vitamina D normales. Perfil
tiroideo, gonadal, suprarrenal, somatotropo, test
de liberacion de GH estimulado con glucagén y
propranolol normales. En estudio se realiza ca-
riotipo resultando 47XXY.
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Comentarios y Conclusion: A pesar de ser
la cromosomopatia mas frecuente, tan solo el
10% se diagnostican antes de la pubertad. Aso-
cia importantes comorbilidades como hipogo-
nadismo, osteopenia/osteoporosis y sindrome
metabdlico, de ahi la importancia del diagnés-
tico y tratamiento precoz. A pesar de que fre-
cuentemente presentan talla alta por aumento
de la velocidad de crecimiento, estan descritos
en la literatura casos de SK con talla baja. En
conclusién, destacamos que la talla baja no ex-
cluye el diagnéstico de SK y la necesidad de
realizar cariotipo también en los niflos con talla
baja, para evitar el diagnéstico tardio de estos
pacientes.

Sindrome de Guillain-Barré y enferme-
dad de graves, una asociacion poco fre-
cuente. A propésito de un caso.

Cofreces Pérez B, Fernandez Ramos JA, Mar-
quez Baez C, Lopez Laso E, Camino Leon R.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

El sindrome de Guillain Barré (SGB) es la causa
mas frecuente de paralisis neuromuscular agu-
da, de etiologia autoinmune, y puede desen-
cadenarse a raiz de un cuadro infeccioso (este
antecedente se encuentra en aproximadamente
2/3 de los casos).

Presentamos el caso de una paciente de 8 afios
de edad, sin antecedentes personales ni familia-
res de interés, que consulté en nuestro hospital
por debilidad progresiva en miembros inferiores
y pérdida de peso (4-5 Kg en los ultimos 3 me-
ses). A la exploracién se objetivd una debilidad
global de predominio axial y en miembros infe-
riores, con Gowers patoldgico y reflejos osteo-
tendinosos vivos, ademas de un bocio palpable.
El estudio neurofisioldgico fue compatible con
una polirradiculoneuritis axonal, encontrandose
anticuerpos antigangliosido GM1 positivos en
suero. Por otro lado, los niveles de TSH fueron
de 0 mU/L, con anticuerpos antitiroideos posi-
tivos. La paciente recibi6 tratamiento con inmu-
noglobulina intravenosa para el SGB, con buena
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respuesta; y con carbimazol para el manejo del
hipertiroidismo, afadiéndose también proprano-
lol durante la primera semana. Su evolucion fue
favorable, resolviéndose de forma progresiva la
clinica neuroldgica a lo largo de los siguientes
tres meses y medio, y restaurandose su curva
ponderal sin aparicién de otras manifestaciones
desde el punto de vista endocrinologico. El inte-
rés de este caso radica en que la asociacion de
estas dos patologias autoinmunes es infrecuen-
te, habiéndose descrito unicamente dos casos
en la literatura cientifica en adultos y de la cual
no se han publicado casos pediatricos en nues-
tro conocimiento.

¢(Es posible trabajar en equipo?. Binomio
Atencién Primaria-Gastroenterologia Infan-
til.

Cdfreces Pérez B, Pérez Garcia C, Jiménez Go-
mez J, Gonzalez De Caldas R, Rodriguez Salas
M, Gilbert Pérez JJ, Vargas Lopez ML, Reinaldo
Royo VE.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

El pediatra de atencion primaria representa, por
lo general, el punto de cuidado inicial a los pa-
cientes, estando en su mano no solo la primera
evaluacion sino también la valoraciéon de la nece-
sidad de pruebas complementarias y derivaciéon
al especialista. Debido a que en nuestro centro
la peticidon de nuevas citas se realiza desde los
centros de salud de forma mecanizada sin posi-
bilidad de realizar una priorizacion, se ha llegado
a un acuerdo con los respectivos pediatras de
atencion primaria para no solo unificar los cri-
terios de derivaciéon sino también las pruebas
complementarias a realizar previa a la primera
consulta en el servicio de gastroenterologia in-
fantil, teniendo asi dichos datos disponibles des-
de el primer momento sin necesidad de tener
que esperar a una segunda consulta, demoran-
do la actuacién por nuestra parte e incrementan-
do el grado de ansiedad en los padres y cuida-
dores al tener que esperar varios meses tras la
derivacioén para obtener algun tipo de respuesta.
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También se ha establecido una via de comuni-
cacion para intentar salvar el inconveniente de
la no priorizacion, de forma que los pediatras de
atencién primaria tengan un contacto directo y
estrecho con el servicio, para poder comentar
los casos mas urgentes de forma que puedan
ser valorados con mayor rapidez, pero también
aquellos que les generen dudas.

Este método, puesto en marcha en el ultimo
afo, resulta prometedor, permitiendo tanto una
mejor atencién por parte del servicio de gas-
troenterologia infantil como otorgando unos pa-
trones a los pediatras de atencién primaria que
les confieren mayor seguridad e independencia
a la hora del manejo de ciertas patologias.

Intoxicacién aguda por cannabis en los
lactantes e infantes.

Alcaide C, Alcantarilla M, Quiroga A, Lopez Lo-
bato M, Carmona JM.

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

El cannabis y sus derivados es la sustancia de
abuso ilegal mas consumida a nivel mundial.
Con relativa frecuencia acuden a los servicios
de emergencia lactantes y nifios de corta edad
con sintomatologia sugestiva intoxicacion, exis-
te demostrada evidencia a nivel internacional
de aumento de los casos correspondientes a
consumo de cannabis por el nifio ya sea como
fumador pasivo o por ingesta de resinas o acei-
tes cannabinaceos debido a la cada vez mayor
popularizacién de la droga, al nacimiento de de-
rivados sintéticos mas potentes y a su legaliza-
cién en algunos paises y regiones del globo.

El cannabis ejerce su accidén mediante el efec-
to agonista que ejerce a través de sus recep-
tores CB1 del sistema nervioso central (SNC)
con un efecto inhibidor de la neurotrasmisién
y CB2 con efectos a nivel del sistema inmune
y el sistema nervioso periférico. Los nifios son
especialmente sensibles al efecto de la droga
y la inhalacién o la ingesta de pequefias canti-
dades es suficiente para provocar letargia, ata-
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xia, alteraciones comportamentales, hipercine-
sia, coma, taquicardia, hipertension, depresion
respiratoria, eritemna conjuntival o midriasis. Los
comentados sintomas hacen que sea dificulto-
so el diagnéstico debido a que estan presentes
en otras enfermedades del nifo como las infec-
ciones del SNC, alteraciones endocrinas y elec-
troliticas, sangrados intracraneales u otras cau-
sas de intoxicacion. Debido a la usual falta de
colaboracion parental, la determinacién de los
metabolitos del THC en orina resulta un método
esencial aunque puede llegar a presentar falsos
positivos. La presencia de crisis, miosis o hipo-
glucemia no orientan hacia el cannabis como
causa de la intoxicaciéon, pudiendo tratarse de
una cointoxicacién o de un aditivo del producto
cannabinaceo. El efecto de la sustancia puede
perdurar durante decenas de horas y no es in-
frecuente la necesidad de soporte respiratorio
o0 medidas antiaspirativas. La administracion
de carbdn activado no se demuestra como una
medida util por la tardia aparicién de la sintoma-
tologia tras la absorcién. Desafortunadamente
no se dispone de antidotos.

Por ultimo, remarcar la importancia de reco-
nocer la sintomatologia con el fin de prevenir
intervenciones diagndsticas y terapéuticas in-
necesarias e iniciar una pronta busqueda de
toxicos.

Sindromes poliglandulares autoinmunes
en atencién primaria.

Benitez Moscoso G (1), Pelaez MJ (2), Rivera
Sanchez NR (1), P.L. Marquez Mira (1), Jiménez
De Los Santos C (1), Gomez S (1), Portero N (1),
Moreno JL (1), Gallego MJ (1), Garcia C(1)

(1) Hospital Juan Ramon Jiménez, (2) Hospital
Juan Ramodn Jiménez. Huelva

Anamnesis: Mujer de 10 afios que presenta
desde hace unos 15 dias polifagia, polidipsia
y nicturia. Se realiza glucemia capilar 524 mg/
dl que confirma la sospecha de diabetes melli-
tus. Entre sus antecedentes personales destaca
alopecia areata desde los 3 afos, sin respuesta
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a tratamiento. Como antecedente familiar tiene
una abuela materna con diabetes tipo 1.

Exploracién fisica: Buen estado general. Sig-
nos de deshidratacién leve. Resto sin hallazgos
relevantes salvo alopecia areata universal.

Procedimientos diagnésticos: Durante su
estancia en hospital se identifica: Glucemia al
ingreso de 295 mg/dl y cetonemia 4.9. Glucosu-
ria y cetonuria. Gasometria normal. Hemoglobi-
na glicosilada de 17.4%. Perfil tiroideo alterado
(TSH >100 mcrU/ml, T4 0.59 ng/dl). Ecografia
tiroidea con alteraciones sugestivas de tiroidi-
tis. Ecografia abdominal en la que se observa
como hallazgo casual una LOE hepatica com-
patible con hemangioma. Estudio de autoinmu-
nidad: IgA normal (129 mg/dl), anticuerpos IgA
antitransglutaminasa negativos (0.3 U/ml), anti-
peroxidasa tiroidea positivos (137.5 Ul/ml), an-
tiinsulina positivos, anti-islotes de Langerhans
débilmente positivos y anti Gad/64K positivos.

Procedimientos terapéuticos: Se realiza ini-
cialmente tratamiento con sueroterapia y per-
fusién de insulina endovenosa. Posteriormente
se administra tratamiento con insulina en pauta
basal-bolus y levotiroxina, tras lo que se contro-
laron sus alteraciones endocrinas.

Conclusioén: Las disfunciones glandulares son
de diagndstico frecuente en Atencién Primaria,
siendo necesaria la busqueda activa de posi-
bles asociaciones. Los diagnosticos tempranos
previenen en cuanto a morbimortalidad por las
posibles complicaciones a lo largo de la vida.
En Atencion Primaria es fundamental el segui-
miento y la informacién a los pacientes. Ante
una entidad autoinmune deben analizarse perio-
dicamente autoanticuerpos. El conocimiento de
la genética en este tipo de sindromes nos ayuda
a la deteccion precoz de los casos familiares asi
como al consejo genético.

Autismo en la mujer. Nuestra casuistica

Benitez Moscoso G, Peldez Cabrera MJ, Galle-
go Alcaide N Rivera

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva
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Los trastornos del espectro autista se caracte-
rizan por déficits persistentes en la comunica-
cion e interaccién social, sumados a conductas
estereotipadas e intereses restringidos. Sin em-
bargo, las mujeres manifiestan las disfunciones
sociales de manera menos clara.

Métodos: Se realizd un estudio transversal des-
criptivo, de todos los pacientes diagnosticados
de TEA en nuestras consultas de Neuropedia-
tria, obteniendo los datos mediante la revision
de sus historias clinicas o telefénicamente gra-
cias a la informacién facilitada por sus familia-
res.

Resultados: Se revisaron un total de 78 histo-
rias clinicas de nuestra base de datos por sos-
pecha de trastorno del espectro autista, de las
cuales solo 6 eran mujeres y analizamos los sin-
tomas de inicio, la presencia de sintomas a los
3 y a los 5 afos, comprobando si la evolucién
del paciente en el momento actual es favorable.
Sus edades actuales estan comprendidas entre
los 4 y los 7 afios, en 5 de ellas los estudios se
iniciaron antes de los 3 afos. Todas tenian sin-
tomas a los 3, y las que sobrepasan los 5 afios
(3 de ellas) continuan con alteraciones en las ha-
bilidades sociales y el lenguaje. De estas 6 pa-
cientes, que se derivaron a nuestras consultas
por sospecha de autismo, solo 2 estan diagnos-
ticadas como tal. De las otras 4, 2 presentan un
retraso madurativo (mas marcado de lenguaje y
socializacion) y 2 presentan un trastorno socio-
comunicativo, que contindan en estudio. Todas
se siguen en las consultas. Podemos constatar
regresion clinica en una de las pacientes, en el
resto de ellas, la evolucidn es buena evolucion
tras atencion temprana.

Conclusiones: La variabilidad de la clinica de
los trastornos del espectro autista es importan-
te, mas aun si hablamos de diferencias entre
sexos, estos trastornos son mucho mas pre-
valentes en varones. Es por ello que debemos
considerar la observacion del desarrollo tipico
y las actividades sociales en las nifias durante
los primeros afos de vida, ya que muchas ve-
ces son infradiagnosticadas o aceptadas como
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normales nifias con actitudes de juego solitario
y patrones restringidos de intereses.

Lactante con hipertransaminasemia.
Consideraciones diagnésticas.

Ledn Carretero S, Carbonero Celis MJ, Pas-
cual-Vaca Goémez D.

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Introduccidn: La hepatitis toxica idiosincrasica
se caracteriza por no ser predecible, no ocurre
en todos los individuos, no depende de la do-
sis, ni del tiempo de tratamiento y puede llegar
a tener un periodo de latencia de semanas a
meses. En el caso del acido valproico el ries-
go es mayor en los primeros 6 meses de tra-
tamiento. Caso index: Presentamos el caso de
una lactante de 11 meses y 25 dias epiléptica
en tratamiento con acido valproico desde hace
5 meses actualmente en pauta de retirada vy, le-
vetiracetam desde hace dos semanas, que con-
sulta en urgencias por decaimiento, disminucién
de la ingesta y febricula de 4 dias de evolucion,
sin otra sintomatologia acompafnante. Explora-
cién fisica: decaida, irritable y quejumbrosa, sin
visceromegalias ni otros hallazgos patoldgicos.
En urgencias se solicitan: hemograma, coagula-
cién, transaminasas y niveles de acido valproi-
co. AST: 888,9 U/L. ALT 360 U/L. Coagulacién;
TP 16 s, TP % 62,4, INR 1,4, TTPA 42,1. Niveles
de acido valproico dentro de rango terapéuti-
co y resto de resultados normales. Se solicita
estudio de hipertransaminasemia y se retira el
acido valproico. Examenes complementarios:
serologia de virus hepatotropos, estudio de au-
toinmunidad, amonio, ceruloplasmina, cobre
en sangre y orina, CPK, perfil tiroideo y perfil
celiaco y ecografia abdominal siendo todos nor-
males. En la escala CIOMS para la evaluacion
de causalidad farmaco/reaccion adversa obtuvo
una puntuacion de 6 (probable reaccién adversa
a farmaco). Por tanto, dada la negatividad de las
pruebas complementarias para otras etiologias
y la puntuacién de 6 en la escala CIOMS se llega
al diagndstico de hepatitis téxica idiosincrasica
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por acido valproico. La evolucion fue favorable,
normalizandose en 2 semanas todas las altera-
ciones clinicas y analiticas.

Comentarios: El acido valproico es el antiepilép-
tico mas utilizado. Es muy infrecuente la presen-
tacion de una intoxicacion idiosincrasica por el
mismo, y son pocos los casos publicados en ni-
fos. Su diagndstico precoz es importante, pues
el tratamiento consiste en la retirada del farma-
co, siendo generalmente la evolucién favorable
como ocurrié en nuestro caso.

Sindrome de Resistencia a Hormonas tiroi-
deas: un reto diagnéstico. Presentacion de
tres casos

Geniz Diaz | (1), Espino Aguilar R (2), Carmona
Ponce JD (2), Ruiz Navajas M (2)

Hospital de Valme , (2) Hospital de Valme. Sevilla

La resistencia a las hormonas tiroideas (RHT) es
un sindrome genético poco frecuente (uno por
50.000 nacidos vivos), causado por mutaciones
en el gen del receptor beta de hormonas tiroi-
deas y de herencia generalmente autosémica
dominante. Se caracteriza por una disminucién
de los efectos clinicos y bioquimicos de la ac-
cién de las hormonas tiroideas respecto a las
concentraciones de hormonas circulantes. En
la practica, en la mayoria de los pacientes se
identifican una elevacién persistente de tiroxina
(T4) y triyodotironina T3 con valores de tirotro-
fina (TSH) no suprimidos. En el momento de la
presentacién, el bocio es la manifestacion cli-
nica mas frecuente, generalmente difuso. En la
mayoria de los casos, la elevacion de la con-
centracion circulante de hormonas tiroideas pa-
rece compensar la resistencia hormonal y los
pacientes estan eutiroideos, consiguiendo un
crecimiento y un desarrollo mental normales.
Esta compensacion es, sin embargo, incom-
pleta en algunos casos, teniendo en un extre-
mo a los pacientes con clinica de hipotiroidis-
mo y en el otro con clinica de tirotoxicosis. La
taquicardia ocurre en mas de la tercera parte
de los pacientes con este sindrome. Entre los
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efectos sobre el metabolismo 6seo se ha des-
crito el hipocrecimiento y el retraso de la ma-
duracién 6sea. En cuanto a la funciéon mental,
la asociacion de RHT con el sindrome de TDAH
se ha descrito en dos terceras partes de los ni-
fnos afectados, al igual que la alteracién en el
aprendizaje. Se presentan tres casos clinicos en
la infancia con RHT. Los tres estudiados desde
la primera infancia por alteraciones tiroideas no
filiadas y en concreto uno de ellos con fallo de
medro y posteriormente talla baja con retraso
en la maduracioén ésea. Fueron diagnosticadas
tras el previo diagnéstico de sus antecesores.
Con el conocimiento progresivo de este sindro-
me poco frecuente, se estan identificando en
edades mas tempranas, puede suponer un reto
diagnostico ante la discrepancia entre los sinto-
mas y los hallazgos encontrados en el paciente.
Por eso su diagnéstico requiere un alto grado de
sospecha. Una vez confirmado el diagnéstico,
conviene filiar la mutacion en el TR, responsable
del caso concreto para ofrecer un consejo ge-
nético adecuado.

Adolescentes en urgencias. Analisis en
un hospital de tercer nivel

Martinez Mesones L (1), Pino Galvez MA (2), Ji-
meénez Villalta MT (1), Nufiez Adan AF (1)

(1) Hospital Universitario Reina Sofia, (2) Hospi-
tal Alto Guadalquivir de Andujar

Introduccion y Objetivos: Describir el motivo
de consulta y las caracteristicas de los adoles-
centes que consultaron en nuestro Servicio de
Urgencias en el ultimo trimestre de 2016.

Métodos: Estudio observacional, descriptivo y
prospectivo, donde se incluyeron todos los pa-
cientes mayores de 12 afnos que fueron atendi-
dos en nuestro Servicio de Urgencias de Pedia-
tria en el ultimo trimestre de 2016. Se analizaron
edad, sexo, motivo de consulta, franja horaria y
dia de la semana, exploraciones complementa-
rias realizadas, destino del paciente y reconsul-
ta. El contenido de estas variables se obtuvo de
las historias clinicas realizadas a los pacientes.
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Los datos se almacenaron y analizaron median-
te el programa estadistico SPSS 19.0

Resultados: Durante este periodo fueron valo-
rados 613 adolescentes. De ellos, el 55,5% co-
rresponden a pacientes de 13 afios. En cuanto a
la distribucion por sexos, el 52% eran varones.
El motivo de consulta méas frecuente fueron las
urgencias traumatologicas (44,2%), seguido
de las de tipo gastrointestinales no quirdrgicas
(15,3%), infecciosas (10%) y psiquiatrico-psico-
l6gicas (5,5%). La mayor frecuencia de consul-
tas se registré en horario de tarde (45%) y en
dias laborables (69,3%). Precisaron realizacion
de pruebas complementarias un 53,7%, sien-
do las mas solicitadas las pruebas de imagen
(36,1%). La proporcién de ingresos fue de 8,6%
siendo el mas frecuente en Observacion (3,9%).
La tasa de reconsulta fue del 8,6%.

Conclusiones: La solicitud de atencion del ado-
lescente en los Servicios de Urgencias supone
una importante carga asistencial. Los motivos
de consulta muestran una gran diversidad os-
cilando entre situaciones traumatoldgicas has-
ta desequilibrios emocionales. Destaca la baja
proporcion de ingresos lo que manifiesta que la
mayoria son patologias banales que se pueden
tratar o seguir de manera ambulatoria.

Sindrome de Turner y hormona de cre-
cimiento. Experiencia en nuestro centro

Martinez Mesones L, Ariza Jiménez AB, De La
Camara Morario C.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdérdoba

Objetivos: Describir el efecto sobre la talla de
las pacientes con sindrome de Turner tras la ad-
ministracion de Hormona de Crecimiento.

Métodos: Estudio observacional, descriptivo y
retrospectivo, donde se incluyeron todos los pa-
cientes diagnosticados de Sindrome de Turner.
Se analizaron si recibieron o no tratamiento con
Hormona de Crecimiento, edad y talla de inicio
de tratamiento y el efecto sobre la talla al afio,
a los dos afios y la talla adulta final. El conteni-
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do de estas variables se obtuvo de las historias
clinicas realizadas a los pacientes y de la base
de datos del Comité Asesor para la utilizacion
terapéutica de Hormona de Crecimiento. Los
datos se almacenaron y analizaron mediante el
programa estadistico SPSS 19.0

Resultados: Existen 27 pacientes con sindro-
me de Turner. De ellas, el 80,76% han recibido
tratamiento con Hormona de Crecimiento. De
los 6 restantes: 4 son de diagndstico reciente
y las otras dos fueron hallazgos casuales con
edad avanzada en los que la proyeccion de talla
no era mala. La edad media al diagnostico fue
de anos 8.61 + 1.06 anos. La talla media al ini-
cio del tratamiento de 114.82 + 6.11, con una DE
media de -3.1 + 0,26. La media de la talla diana
era de 158.58 + 2.2 y la media del pronéstico de
talla adulta era de 144.54 + 2.33 con una DE me-
dia de -2.67 + 0.87. De media, crecieron 8.85 cm
(123.67 + 6.1) durante el primer afio, reduciéndo-
se la DE a 2.45 + 0.29. Durante el segundo afio
crecieron otros 6.67cm (130.3 + 5.51), con una
DE media de -1,91 + 0,56. La media talla adulta
final de estas nihas fue de 148.80 + 2.63, con
una DE media de 2.2 + 2.64, esto supone un
incremento de 4.26 cm respecto a la talla que
hubieran presentado sin el tratamiento.

Conclusiones: El tratamiento con GH es mas
eficaz durante el primer afio de tratamiento La
talla final mejora 4.26cm en las nifias Turner tra-
tadas con GH. La edad de inicio de tratamiento
esta en los 8 afos; las guias actuales recomien-
dan iniciar el tratamiento de manera precoz.

Hemorragia intracraneal. Una complica-
cién rara de la PTI.

Martinez Mesones L (1), Pino Galvez MA (2),
Nurez Adan AF(1)

(1) Hospital Universitario Reina Sofia, (2) Hospi-
tal Alto Guadalquivir de Andujar. Cordoba

Introduccién: La purpura trombocitopénica in-
mune (PTI) se caracteriza por una disminucion
del recuento de plaquetas, siendo el nimero de
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hematies y leucocitos normal. En la mayoria de
los casos, la causa es desconocida, aunque pue-
de aparecer tras una infeccion viral. A nivel clini-
co se caracterizan por hemorragias cutaneo-mu-
cosas, pero pueden afectar a cualquier 6rgano o
sistema, condicionando diversa sintomatologia.

Caso clinico: Nina de 7 afos trasladada por
equipo de emergencias por episodio de desco-
nexion del medio y clonias de los 4 miembros
que cede sin medicacion. Afebril. Lesiones pe-
tequiales y purpuricas de 4 dias de evolucion,
de apariciéon progresiva. No traumatismos. San-
grado de encias. Gastroenteritis aguda (GEA) la
semana anterior. A su llegada, hipoténica, mal
estado general, mala perfusién, taquicardica,
abundantes petequias y purpuras de predomi-
nio en miembros inferiores. No signos menin-
geos. Por sospecha de sepsis se realiza expan-
sion de volemia, administracion de cefotaxima
y extracciéon de hemograma, bioquimica, coa-
gulacion, gasometria y hemocultivo. Presenta
crisis generalizada ténico clénica que precisa
dos dosis de midazolam intravenoso (i.v). Se
realiza TAC craneal donde se evidencia hema-
toma intraparenquimatoso temporal izquierdo
con edema perilesional sin desplazamiento de
linea media. En analitica plaquetopenia severa
(8000/mm3). Ante la sospecha de PTI (purpura
trombocitopénica inmune) ingresa en Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI). Realiza tratamiento
con fenitoina (profilaxis crisis epilépticas), me-
tilprednisolona (4 mg/kg/d), inmunoglobulinas (2
dosis de 1 g/kg/dosis), 1 dosis de factor Vlla 'y
3 transfusiones de plaquetas. A los 4 dias, pla-
quetas 98000/mm3sin sangrado y evolucion
neurolégica favorable.

Conclusiones: La forma de presentacion mas
frecuente de la PTI es la aparicién de lesiones
cutaneo-mucosas. Solo el 3% de los pacientes
con PTI tienen hemorragias graves, siendo la
hemorragia intracraneal muy infrecuente (0,1-
0,5%). A pesar de lo excepcional de los sangra-
dos intracraneales, se deben sospechar siempre
que las lesiones cutaneas tipicas se acomparien
de clinica neuroldgica.
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Importancia de la monitorizacion elec-
troencefalografica en el manejo del sta-
tus convulsivo del neonato

Gdmez Avila J, Rodriguez Revuelta MJ, Bardallo
Cruzado L, Luna Lagares S, Navarro Merino M.

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

El diagnéstico de las convulsiones neonatales
supone un reto clinico dado que la sintomatolo-
gia puede ser sutil o inexistente. Esto condiciona
que la monitorizacion electroencefalografica sea
imprescindible para la identificacion de las cri-
sis eléctricas y su correcto manejo. Asimismo, el
tratamiento del status ha sido modificado en los
ultimos anos en base a la experiencia de las uni-
dades neonatales y a la monitorizacién cerebral.

Caso clinico: Recién nacido de 40 semanas de
edad gestacional que ingresa por distrés respi-
ratorio. A las 7 horas comienza con desatura-
ciones y movimientos de chupeteo, se coloca
aEEG visualizando crisis eléctricas. Se admi-
nistra fenobarbital (dosis maximas) cediendo la
clinica y se realiza ecografia transfontanelar con
sangrado de evolucién subaguda subependi-
mario. A las 12 horas de vida registro electroen-
cefalografico con crisis continuas sin expresion
clinica, se administra levetirazetam en bolo y mi-
dazolam que se mantiene en perfusién. Se ini-
cia antibioterapia empirica y se realiza EEG con-
vencional detectando patrén brote-supresion.
Presenta un deterioro respiratorio y hemodina-
mico con clinica de HTP conectandose a ven-
tilacidbn mecanica de alta frecuencia e iniciando
tratamiento inotrépico. El paciente contintia con
crisis de forma intermitente hasta el séptimo dia
de vida, todas ellas sin manifestacion clinica,
precisando tratamiento anticonvulsivo de tercer
nivel sin necesidad de inducir coma barbiturico
por respuesta parcial a los mismos mejorando
el patrén electroencefalografico de forma pro-
gresiva. Tras estabilizacion del paciente se rea-
lizd6 RMN cerebral: hallazgos compatibles con
encefalopatia hipoxico-isquémica con afecta-
cién predominante de territorios dependientes
de la circulacién cerebral posterior, con cam-
bios hemorragicos asociados. Los potenciales
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visuales resultaron alterados. Al alta tratamiento
con fenobarbital oral hasta control en consultas
de Neurologia.

Conclusién: La monitorizacién electroencefalo-
gréfica en nuestra unidad ha permitido la detec-
cion de cuadros convulsivos con minima o nula
expresion clinica, mejorando el prondstico y un
manejo integrado del paciente. Por otro lado,
existen pocos estudios que valoren la eficacia
y seguridad de los farmacos anticonvulsivos en
neonatos y sus efectos sobre el neurodesarrollo
a largo plazo, aunque el levetirazetam esta po-
sicionandose como una buena opcién al feno-
barbital principalmente en pacientes con aEEG
alterados de bases o encefalopatia hipoxico-is-
quémica, como es el caso de nuestro paciente.

Seguimiento del crecimiento en pacien-
tes pequenos para la edad gestacional
segun su diagnoéstico. Revision de 13
anos

Pérez Garcia C, Ariza Jiménez AB, De La Ca-
mara Morano C, Martinez Mesones L, Camacho
Lozano L.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Un recién nacido pequefio para la edad gesta-
cional (PEG) es aquel cuyo peso o longitud al
nacimiento se encuentra 2 o mas desviaciones
estandar (DE) (p3) por debajo de la media po-
blacional para su sexo y edad gestacional. Pue-
de ser de utilidad diferenciar tres grupos dentro
de los PEG: de peso reducido, de longitud redu-
cida o de peso y longitud disminuidos. Los PEG
suelen tener una talla adulta una DE menor de
la media.

En la consulta de endocrinologia pediatrica de
un hospital de tercer nivel se estudiaron 51 pa-
cientes PEG en los ultimos 13 afos, con pre-
dominio femenino (28:23). 8/51 eran PEG por
criterios de peso de recién nacido (PRN), 6/51
por criterios de longitud de recién nacido (LRN)
y 19/51 por peso y longitud al nacimiento. De
ellos, el 68,6% (35/55) recibieron tratamiento
con Hormona de Crecimiento (GH), presentando
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en este caso predominio masculino en los diag-
nosticos realizados por PRN y ambos criterios
(5:8 y 14:19), pero no en los diagnosticados por
LRN (2:4). La edad media al diagndstico fue de
7.36 anos, siendo la talla media al inicio del tra-
tamiento de -2.8DE en los PEG diagnosticados
por PRN, -2.9DE en aquellos diagnosticados
por LRN y -3.36DE en los diagnosticados por
peso y longitud al nacimiento. Todos presenta-
ron una ganancia de talla con el tratamiento de
0.36, 0.68 y 0.71DE, respectivamente, el primer
ano, y 0.54, 0.33 y 0.13DE el segundo. La talla
final fue de -1.7, -1.43 y -1.7DE, respectivamente,
lo que supone una ganancia total de 1.46, 1.47 y
1.66 DE, respectivamente, alcanzando asi su ta-
lla diana con una diferencia de 0.35 +/- 0.08 DE.

En conclusién, mas de la mitad de los PEG de-
rivados a la consulta precisaron tratamiento
con GH. Hubo predominio femenino en los PEG
diagnosticados por LRN. Aquellos pacientes
PEG segun peso y longitud al nacimiento pre-
sentaron unos percentiles peores al diagndstico
y una mayor respuesta a GH. La mayor respues-
ta al tratamiento tuvo lugar en el primer afio de
tratamiento en todos los casos. Aquellos PEG
diagnosticados por LRN presentaron mejor ta-
lla final que aquellos diagnosticados por PRN o
ambos criterios.

Diagnéstico diferencial de abdomen
agudo en pediatria: la importancia de la
sospecha clinica

Pérez Garcia C, Ariza Jiménez AB, Cofreces Pé-
rez B, Hernandez Garcia E, Gdmez Vazquez J.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Introduccién: El dolor abdominal agudo es uno
de los motivos de consulta mas frecuentes en
Pediatria. Una causa infrecuente es la necrosis
focal de la grasa intraabdominal que engloba el
infarto omental, la apendagitis epiploica y la pa-
niculitis mesentérica. Cursa con dolor abdominal
agudo-subagudo, mas focalizado en fosa iliaca
derecha (FID), simulando en ocasiones un abdo-
men agudo quirdrgico, aunque con analitica ge-
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neralmente anodina. Al diagnéstico definitivo se
llega mediante pruebas de imagen, apreciandose
la zona infartada, siendo su manejo, conserva-
dor, con analgesia. De ahi la vital importancia de
diferenciarlo del abdomen agudo quirdrgico.

Caso clinico: Se presenta el caso de un nifio de
9 afios que acude derivado desde otro centro
por sospecha de abdomen agudo quirdrgico.
Presenta dolor abdominal de 3 dias de evolu-
cion, de inicio periumbilical, focalizado desde
las ultimas 24 horas en FID. Destaca en la anam-
nesis la ausencia de vomitos, fiebre y apetito
conservado. La exploracién fisica revela dolor
a la palpaciéon y sensacién de emplastamiento
en FID, con defensa voluntaria y signos de irri-
tacion peritoneal. Aporta ecografia compatible
con proceso inflamatorio en FID sin visualiza-
cién apendicular, hemograma y bioquimica con
discreta leucocitosis con neutrofilia y reactantes
de fase aguda ligeramente elevados. Ante la
discordancia clinica y analitica con un proceso
apendicular, se realiza nueva ecografia y tomo-
grafia computerizada, observandose una lesién
ovalada de densidad grasa, con anillo denso
bien delimitado, de unos 24.5 mm de diametro y
aumento de densidad grasa adyacente, compa-
tible con infarto omental. Se descarta abdomen
quirdrgico, instaurandose manejo conservador,
cediendo el cuadro.

Conclusiones: Ante dolor abdominal agudo en
FID sin afectacién clinica y/o analitica debemos
plantearnos el infarto omental como posible
diagndstico clinico. El tratamiento en el infarto
omental es conservador con analgesia. Es por
tanto importante su conocimiento y la realiza-
cién de pruebas complementarias para su des-
pistaje, para evitar cirugias innecesarias.

como forma de
largo

Bradicardia neonatal
presentacion de sindrome QT
congénito: a propédsito de un caso.

Rodriguez Ledn B, Marcos Cordova CA, Torres
Begara EP, Pardo Romero J, Romero Garcia A,
Casanovas Lax J.
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Hospital Universitario Nuestras Serfiora de Val-
me. Sevilla

Introduccién: El Sindrome de QT largo (SQTL)
es una canalopatia que produce una alteraciéon
en la repolarizacién del miocardio al prolongar
el intervalo QT en el electrocardiograma (ECG)
(QTc>450 milisegundos en varones y >460mi-
lisegundos en mujeres). Presenta mas de diez
subtipos y una incidencia de aproximadamente
1 por cada 7000 en la poblacién general. El diag-
nostico vendra determinado fundamentalmente
por el ECG, dado que la clinica es variable y pa-
cientes portadores de la enfermedad pueden
permanecer asintomaticos. El tratamiento inclu-
ye profilaxis farmacoldgicas (como los betablo-
queantes) y terapias no farmacolégicas.

Resumen del caso: Neonato de 22 horas de
vida que ingresa en Neonatologia por bradicar-
dia de 90-95 latidos por minuto sin repercusion
clinica. Se trata de un recién nacido a término
sin antecedentes perinatales de interés. Como
antecedentes familiares, su madre, tia materna
y abuelo materno presentan SQTL en el ECG y
son portadores de la mutacién np-000209: p.
Gly325arg en el gen KCNQ1. A la exploracion
fisica, presenta un soplo sistolico I/VI en meso-
cardio. Se realiza un ECG donde aparece un
intervalo QT corregido de 550 milisegundos, y
un Ecocardiograma con una comunicacion in-
terauricular tipo ostium secundum. Se estable-
ce el diagnostico de SQTL congénito donde se
presume esta presente la mutacion familiar y se
inicia tratamiento con propranolol con buena
evolucion posterior.

Conclusiones: Esta canalopatia representa
todo un reto diagnéstico y terapéutico en la pa-
tologia cardiolégica pediatrica. De presentacion
clinica muy variable, debe tenerse en cuenta en
el diagnodstico diferencial de bradicardia neona-
tal y fetal (sobre todo por debajo de 100 Ipm). En
nuestro caso, esa bradicardia detectada en las
primeras horas de vida y los antecedentes fami-
liares constituyeron elementos esenciales para
llegar al diagnéstico junto al valor tan prolonga-
do del intervalo QTc. La profilaxis farmacologica
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es fundamental (aunque motivo de debate en
pacientes asintomaticos), especialmente en pa-
cientes de alto riesgo, dado que su mortalidad
sin el mismo es de hasta el 60%. Actualmente,
el arsenal terapéutico del que disponemos (con
medidas farmacolégicas y no farmacoldgicas),
y el estudio genético (que nos permite distinguir
los distintos subtipos), representan las herra-
mientas clave que nos permiten individualizar la
mejor opcion para cada de paciente.

Hemorragia suprarrenal neonatal: a pro-
pésito de un caso

Rodriguez Leon B, Carmona Ponce JD, Torres
Begara EP, Casanovas Lax J.

Hospital Universitario Nuestra Sefiora de Valme.
Sevilla

Introduccién: La hemorragia suprarrenal se
define como el sangrado de una o ambas glan-
dulas suprarrenales. De incidencia variable en
el periodo neonatal, presenta como factores
etiopatogénicos: el trauma obstétrico, anoxia,
shock o infecciones. Su presentacién mas fre-
cuente es unilateral, derecha y en varones. La
clinica es muy variable, teniendo como triada
clasica la anemia, ictericia y masa abdominal.
El diagnostico de confirmacion, tras la sospe-
cha clinica, se realiza con ecografia abdominal.
Como posibles complicaciones, puede apare-
cer insuficiencia suprarrenal, motivo por el que
esta patologia resulta de especial interés.

Resumen del caso: Vardon que ingresa en Neo-
natologia por quejido intermitente. Se trata de
un recién nacido a término de 38 semanas, hijo
de madre con colestasis y diabetes gestacio-
nal. Parto instrumental con ventosa y distocia
de hombros. Apgar 8/9/9. Somatometria: peso
3900 gr (p95), talla 54cm (p99), perimetro cefa-
lico 34cm (p48). Al ingreso llama la atencion la
presencia de un cefalohematoma parieto-occi-
pital izquierdo y una hipotonia axial con reflejo
de Moro simétrico incompleto y hematomas en
ambos antebrazos. A las 24 horas de vida, en la
analitica presenta anemia aguda (descenso de
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hemoglobina de 21 g/dl a 13,3 g/dl) e ictericia en
rango de fototerapia. Se solicita ecografia cere-
bral (que resulta normal) y abdominal, aprecian-
dose hemorragia de la glandula suprarrenal de-
recha de 3.7x2.7cm y de la izquierda de 2x3cm.
Durante su ingreso, no presenta alteraciones
hidroelectroliticas ni otros datos de insuficiencia
suprarrenal, los niveles de hemoglobina perma-
necen estables y la bilirrubina desciende ade-
cuadamente con fototerapia hasta normalizarse.
Al alta, disminucion del tamafo de las hemorra-
gias a 3x1.7 cm derecha y 1.5x2 cm izquierda.
Actualmente, el paciente esta en seguimiento en
Rehabilitaciéon y Neurologia por hipotonia axial y
Endocrinologia por riesgo de desarrollar hipo-
funcion suprarrenal.

Conclusiones: La hemorragia suprarrenal neo-
natal es una entidad que en muchas ocasiones
se desarrolla asintomaticamente, lo que pue-
de dificultar el diagnostico. En nuestro caso, el
antecedente traumatico obstétrico en paciente
macrosoma y la clinica de anemia e ictericia nos
ayudaron, junto a la ecografia, a llegar al diag-
nostico. Resulta esencial el seguimiento de es-
tos pacientes a largo plazo para detectar posi-
bles complicaciones asociadas.

Sindrome de OHVIRA: a propésito de un
caso

Lopez Reyes ML, Anton Gamero M, Garcia Mar-
tinez E, Vicente Rueda J

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba

Introduccién: El sindrome Herlyn Werner Wun-
derlich, también conocido como sindrome de
OHVIRA (del acronimo en inglés Obstructed
Hemivagina and ipsilateral renal anomaly), es un
raro conjunto de anormalidades estructurales
del tracto genitourinario femenino de etiologia
incierta. Presentamos un caso clinico con aso-
ciacién familiar.

Caso clinico: Derivaron a nuestra consulta una
recién nacida de 21 dias de vida con hallazgo
prenatal de agenesia renal izquierda confirmada
en la ecografia postnatal y gammagrafia renal.
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Historiando a la madre, descubrimos que habia
sido controlada durante la infancia por rifidn uni-
co izquierdo funcionante. Fue diagnosticada pre-
natalmente de displasia renal multiquistica de-
recha. En los controles ecogréficos, se aprecio
involucién incompleta del rifidn multiquistico con
buen crecimiento renal compensador contrala-
teral. A los 4 afios de edad se evidenci6 hidro-
metrocolpos que requirié himenectomia. Pos-
terior a ello, aparecié de incontinencia urinaria,
comprobandose la emisién de orina por introito
vaginal. En la uretrocistoscopia no se encontro
meato ureteral derecho, apreciandose en la va-
ginoscopia con fluoroscopia un orificio que pu-
diera corresponder al uréter ciego derecho. Tras
la pérdida de seguimiento de la paciente, volvio a
consultar en edad fértil por gestacion, momento
en el que se diagnosticé de utero doble comple-
to con dos hemivaginas llegando finalmente al
diagndstico de sindrome de OHVIRA.

Comentarios: En mujeres jovenes o nifias con
agenesia renal, debe considerarse la posible
coexistencia de anomalias del desarrollo miille-
riano. Aunque no se conoce el tipo de herencia
de este sindrome, la evidente agregacion fami-
liar y la ausencia de sintomas durante la infancia
hacen recomendable establecer la sospecha
clinica precozmente.

Complicaciones de
Schélein Henoch

la purpura de

Lopez Reyes M, Azpilicueta Idarreta M, Aranda
Mora A.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba.

Antecedentes: La Purpura de Schoénlein He-
noch es la vasculitus leucocitoclastica sistémica
mas comun en ninos, clinicamente caracteriza-
da por purpura palpable predominante en miem-
bros inferiores, artralgia/artritis, dolor abdominal
y/0 manifestaciones renales. Aunque su curso
suele ser benigno, puede asociarse a complica-
ciones a nivel gastrointestinal, renal o testicular,
siendo muy raras en otras localizaciones.

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas
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de una cohorte de pacientes pediatricos con
purpura de Schénlein Henoch.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de
la historia clinica de pacientes diagnosticados
de purpura de Schénlein Henoch, ingresados en
nuestro hospital entre los afios 2009 y 2015, aten-
diendo al motivo de ingreso y complicaciones.

Resultados: Se estudiaron un total de 34 pa-
cientes, siendo el principal motivo de ingreso
mala tolerancia oral y dolor abdominal, segui-
do de artralgias que impedian deambulacién en
varones y afectacion renal en nifias. Entre otros
motivos de ingreso menos frecuentes destaca-
ban: sangrado gastrointestinal, edemas inten-
sos en extremidades o escrotales, sospecha de
sepsis, brotes recurrentes o lesiones purpuricas
ampollosas. La distribucion por sexo fue similar,
destacando mayor prevalencia entre los 3 y 5
anos. Hasta un 40% de los pacientes presenta-
ron una o mas complicaciones, siendo las mas
frecuentes renales, seguidas en menor medida
de gastrointestinales (tres casos de invagina-
cién intestinal y una hemorragia digestiva baja)
asi como dos orquidoepididimitis. La manifes-
tacion renal predominante era hematuria o pro-
teinuria persistente en rango no nefrético, exis-
tiendo sélo dos casos de S. Nefrético y un mixto
Nefrético-Nefritico.

Comentarios: Al tratarse de una patologia que
suele seguirse en atencion primaria, es esencial
para el prondstico el reconocimiento precoz de
los signos de alarma de posibles complicacio-
nes, asi como de la necesidad de derivar para
estudio hospitalario o instaurar tratamiento cor-
ticoideo.

Sindrome de Pseudo-Bartter como
manifestacion de fibrosis quistica.
CoSscreening negativo.

Pérez-Torres Lobato M, Martin Talavera M
Hospital Virgen del Rocio. Sevilla

El sindrome de pseudo-Bartter (SPB) se carac-
teriza por alcalosis metabdlica, hiponatremia,
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hipocloremia, hipocaliemia y fallo de medro
persistente. Forma parte de las posibles mani-
festaciones clinicas de la fibrosis quistica (FQ),
habiéndose descrito en varios de sus genotipos,
en concreto en pacientes con las mutaciones c.
617T>G (p.Leu206Trp) o c. 1521_1523delCTT
(p.Phe508del) del gen CFTR. La combinacién
de estas mutaciones se traduce en un fenoti-
po leve, lo que determina la ausencia de insu-
ficiencia pancreatica y, por consiguiente, la no
elevacién de tripsindbgeno inmunorreactivo (TIR)
en sangre. Al ser este parametro el que se de-
termina en el screening neonatal, se explica que
los suficientes pancreaticos puedan no presen-
tar las concentraciones de TIR necesarias para
positivizar el screening de FQ.

Presentamos el caso de un paciente de 10 me-
ses que ingresa en el mes de agosto en nuestro
hospital con clinica de deshidratacién, vomitos
y fallo de medro. Carecia de antecedentes per-
sonales y familiares de interés para este cuadro.
Los analisis gasométricos y bioquimicos reve-
laron una alcalosis metabdlica hiponatrémica e
hipocaliémica. Se plantearon como diagnosticos
alternativos un sindrome de Bartter o un SPS en
relacién a una posible FQ. Por este motivo se so-
licitaron niveles de iones en orina, asi como un
test del sudor. Aunque no pudieron determinarse
las concentraciones de cloro urinario, la positivi-
dad del test del sudor y la ausencia de poliuria
u otros datos cinicos sugestivos de tubulopatia,
llevaron al diagnéstico de SPS secundario a una
FQ. El andlisis genético revel6 heterocigosis en
las mutaciones F508del/L206W. Aunque el SPB
es una manifestacion conocida de la FQ, es muy
raro que se presente como cuadro clinico inicial.
Esto puede ocurrir en lactantes o neonatos con
fenotipos leves y factores de riesgo de deshidra-
tacion, tal como ocurrié en nuestro paciente; era
portador de mutaciones asociadas a fenotipos
leves, presentaba vomitos y desarrollé el PSB en
verano. Por otro lado, un fenotipo leve hace mas
probable un resultado negativo en el screening
de FQ. De ahi la necesidad de un mayor indice de
sospecha, asi como de implantar técnicas que
reduzcan el numero de falsos negativos.
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Perfil de citoquinas y moléculas
de adhesion plasmaticas en ninos
con trastorno del espectro autista.

Gdmez Fernandez AR, Gil Campos M, De la
Torre Aguilar MJ, Flores Rojas K, Cruz Rico M,
Martin Borreguero P, Pérez Navero JL

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

En la etiopatogenia del trastorno del espectro
autista (TEA) se han descrito varias hipétesis
que incluyen, entre otras, la teoria de una situa-
cién pro-inflamatoria, asi como una alteracién
en las moléculas de adhesion en las primeras
fases del neurodesarrollo.

Objetivo: Evaluar los niveles plasmaticos de ci-
toquinas inflamatorias y moléculas de adhesion
en una muestra de pacientes con TEA infantil y
compararlas con un grupo control de nifios sa-
nos.

Material y métodos: Se seleccionaron 54 nifios
de 2 a 6 afos diagnosticados de TEA, sin otra
patologia asociada. Se incluy6 un grupo control
sano de edad similar. Los pacientes con TEA se
subdividieron en 2 subgrupos en base a para-
metros clinicos evolutivos: con regresion (AMR)
y sin regresién del neurodesarrollo (ANMR). El
analisis de las citoquinas MPO, PAI; RANTES;
IL1B, IL6; IL8 y MCP; Catepsina, BDNF, NCAM,
SICAM, SVCAM, NGF se realiz6 mediante Tec-
nologia Luminex®

Resultados: La edad del grupo de TEA fue de
43.7+11.2 meses y en el Grupo Control fue de
89,91+21.94 meses (p<0.001). La distribucién
por sexos en el grupo de TEA fue 45 nifios y
9 ninas frente a 30 nifos y 24 nifias en el Gru-
po Control (P=0.002). No se encontraron dife-
rencias entre ambos grupos en las concentra-
ciones de citoquinas y moléculas de adhesién
medidas, excepto en el NGF que esta mas ele-
vado en los TEA. Sin embargo, cuando analiza-
mos los TEA por subgrupos, se observa que los
ANMR presentan una disminucion de los niveles
de NCAM vy elevacion del NGF frente al control.

Conclusiones: Los resultados de este estudio
avalan que no existen diferencias entre los nive-
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les de citoquinas en los niflos autistas frente los
nifios sanos. Esto parece implicar que las alte-
raciones en la inmunidad no juegan un mecanis-
mo importante en su etiopatogenia. Sin embar-
go, en un subgrupo de TEA (ANMR) se detectan
variaciones en las moléculas de adhesién y en
NGF que podrian influir en el neurodesarrollo.
Estos resultados parecen vislumbrar la posibi-
lidad de diferenciacion mediante marcadores
biolégicos la heterogeneidad de patologias que
convergen en el autismo.

El trastorno del espectro autista no esta
asociado neurotoxicidad por mercurio.

Gomez Fernandez AR (1), Pérez Garcia C (1), Gil
Hernandez F (2), Flores Rojas K (1), Martin Do-
mingo C (2), De La Torre Aguilar MJ (1), Pérez
Navero JL (1)

(1) Hospital Reina Sofia. Cordoba (2) Departa-
mento de Toxicologia. Universidad de Granada

El trastorno del espectro autista (TEA) es un tras-
torno del neurodesarrollo caracterizado por alte-
raciones en la comunicacién e interaccién social
y por la presencia de patrones repetitivos y res-
tringidos de conductas, actividades e intereses.
Una de las teorias etiopatogenias es la posibili-
dad de una neurotoxicidad por metales pesados,
que podria contribuir a producir los sintomas del
TEA, especialmente por el mercurio (Hg)

Objetivo: Evaluar los niveles de Hg en muestras
de cabello y orina en pacientes con TEA infantil
y compararlos con un grupo control.

Material y métodos: Se seleccionaron 54 nifios
(45 varones y 9 nifias) de 2 a 6 afos diagnostica-
dos de TEA, sin otra patologia asociada. Se inclu-
y6 un Grupo Control de 54 nifios sanos. El diag-
néstico de TEA se realizd siguiendo los criterios
diagnésticos del DSM-V y segun los datos obte-
nidos de la entrevista clinica (protocolo ADI.R) y
el test ADOS. La severidad de la sintomatologia
autista se clasificd en base de los resultados ob-
tenidos en el test PDD Behavior Inventory™ vy el
test de CARS La medicion del Hg se realiz6 con
un espectrofotémetro de absorcion atémica
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Resultados: La edad media en el grupo de TEA
fue de 43.7+11.2 meses y en el Grupo Control fue
de 89,91+£21.94 meses (p<0.001). La distribucién
por sexos en el grupo de TEA fue 45 nifios y 9
nifnas frente a 30 nifios y 24 nifias en el Grupo
Control (P=0.002). No encontramos diferencias
significativas entre los niveles medios de Hg en
cabello y orina entre ambos grupos ajustado el
andlisis por sexo y edad. No se observan co-
rrelaciones entre los niveles de Hg en cabello
y en orina en ninguno de los grupos. Tampoco
existe correlacion entre los niveles de Hg en la
orina y cabello con los distintos scores clinicos
estudiados.

Conclusiones: Nuestros resultados ponen de
manifiesto que no hay evidencias que soporten
la asociacion entre la neurotoxicidad por mercu-
rioy el TEA

Disfuncion mitocondrial multiple; una
causa de hipertension pulmonar letal.

Tejero Hernandez M, Manzanaro Fernan-
dez-Montes C, Gomez Guzman E, Arroyo Marin
MJ, Montero Yéboles R, Perez Navero JL.

Hospital Materno Infantil Reina Sofia. Cordoba

Introduccién: La disfuncién mitocondrial mul-
tiple de tipo 1 es una enfermedad rara, de he-
rencia autosdmica recesiva con varios genes
implicados (NFU-1, BolA-3, IBA-57) que provo-
ca disfuncién en diversas vias metabdlicas mi-
tocondriales, implicadas en el metabolismo del
acido lipoico y el sistema de eliminacién de glici-
na. Esta enfermedad causa alteraciones bioqui-
micas como la acidosis metabdlica por hiper-
lactacidemia y la hiperglicinemia. A nivel clinico
se manifiesta por un fallo de medro asociado a
encefalopatia con regresién neurolégica pro-
gresiva, e hipertensién pulmonar de curso letal.
Resulta caracteristico de esta hipertensién pul-
monar el aumento de la permeabilidad vascular,
generandose edema pulmonar con la aplicacion
de vasodilatadores pulmonares.

Caso: Presentamos el caso de una lactante de
cinco meses, previamente sana, hija de padres
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no consanguineos admitida en Urgencias de
nuestro hospital por un episodio de cianosis du-
rante una crisis de llanto, asociando mala per-
fusién, taquicardia y hepatomegalia. Ingresé en
UCIP donde presentd una bradicardia progre-
siva finalizando en parada cardiorrespiratoria,
requiriendo reanimacion cardiopulmonar avan-
zada, con intubacién orotraqueal y soporte he-
modinamico. En el ecocardiograma se objetivo
hipertrofia y dilatacion de ventriculo derecho con
hipertensién pulmonar severa. El cateterismo
confirmé la hipertensién pulmonar sin respues-
ta a vasodilatadores pulmonares, con presion
capilar pulmonar y drenajes venosos normales.
Se instauré tratamiento con vasodilatadores
pulmonares (bosentan, prostaciclinas, y éxido
nitrico, el cual tuvo que ser retirado por causar
edema pulmonar secundario), siendo la evolu-
cién hacia un empeoramiento progresivo con
hiperlactacidemia e hipoxemia refractaria que
termind en éxitus a los once dias del ingreso.
Se realizd previamente estudio de aminoéacidos
en sangre, orina y LCR objetivando aumento de
glicina y otros aminoacidos en todos los fluidos
corporales, y estudio genético que confirmé la
sospecha de disfuncién mitocondrial multiple
de tipo 1 con alteracion en el gen NFU1 (muta-
cion p.Gly208Cys). Se realizé consejo genético
a los padres.

Conclusiones: Es importante el diagnostico de
sospecha de disfuncion mitocondrial multiple
ante una hipertensién pulmonar de curso rapi-
damente evolutivo, en especial si presenta clini-
ca de edema pulmonar ante la instauracién de
tratamiento vasodilatador. Actualmente no exis-
te un tratamiento eficaz por lo que es crucial en
las familias afectadas el consejo genético.

Miocardiopatia hipertréfica severa de
ventriculo derecho una entidad infra-
diagnosticada.

Tejero Hernandez M, Arroyo Marin MJ, Gomez
Guzman E, Parraga Quiles MJ

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba
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Introduccion: La miocardiopatia hipertréfica
afectando a ventriculo derecho (VD) en una en-
tidad rara de presentacion en periodo neonatal.
Algunos trastornos metabdlicos, la diabetes
materna, tratamiento con AINES 6 tratamien-
to con corticoides en prematuros con displasia
broncopulmonar pueden ser causa de hiper-
trofia ventricular derecha transitoria durante la
infancia. Asimismo, se ha descrito que el cierre
precoz del ductus arterioso(DA) en la emba-
razada puede provocar hipertrofia ventricular
derecha transitoria en el neonato. Presenta-
mos un caso de hipertrofia de VD muy severa
detectada de forma casual en un neonato sin
factores de riesgo identificables destacando el
papel de la dieta materna en el desarrollo de
esta patologia.

Caso: RNAT (39 sem) y PAEG (3040gr) que in-
gresa procedente de paritorio por distrés in-
mediato al nacimiento. AF: sin interés. Parto
vaginal eutécico. Apgar 9/10. A su llegada a la
unidad se comprueba saturacién transcutanea
de 88-90 % que mejoran tras administracion de
oxigenoterapia. Presentd evolucion favorable
desapareciendo el distrés en pocas horas pero
manteniendo hipoxemia. Fue valorado por car-
diologia comprobandose hipertrofia muy severa
del VD con cavidad ventricular virtual en sisto-
le y paso a través del foramen oval de sangre
de derecha a izquierda. Septo interventricular
6.5 mm y pared libre del VD 7.5 mm, con gra-
diente intraventricular de 10-15 mmHg, funcion
levemente deprimida. Insuficiencia tricuspidea
leve que permite estimar PSAP 25 mmHg +
PVC. Reentrevistando a la madre refiere ingesta
abundante de chocolate y zumos durante el em-
barazo, especialmente en el tercer trimestre. Se
diagnostica de hipertrofia ventricular derecha
probablemente transitoria en el contexto de un
probable cierre precoz del DA prenatal. Al mes
se reevalué comprobandose resolucién de la hi-
poxemia e hipertrofia.

Conclusiones: El alto consumo materno de ali-
mentos ricos en polifenoles (t€, infusiones, cho-
colates, zumos) puede provocar en cierre pre-
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coz del DA fetal. Este cierre puede provocar en
el feto una hipertrofia ventricular derecha muy
severa que en algunos casos puede pasar des-
apercibida. La evolucién suele ser benigna des-
apareciendo en las primeras 8-10 semanas de
vida. Es necesario limitar la ingesta de alimentos
con altas concentraciones de polifenoles en las
embarazadas, sobre todo en el tercer trimestre
de gestacion.

Sindrome de Noonan e insuficiencia car-
diaca. A propodsito de un caso.

Galan Ortiz J, Tejero Hernandez MA, Gomez
Guzman E, Arroyo Marin MdJ, Ulloa Santamaria
E

Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

Lactante de 2 meses que ingresa en UCIP des-
de Urgencias por mal estado general, dificultad
respiratoria moderada y alteraciones electrocar-
diograficas.

Antecedentes Personales. Embarazo contro-
lado. Polihidramnios. Sospecha de atresia eso-
fagica no evidenciada postnatalmente. Serolo-
gias normales. Cribado de cromosomopatias
sin alteraciones. Cesarea 38 semanas. APGAR
9/10. En Neonatologia se observa FOP sin alte-
raciones del ritmo cardiaco. Diagndéstico genéti-
co postnatal de Sd de Noonan (gen SOST).

Antecedentes Familiares. Madre afecta sin-
drome de Noonan. Portadora gen SOS7)

Enfermedad actual: Irritabilidad y rechazo de
las tomas de 2 semanas de evolucion. Dificul-
tad respiratoria moderada-grave, mala perfu-
sion y tonos arritmicos. ECG: taquiarritmia au-
ricular. FC 220 Ipm. TA 71/33. Buena ventilacion
bilateral. Pulsos palpables. Hepatomegalia 4-5
cm. Ingresa en UCIP. En UCIP se constata ta-
quiarritmia auricular con FC 220 Ipm alternan-
do flutter auricular con rechas de taquicardia
supraventricular y extrasistoles ventriculares
con repercusion hemodinamica. Se administra
dosis de adenosina y posteriormente cardio-
version eléctrica en 3 ocasiones, sin éxito. Se

89 |



x,uKif“flu"DfJJfOuJ

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

decide iniciar amiodarona intravenosa, apre-
ciandose en ecocardiografia dilatacién de am-
bas auriculas sin derrame pericardico. No se
puede estimar presiones pulmonares. Persiste
con ritmo auricular cadético por lo que se repite
a las 24 horas nueva ecografia con disfuncion
leve de ventriculo izquierdo y dos comunica-
ciones interauriculares. Se intenta nueva car-
dioversion sin éxito con hepatomegalia masiva
hasta fosa iliaca derecha. Se inicia digoxina sin
éxito por lo que se asocia esmolol con mejo-
ria clinica progresiva permitiendo suspender
amiodarona. Al alta persiste arritmia auricular
con FC 120 Ipm y con tratamiento oral con di-
goxina y propranolol. Durante su estancia ha
precisado oxigeno en alto flujo por congestion
pulmonar, diuréticos y transfusion de hematies.
Tras el alta hospitalaria se encuentra en segui-
miento en Consultas Externas de Cardiologia
Pediatrica. Actualmente en tratamiento con
beta bloqueantes, furosemida y digoxina con
frecuencia cardiaca alternante 70-120 Ipm sin
repercusion hemodinamica. Se ha realizado un
estudio Holter con alternancia de ritmo sinusal
con ritmo auricular y extrasistoles auriculares
blogueadas. Actualmente se encuentra asinto-
matico y con buena ganancia ponderal en su
domicilio. Sigue revisiones periédicas en Car-
diologia.

Recién nacido pretérmino con tumor he-
patico gigante y fetopatia diabética

Galan Ortiz J (1), Pino Galvez MA (2), Jaraba Ca-
ballero MDP (3), Rueda Garcia RL (3), Tofé Valera
I (3), Ruiz Gonzalez MD (3), Orddfez Diaz MD (3),
Parraga Quiles MJ (3), Rodriguez Benitez MV (3)

(1) Hospital Universitario Reina Sofia. Unidad
de Gestion Clinica de Pediatria, (2) Empresa
Publica Hospital Alto Guadalquivir. Servicio de
Pediatria, (3) Hospital Universitario Reina Sofia.
Servicio de Neonatologia. Unidad de Gestion
Clinica de Pediatria. Cordoba

Introduccién: Los tumores hepaticos son infre-
cuentes en el periodo neonatal. El hemangioma
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hepatico (HH) difuso es un tumor benigno pero
con un complejo manejo.

Caso clinico: Pretérmino (35+5 semanas), ma-
crosoma (3190 gramos, P75-90), hijo de ma-
dre diabética tipo |. Diagnéstico prenatal: po-
lihidramnios, hidrops, sospecha de anemia y
malformacién intestinal. Cesarea urgente por
registro patolégico. APGAR 4/7 precisando in-
tubacién y ventilacidn mecanica. Exploracion
fisica: edema subcutaneo, perimetro abdominal
muy aumentado de tamafio con gran masa dura
que ocupa casi todo el abdomen.

Exploraciones complementarias: Radiografia
de térax y abdomen: cardiomegalia. Gran masa
que ocupa casi todo el abdomen y desplaza
estructuras vasculares. Hemograma: anemia y
plaquetopenia. Bioquimica: elevaciéon de reac-
tantes de fase aguda e hipoglucemia. AST/ALT:
138/23 U/L. Coagulaciéon: normal. Ecocardiogra-
ma: miocardiopatia hipertréfica, disfuncién ven-
tricular severa. Ecografia abdominal: masa hete-
rogénea en lobulo hepatico derecho, diametro
10,1 x 7,2 cm, mal delimitada. Desplazamiento
de estructuras. Doppler: sefial muy elevada. An-
gio-TAC abdominal: hepatomegalia difusa y ma-
siva. Imagen compatible con HH infantil difuso.
Precis6 antibioterapia, diuréticos, soporte ino-
trépico, transfusion de concentrado de hematies
y aportes de glucosa intravenosa de hasta 10
mg/kg/min. Necesidad de ventilacién mecénica
con asistencia elevada. Valorado por Oncologia
Pediatrica, a los 2 dias de vida inicia Propanolol
hasta 3 mg/kg/dia. Empeoramiento de la funcion
hepatica sin alteracién de la coagulacién, coles-
tasis y sindrome de vena cava superior con ele-
vacion de alfa feto proteina (AFP) (72558 ng/ml).
Ecografia abdominal sin cambios. Tras 12 dias
con propanolol, se asocia prednisolona a 5 mg/
kg/dia durante un mes con descenso progre-
sivo hasta retirada a los dos meses quedando
con propanolol. Disminucién de masa tumoral,
normalizacion de funcién hepatica y colestasis,
retirada de ventilacion mecanica (tras 15 dias de
tratamiento corticoideo) y disminucién de AFP.
Hormonas tiroideas normales.
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Discusion: Presentacién inusual de HH infantil
difuso. Manejo complejo por: complicaciones
de hijo de madre diabética, hidrops, compresién
de via biliar y alteracion restrictiva de la venti-
lacién por el tumor. Propranolol via oral es el
tratamiento de eleccién para los hemangiomas
infantiles. Sin embargo, en casos complicados,
puede ser insuficiente, siendo necesario asociar
corticoides e incluso quimioterapia

Eficacia del tratamiento con analo-
gos de somatostatina en quilotérax
congénito, nuestra casuistica.

Benitez Moscoso G, Diaz-Villalon Moreno P,
Mora Navarro D, Pérez Serralvo C, Gaya Sanchez
C, Pelaez Cabrera MJ, Rivera Sanchez N, Mar-
quez Mira P, Gomez S, Portero N, Gallego MJ.

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccion: El quilotorax es la causa mas fre-
cuente de derrame pleural en el recién nacido.
Puede ser primario (congénito); asociado a mal-
formaciones del sistema linfatico, o secundario
(adquirido); generalmente tras cirugia cardioto-
racica, siendo éste el mas frecuente. Las medi-
das terapéuticas incluyen ingesta calérico-pro-
teica adecuada, tratamiento farmacolégico con
analogos de somatostatina (octeétride) y trata-
miento quirdrgico en casos refractario.

Objetivos: Analizar incidencia, tiempo hasta el
diagnostico, caracteristicas, curso clinico y res-
puesta al tratamiento del quilotérax congénito
en nuestra unidad.

Poblaciéon y método: Estudio descriptivo re-
trospectivo que incluye todos los recién nacidos
diagnosticados de quilotérax en el Servicio de
Neonatologia de nuestro hospital entre marzo
2009 y mayo 2016.

Resultados: Se han incluido un total de 6 recién
nacidos. El 83% de los recién nacidos fueron
pretérmino (5/6) con una edad gestacional media
de 35+6 semanas. El 66% (4/6) de los pacientes
fue diagnosticado prenatalmente, recibiendo
2 de ellos (50%) tratamiento mediante drenaje
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pleural intrautero. A todos los pacientes se les
realizé drenaje toracico. El tratamiento inicial en
5 de los 6 fue nutricion parenteral total para pos-
teriormente pasar a formula rica en triglicéridos
de cadena media, asi como 5 de 6 pacientes
fueron tratados con analogos de somatostatina.
2 pacientes no presentaron respuesta a ningun
tratamiento conservador con resultado final de
éxitus.

Conclusiones: El octedtride es una alternativa
conservadora y con escasos Y leves efectos se-
cundarios, aunque no esta claro su mecanismo
de accion. Se considera de eleccion antes que
las medidas quirurgicas. No obstante, deben
tenerse en cuenta los estudios de los que se
dispone, que en general son casos aislados o
series cortas. Seria necesario realizar mas es-
tudios para conocer los verdaderos efectos del
octedtride y llevar a cabo unas recomendacio-
nes estandares para su uso (dosis 6ptima, mo-
mento de inicio, tiempo de tratamiento...).

Lactante con Sindrome de Cri du Chat

Sanchez Diaz C, Ledn Carretero S, Picchi Ro-
driguez F, Carbonero Celis MJ, Pascual Vaca D.

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Introduccion: El sindrome de Cri du Chat fue
descrito por primera vez en 1963 por el doctor
Jérome Lejeune. Consiste en una delecion par-
cial o total del brazo corto del cromosoma 5. Se
asocia a dismorfia facial, llanto agudo, retraso
psicomotor y otras malformaciones.

Caso indice: Lactante de 3 meses que acude
a urgencias por probable crisis cerebral. Ante-
cedentes familiares sin interés. Antecedentes
personales: Embarazo de captacion tardia, par-
to por cesarea sin otras incidencias. Ingreso en
Neonatologia a los 8 dias de vida por aparente
crisis de sofocacién. A la exploraciéon destaca
fascies dismorfica y llanto agudo. Se le realiza
Ecografia transfontanelar y abdominal que re-
sultan normales. EEG normal. Ecocardiograma
que muestra ClV, y cariotipo, cuyos resultados
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no son comunicados a la familia por encontrar-
se fuera de Espafa. Enfermedad actual: lactan-
te de 3 meses que presenta mientras duerme
episodio de hipertonia generalizada con movi-
mientos tonico-clénicos de extremidades. Aso-
cia sialorrea y palidez facial. Tras 2-3 minutos
hipotonia generalizada y decaimiento. Afebril.
Exploracién fisica: Aspecto dismérfico. Micro-
cefalia, dolicocefalia, retromicrognatia, hiper-
telorismo, orejas de baja implantacion. Llanto
agudo. No sostén cefalico. Se decide ingreso
para estudio. Revisamos el cariotipo y se detec-
ta delecion parcial de brazo corto del cromo-
soma 5, con punto de rotura p15.1 Repetimos
EEG con resultados probablemente dentro de
los limites de la normalidad. Solicitamos RMN
cerebral que muestra aumento de LCR a nivel
fronto-temporal por probable atrofia cerebral,
discreto adelgazamiento del cuerpo calloso,
dudosa hipoplasia pontina. Ante estos datos
se realiza interconsulta a Neurologia Pediatrica
y se decide el inicio de tratamiento con Leve-
tiracetam. Durante ingreso presenta evolucion
favorable sin nuevas crisis.

Conclusiones: El sindrome de Cri du Chat a pe-
sar de estar considerado como una enfermedad
genética rara, se trata de una de las deleciones
mas frecuentes en humanos, por lo que es fun-
damental sospecharlo ante rasgos dismorficos o
llanto agudo en neonato. El diagndstico se basa
en estudio de cariotipo tanto del caso indice
como de los padres. El principal factor prondstico
de estos pacientes es el diagndstico precoz de
la enfermedad para establecer medidas terapéu-
ticas y preventivas tempranas orientadas a pro-
mover y potenciar el desarrollo fisico y psiquico.

Mastitis neonatal de curso insidioso

Basso Abad B, Romero Peguero R, Martin Fer-
nandez R, Sanchez Conejero M, Acosta Hurta-
do A, Alvarez Mateos C.

Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

Introduccién: La mastitis es un proceso de
etiologia infecciosa, frecuentemente causado
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por infeccidon por estreptococos y estafiloco-
cos. Suele afectar a lactantes menores de dos
meses, con un pico de incidencia entre la se-
gunda y cuarta semana de vida, siendo poco
habitual encontrarla en la primera semana. El
diagndstico es fundamentalmente clinico. El tra-
tamiento se basa en antibioterapia intravenosa
con observacion hospitalaria y drenaje en caso
de absceso.

Descripcion del caso: Antecedentes persona-
les: Embarazo controlado. Ecografias prenata-
les normales. Serologias gestacionales nega-
tivas, rubeola inmune. SGB positivo, profilaxis
antibiética con ampicilina. Parto eutocico,38+5
semanas. Amniorrexis de 23 horas. Apgar 9/10.
Lactancia materna a demanda. Periodo neona-
tal sin incidencias. A los 18 dias de vida presentd
enrojecimiento con ingurgitacion mamaria dere-
cha y fiebre que requirié ingreso y tratamiento
topico. Refieren manipulacién de la ingurgita-
cion para evacuar contenido.

Enfermedad actual: Neonato de 21 dias de
vida que ingresa procedente de urgencias por
cuadro de enrojecimiento y tumoracién mama-
ria derecha que no respondia a antibioterapia
toépica. Afebril. Exploracion al ingreso: Regién
mamaria derecha: eritematosa, edematosa, ca-
liente con punto de absceso de 2x2 cm. Resto
normal. Pruebas complementarias: Hemogra-
ma: leucocitos 14.900/mma3. Resto normal. PCT
y PCT: Negativas Hemocultivo: pendiente. Culti-
vo de exudado mamario: Crecimiento de S.au-
reus sensible a oxacilina. Juicio clinico: Absceso
mamario. Tratamiento: Cloxacilina y gentamici-
na intravenosa. Evacuacion y colocacion de
drenaje. Al tercer dia se suspende gentamicina,
manteniendo cloxacilina 7 dias.

Discusién: La mayoria de casos de mastitis
son causados por Staphilococcus aureus y sue-
le afectar de manera unilateral. El diagndstico
diferencial lo realizaremos con la ingurgitacién
mamaria fisiolégica, que suele tener un curso
benigno y que no se debe manipular para evi-
tar desarrollo de una mastitis. El tratamiento se
basa en antibioterapia, siendo necesaria de for-
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ma intravenosa en casos severos. En caso de
absceso éste debera ser drenado por personal
entrenado por el potencial riesgo de hipoplasia
mamaria o cicatrices posteriores a la interven-
cién. En la mayoria de los pacientes el pronosti-
co es excelente, aunque existen casos reporta-
dos de nifios con asimetria mamaria tras haber
realizado incisién para drenaje.

Impacto de la vacunacién en gestan-
tes en la morbilidad por tos ferina.
Nuestra casuistica.

Garcia Barrionuevo C, Marquez Mira P, Gbmez
Santos E, Croche Santander B, Gomez Pérez S,
Benitez Moscoso G, Jiménez De Los Santos C,
Gallego Alcaide MJ.

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Objetivo: Describir la incidencia de tos ferina
en el Hospital Juan Ramén Jiménez. Analizar la
epidemiologia y evolucién de los casos. Valorar
el impacto de la vacunacién a gestantes.

Material y método: Estudio descriptivo re-
trospectivo de casos pediatricos de tosferina
desde Enero de 2012 a Octubre de 2017 que
precisaron ingreso. Variables: Edad, sexo, fe-
cha de ingreso, enfermedad previa, lactancia
materna, vacunacion, fuente de infeccion, cli-
nica al debut, duracién de los sintomas, fiebre,
fase paroxistica, tos pertusoide, cianosis, dis-
nea, apnea, neumonia, atelectasia, taquicardia
sinusal mantenida, insuficiencia respiratoria
aguda, radiografia de térax anormal, leucocito-
sis (> 15.000), linfocitosis (> 9.100), trombocito-
sis (>500.000), coinfeccién por VRS, oxigenote-
rapia, antibiéticos, broncodilatadores, estancia
media, UCIP y mortalidad. - Resultados: Hubo
20 casos, la incidencia es de 1,3% (IC 95%:
0,8-1,9). La edad media fue 1,6 meses de vida,
género masculino 60%. La proporcion de ca-
sos/ano fue: 2/2012; 4/2013; 3/2014 y 11/2015.
3 de ellos prematuros (30, 33 y 36 semanas).
El 40% se alimentaba de lactancia materna.
Hubo 16 nifios que no recibieron vacuna. En
15 casos, fuente desconocida (75%). Ninguna
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mujer fue vacunada. Clinica al debut: cuadro
pertusoide (60%), bronquiolitis (30%) y catarro
de vias altas (10%). 1 caso cursé de forma fe-
bril (5%). El 100% presentd fase paroxistica, 6
presentaron gallo (30%) y hubo 3 casos (15%)
con tos emetizante. El 100% tuvo cianosis y 4
casos disnea (20%), 2 casos con apnea (10%),
1 caso neumonia (5%) y 2 atelectasia (10%).
La radiologia fue patolégica en 5 (25%). 2 pre-
sentaron taquicardia sinusal mantenida (10%)
y uno insuficiencia respiratoria (5%). Duracién
media de los sintomas: 7,1 dias.

El 70% cursé con leucocitosis y linfocitosis,
35% trombocitosis. La coinfeccion por VRS
se present6 en 1 paciente. El 50% preciso oxi-
genoterapia, estancia media 11.8 dias, trasla-
do a UCIP 1 caso (5%). El 100% recibieron
macrélidos y 70% broncodilatadores. Morta-
lidad: 5%.

Conclusiones: Alto impacto de la vacuna du-
rante la gestacion sin ningun caso desde su
inicio en Diciembre de 2015. Resaltamos la im-
portancia de seguir trabajando para conseguir
una amplia cobertura vacunal y recordar la re-
vacunacion en cada embarazo para disminuir la
morbimortalidad.

Fiebre sin foco pero con sorpresa

Gonzdlez Garcia A, Acosta Hurtado C, Gonzalez
De Buitrago Amigo J, lzquierdo Martin A, Ca-
marena Pavén N, Alvarez Mateos MC, Sanchez
Conejero M, Basso Abad B, Araujo Garcia T,
Pascual Moreno P.

Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres

El sindrome de Noonan es un trastorno gené-
tico de herencia autosbmica dominante que se
caracteriza por la presencia de talla baja, defec-
tos cardiacos, dismorfias faciales y alteraciones
esqueléticas. Tiene una incidencia estimada de
1/1000-1/2500 recién nacidos vivos. Presenta-
mos el caso de una lactante de un mes de vida
que se diagnosticd de sindrome de Noonan de
forma casual a partir de un ingreso por un cua-

93 |



SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

dro febril sin foco. Antecedentes personales:
Embarazo controlado de curso normal. Sero-
logias connatales negativas. Ecografias prena-
tales normales. Screening del primer trimestre
sin aumento del riesgo. Parto eutdcico a las 39
semanas, Apgar 9/10. Antecedentes familiares:
padres sanos.

Enfermedad actual: lactante de un mes que in-
gresa en nuestro hospital ante proceso febril sin
foco depocas horas de evolucién. Al ingreso lla-
man la atencién ciertos rasgos fenotipicos: hi-
pertelorismo, telecanto, hendiduras palpebrales
antimongoloides, epicantus bilateral, raiz nasal
ancha, narinas antevertidas, orejas de implan-
tacion baja con hélix sobreplegados y aumento
de la distancia intermamilar. Dichos rasgos tam-
bién estaban presentes en la madre, de forma
aun mas expresiva. Ademas, a la auscultacion
cardiaca se obijetiva soplo sistélico lll/VI en foco
pulmonar, por lo que se realiza ecocardiogra-
fia, identificandose estenosis valvular pulmo-
nar. Ante dichos hallazgos se sospecha que la
paciente pueda presentar una rasopatia, por
lo que se solicita el estudio molecular especifi-
co, siendo positivo para la variante patogénica
c.214G>T en el gen PTPN11, confirmandose el
diagnostico de sindrome de Noonan. El sindro-
me de Noonan es una de las entidades inclui-
das dentro del concepto de Rasopatias, grupo
de enfermedades causadas por mutaciones en
la linea germinal de la via de sefalizacién RAS/
MAPK. Su diagnéstico es fundamentalmente
clinico, aunque se trata de una enfermedad con
una expresividad muy variable, por lo que los
estudios moleculares son de gran utilidad para
ayudarnos a confirmar el diagnéstico, encon-
trandose mutaciones en el gen PTPN11 en el
50% de los casos. El plan terapéutico de esta
enfermedad debe realizarlo un equipo multidis-
ciplinar, siendo imprescindible incluir el mane-
jo de los problemas alimentarios de la primera
infancia, la evaluacién de la funcién cardiaca y
el seguimiento del crecimiento y del desarrollo
psicomotor.
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Invaginacion intestinal. La importancia
de la sospecha clinica.

Pérez Garcia C (1), Pino Galvez MA (2), Sanchez
Caballero J (3), Betancourth Alvarenga JE (1),
Nurez Adan AF (1)

(1) Hospital Universitario Reina Sofia, (2) Empre-
sa Publica Hospital Alto Guadalquivir, (3) Centro
de Salud Virgen del Valle. Cordoba

Objetivos: Describir la epidemiologia de los pa-
cientes atendidos con sospecha clinica de in-
vaginacion intestinal en nuestro Servicio de Ur-
gencias en el periodo comprendido entre Enero
de 2012 y Septiembre de 2016

Metodologia: Estudio retrospectivo descriptivo
y analitico. Se incluyeron pacientes con sospe-
cha clinica de invaginacién intestinal atendidos
en nuestro Servicio de Urgencias. Se estudiaron
variables sociodemograficas, presencia de pa-
tologia infecciosa previa, sintoma guia, tiempo
de evolucién, hallazgos a la palpacion abdomi-
nal, vacunacion frente a rotavirus, realizacion de
radiografia (Rx) y/o ecografia abdominal y ha-
llazgos encontrados, tratamiento realizado, reci-
divas, complicaciones y mortalidad. El conteni-
do de estas variables se obtuvo de las historias
clinicas. Se configuré una base de datos y fue
analizada con paquete de datos SPSS versién
15.1

Resultados: Durante el periodo de estudio fue-
ron valorados 51 pacientes con sospecha clini-
ca de invaginacion intestinal. El grupo de edad
mayoritario fue el comprendido entre los 6-12
meses (39,2%). Respecto a la distribuciéon por
sexos, el 76,5 % fueron varones. De los pacien-
tes estudiados, presentaban sintomatologia in-
fecciosa previa un 43%. Como sintomatologia
guia destacaron: “triada” (dolor abdominal, irri-
tabilidad e hipotonia) 37,3%, seguida de irrita-
bilidad aislada, 21,6%. El 51% de los pacientes
consulté en las primeras 12 horas de evolucion.
La palpacién abdominal fue patologica en el
41,2% de los casos y el 19,6% se encontraba
vacunado frente a rotavirus. Presentaban heces
“en jalea de grosellas” un 7,8% de los pacientes.
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Se realiz6 Rx abdominal al 80,4% presentando
hallazgos anormales el 45,1% y ecografia ab-
dominal a todos los pacientes, descartandose
invaginacion en el 21,6% y confirmandose en el
78,4%. Respecto al tratamiento realizado: reso-
lucion espontanea (14,6%); enema hidrostatico
(43,9%) y cirugia (41,4%). El 11,8% presento re-
cidiva. Se encontré relacién estadisticamente
significativa entre la palpacion abdominal pato-
I6gica y la necesidad de cirugia (p= 0,03) y pal-
pacién abdominal anémala y ecografia patolégi-
ca (p= 0,015) No se registraron complicaciones
ni mortalidad.

Conclusiones: La invaginacién intestinal es
mas frecuente en menores de un afo, pero pue-
de presentarse en nifios mayores. Importancia
de sintomatologia viral previa de La palpacion
abdominal muestra gran relacién con los hallaz-
gos ecograficos y necesidad cirugia

Tuberculosis miliar. Cuando la fiebre, tos
y mocos no son un catarro de vias altas.

Marquez Mira P, Garcia Barrionuevo C, Benitez
Moscoso G, Gomez Pérez S, Jiménez De Los
Santos C, Moreno Salgado JL, Rivera N, Pelaez
Cabrera MJ, Gallego Alcaide MJ, Croche San-
tander B, Portero Garcia NM.

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccion: La Tuberculosis (TB) es una en-
fermedad infecciosa producida por el Mycobac-
terium tuberculosis (MTB). La TB infantil repre-
senta entre el 9.6% y el 11% de todos los nuevos
casos. El riesgo de desarrollar enfermedad tras
la primoinfeccidén es mayor en nifios pequefos
asi como el de padecer formas graves. La locali-
zacion mas frecuente es la forma pulmonar, con
mayor predominio de formas ganglionares. En
menores de 1 afo el riesgo de progresar de in-
feccion a TB miliar es de 10-20%. Como la ren-
tabilidad microbiolégica es baja, el Diagnéstico
con frecuencia se basa en criterios epidemiol6-
gicos, Mantoux positivo y Rx compatible.

Caso Clinico: Lactante de 1 afo que acude al
servicio de Urgencias por fiebre de 39°C y tos
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habiendo sido tratado con amoxicilina durante
10 dias sin encontrar mejoria. Como anteceden-
te de interés destacaba que se encontraba en
estudio por fallo de medro y haber presentado
tres episodios de infeccion de vias respiratorias
bajas, catalogados dos de ellos de neumonia.
Exploracién fisica: BEG. Bien hidratado y per-
fundido. Quejido espiratorio. ACR: Hipoventi-
lacion en 2/3 de hemitdrax izquierdo en plano
posterior. Analitica sin hallazgos sugerentes
excepto PCR de 22.73 mg/L. Mantoux: 10mm.
Quantiferon TB: negativo. Cultivo aspirado gas-
trico: Se aisla M.tuberculosis sensible a Isoniaci-
da. Rx Térax: Opacidad posterobasal izquierda
compatible con infiltrado infeccioso, visualizan-
dose en ambos campos pulmonares y de forma
difusa patréon micronodular. Juicio clinico: TBC
miliar. Tratamiento: Rifampicina/lsoniacida/Pi-
razinamida mas Etambutol. Se retira etambutol
una vez conocida sensibilidad a isoniazida.

Conclusiones: Es necesario tener en cuenta,
ante una sintomatologia compatible, el diagnos-
tico de TB, ya que nos encontramos con un as-
censo de esta patologia en la edad pediatrica
en los ultimos afos. El riesgo es mayor a menor
edad del paciente, sobre todo en menores de 2
anos, en quienes con frecuencia se complican
con formas diseminadas, incluyendo TB miliar.
Por tanto ante un diagnostico de TBC es nece-
sario un tratamiento precoz con la cuadruple
terapia hasta conocer la sensibilidad de M.tu-
berculosis.

¢El estrefimiento puede ser un motivo
de consulta urgente?

Segura Gonzalez M (1), Fernandez Martinez T (1),
Rodriguez Jiménez B (1), De La Vega Castro B
(1), Rueda Sanchez M (2), Casero Gonzalez M (1),
Vicho Gonzalez C (1), Rivas Medina M (1), Gutié-
rrez Gonzalez ML (1), Ambrojo Ldpez B (1)

(1) Hospital Materno Infantil, (2) Fundacion Ji-
ménez Diaz

El teratoma sacrococcigeo representa la neo-
plasia mas frecuente en el feto y el neonato.

o5 |



pEEdEincE

BT

WL

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

La mayoria son tumores benignos, pero con
una elevada morbilidad y mortalidad neonatal.
La mayoria se detectan en periodo prenatal,
siendo raros en la primera infancia. Estan com-
puestos por diversos tipos de tejidos, derivados
de dos o tres de las capas embrionarias. Los
tumores neuroblasticos son tumores del siste-
ma nervioso periférico. Los inmaduros como el
neuroblastoma son muy agresivos, otros como
el ganglioneuroma son considerados benignos.
Con variada sintomatologia, al neuroblastoma
se le denomina “el gran simulador”. El dolor es
la principal manifestacioén.

Presentamos una paciente de 15 meses que
acude al servicio de urgencias por un bultoma
a nivel sacro-coccigeo e irritabilidad y dolor a
la palpacion en dicha zona. Consultaron previa-
mente por estrefimiento, tratandose con laxan-
tes sin éxito. A su llegada a urgencias, muestra
buen estado general, bien hidratada y perfundi-
da, sin aspecto de enfermedad. A la exploracién
fisica s6lo destaca el bultoma a nivel sacro de
aproximadamente 3 centimetros de diametro,
bien delimitado, duro y adherido a planos pro-
fundos. Sin signos inflamatorios ni de sobrein-
feccion. Presenta buen tono, con fuerza y sen-
sibilidad adecuadas. La radiografia no muestra
alteracion de estructuras éseas. En Ecografia
de partes blandas se objetiva una gran masa
sacro-coccigea con extension raquidea, ligera-
mente heterogénea, hipoecoica, y muy vascula-
rizada. Se ingresa a la paciente para completar
estudio.

A la resonancia magnética nuclear, meningoce-
le pseudoquistico anterior derecho con even-
tracidn posterior a través de la musculatura
glutea derecha. Sin apreciar destruccion osea.
En su interior se visualiza un componente soli-
do, vascularizado y con realce heterogéneo. Se
plantean las posibilidades diagndsticas de tera-
toma quistico, cordoma, tumor neuroblastico o
hemangioma. En la analitica sanguinea desta-
ca elevacién de marcadores tumorales: alfafe-
to-proteina > 12.100 ng/ml; y enolasa neuroes-
pecifica de 27,6 ng/ml.
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Catecolaminas en orina negativas. Se progra-
ma extirpacion quirdrgica con reseccién de la
masa, biopsia intraoperatoria que muestra alto
indice de mitosis, quedando pendiente estudio
biomolecular e histolégico. En el mismo acto
operatorio se implanta reservorio port-a-cath
para administracién de tratamiento quimiote-
rapico. Los hallazgos marcan indicios de tu-
mor neuroblastico. Posteriormente se confirma
como tumor del seno endodérmico.

Autismo: desde la sospecha de la familia
hasta su diagnéstico.

Gallego Alcaide MJ, Benitez Moscoso G, Pelaez
Cabrera MJ, Garcia Barrionuevo C, Marquez
Mira P, Jiménez De Los Santos C, Gdmez Pérez
S, Mora Navarro D.

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccion y objetivos: Si se pone la voz de
alarma sobre el desarrollo de un nifio bien en
la familia, el colegio o por el propio pediatra de
atencidn primaria no se debe restar importancia
e iniciar cuanto antes el seguimiento y estudio.
El objetivo central de nuestro estudio es hacer
una comparativa entre la edad y los signos de
sospecha de la familia, con la edad final del
diagndstico, comparando ademas el momento
de inicio de las terapias y la situacién actual de
cada paciente.

Método: Estudio transversal descriptivo de
pacientes diagnosticados de TEA en nuestras
consultas (78), obteniendo los datos mediante
la revision de sus historias clinicas o telefénica-
mente.

Resultados: En el 58% de los casos la edad
de sospecha de los padres suele ser 18-24
meses, siendo el signo mas repetido el retra-
so del lenguaje (45%). El tiempo que transcu-
rre hasta la sospecha del médico y por tan-
to del seguimiento suele ser (37,5%) entre los
3-6 meses. Tienen buena evolucién en CAIT el
69%, siendo el area de la comunicacién la que
mas mejora; todos los pacientes con evolucion
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desfavorable tardaron mas de 6 meses en ser
derivados.

Conclusiones: El diagnéstico de sospecha en
los padres puede llegar a generar enormes du-
das, no planteandose que el sintoma que ob-
servan constituya un problema grave como el
autismo. La confirmacién es dificil de transmi-
tir y asimilar, precisando en la mayor parte de
los casos una evolucion desde el momento de
la sospecha por parte del profesional, asi como
intervencién de los centros de atencion tempra-
na lo antes posible, evidenciandose de manera
clara una evolucién mas lenta o desfavorable en
pacientes que acuden de manera mas tardia. Se
debe hacer hincapié en el reconocimiento de los
signos precoces de autismo en los centros de
atencién primaria.

La lactancia materna en nuestra provin-
cia, como influye la informacién preparto
que ofrecemos.

Gallego Alcaide MJ (1), Rivera Sanchez NR (1),
Bustamante Linan MC (1), Gallego Segador A
(2), Pelaez Cabrera MJ (1), Gdmez Pérez S (1),
Jiménez De Los Santos C (1), Benitez Moscoso
G (1), Marquez Mira P (1), Garcia Barrionuevo C
(1), Mora Navarro D (1)

(1) Hospital Juan Ramodn Jiménez. Huelva (2) De-
partamento de Estadistica. Escuela Politécnica
Superior. Universidad de Cordoba.

Objeto: Una buena educacion sanitaria favore-
ce un aumento del establecimiento y duracién
de la lactancia materna (LM), siendo el papel
de la enfermeria muy importante por encargar-
se de la educacion preparto. El correcto co-
nocimiento de los profesionales constituye un
pilar fundamental, prestando una ayuda eficaz
frente a los problemas que se planteen antes o
durante el establecimiento de la LM. El objetivo
de este estudio es evaluar los conocimientos
de las matronas de la provincia de Huelva so-
bre LM y compararlo con el que manifiestan las
madres.
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Material y métodos: Se distribuyd una encues-
ta, anoénima e individual, de 19 preguntas sobre
conocimiento y manejo de LM a matronas y en-
fermeras encargadas de la educacion maternal
de todos los centros de salud de la provincia
de Huelva, asi como de la planta de maternidad
del Hospital Juan Ramon Jiménez de Huelva; y
también a 85 madres escogidas por muestreo
aleatorio simple, ingresadas en ese momento
tras el parto, afiadiendo preguntas preliminares
como el nivel de estudios, recibir informacion
previa o nimero de hijos previos.

Resultados: En el grupo de enfermeras ha
obtenido una puntuacién media de 17,2, con
IC0.95= (16.4;18), y en las madres de 12,6 con
1C0.95=(12;13.2) (80% recibié informacion pre-
via sobre LM; 74% tiene intencién de dar LM). En
las madres se obtiene mayor puntuacién cuanto
mayor es el nivel estudios o la informacion pre-
via, no encontrandose diferencias significativas
segun los hijos previos.

Conclusiones: Si bien el nivel de nuestros pro-
fesionales es alto, es necesaria una formacion
continua para mejorar la calidad de la informa-
cién. La intencion de LM en las madres puede
considerarse alta, por tanto una motivaciéon en
las familias, mejorando la manera en la que
transmitimos los beneficios de la LM llevaria no
solo a aumentar las tasas de LM, sino disminuir
las de abandono.

El significado de la ventriculomegalia fe-
tal y su correlacion con el posterior desa-
rrollo neurolégico. Nuestra experiencia.

Gallego Alcaide MJ, Torres Aguilar MR, Pelaez
Cabrera MdJ, Jiménez De Los Santo Cs, Benitez
Moscoso G, Gémez Pérez S, Marquez Mira P,
Garcia Barrionuevo C, Mora Navarro D

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccién: El hallazgo de una ventriculome-
galia durante la gestacion (diametro en astas
posteriores de ventriculos laterales > 10mm, de-
tectado a partir de las 15SEG) tiene una preva-
lencia inferior al 2%, ligeramente mayor en varo-
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nes; obligando su diagnéstico a la realizacién de
una serologia completa, amniocentensis y RM.
Se asocia a desérdenes cromosémicos, sindro-
mes genéticos y estenosis, aunque en muchas
ocasiones es idiopatico.

Objetivos: Conocer la incidencia de ventriculo-
megalias en nuestro hospital, causas y correla-
cion con el desarrollo neurolégico postnatal.

Poblacion y método: Estudio de cohortes re-
trospectivo de los todos los casos de ventriculo-
megalias detectados por ecografia en el periodo
comprendido entre enero 2014 hasta diciembre
de 2015 en nuestro hospital.

Resultados: De 21 casos detectados, 5 ter-
minaron en ILE (interrupcion legal del embara-
zo). La incidencia es 0,003 y la prevalencia de
0,0005. Nuestra ratio respecto al sexo femeni-
no es 2:7. Se detectaron causas asociadas en
4 casos: 1 hemorragia de la ldmina germinal
con encefalomalacia, 2 ausencias del CSP (ca-
vum septum pellucidum) y 1 mielomeningocele
con esquizencefalia. Prenatalmente regresaron
9, con lo cual sélo fueron 7 los que llegaron a
término con la ventriculomegalia. De los que re-
gresaron, 7 son en la actualidad nifios neuro-
l6gicamente normales y los otros presentan hi-
drocefalia obstructiva y quiste subependimario
respectivamente, ambos con leve alteracion del
desarrollo postnatal. De los 7 restantes, 5 VM
permanecieron estables durante la gestacién, y
sin incidencias en su desarrollo postnatal, y 2
con mayor afectacién neurolégica (presentaban
VM grave), con diagnosticos de hemorragia la-
minar y lipomielomeningocele.

Conclusiones: La probabilidad de presentar
desarrollo normal es del 87% si se presenta
un VM leve-moderada, disminuyendo al 27%
cuando se considera grave (>15 mm), teniendo
esta mayor tasa de malformaciones asociadas.
El prondstico empeora si la VM se incrementa
durante el embarazo. En esta serie de casos, el
desarrollo ha sido normal en el 84,6% de las le-
ves, no siendo significativo el porcentaje de los
casos moderados-graves por escasez de datos.
Es conveniente por parte de Ginecologia infor-

| 98 it

mar a los pediatras siempre que se detecte VM,
aun cuando haya regresado en vida fetal, para
garantizar un adecuado seguimiento.

¢Influye la edad materna en las caracte-
risticas de nuestros recién nacidos?

Rojas Panadero MA, Gonzalez Campillo MT, Pé-
rez Garcia C, Rodriguez Benitez MV

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Objetivo: Describir datos epidemiolégicos de la
poblacién de recién nacidos (RN) en un hospital
de tercer nivel, en relacién con la edad materna
en el periodo comprendido entre julio de 2014 y
septiembre de 2017.

Material y método: Estudio retrospectivo des-
criptivo. Se incluyen todos los nifios nacidos en
nuestro hospital desde julio de 2014 hasta sep-
tiembre de 2017. Utilizamos datos perinatales
incluidos en el programa Neosoft y se estudian
variables sociodemograficas, edad materna,
habito tabaquico durante el embarazo, paridad,
edad gestacional, amniorrexis y datos soma-
tométricos del RN. Los datos fueron analizados
por el programa SPSS Stadistics 2.0

Resultados: Se incluyen 13507 recién nacidos.
Obtenemos una media de edad gestacional de
39,19 semanas 2,67 (IC 95%: 39.16-39.22), de
peso al nacimiento de 3188,39 g + 579,93 (IC
95%: 3178,53 — 3198,24), de longitud al naci-
miento de 50.05 cm + 2.38 (IC 95%: 50-50.09) y
de perimetro craneal al nacimiento de 34.29 cm
+ 1.53 (IC 95%: 34,26 — 34,32). La edad media
materna fue 31,16 afnos + 5,6 (IC 95%: 31,06 -
31,26). Al analizar a los RN por grupos de edad
materna (< 15 afos, de 16 a 20, de 21 a 30, de
31 a 40y = 41 afnos) no se observan diferencias
estadisticas en la longitud y perimetro craneal al
nacimiento, sexo, amniorrexis ni cédigo postal
del domicilio habitual de la madre. Si observa-
mos porcentajes mayores de RN menores de
2500 gramos (2,4%), éxitos antes del alta (1,3%),
RN pretérmino (9,5%), FIV (8,5%) y gestaciones
multiples (8,8%) en madres > 41 afios compa-
randolas con los otros grupos. También se en-
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contré un mayor porcentaje de RN pretérmino
(10,7%) y de riesgo social (6,9%) en madres < 15
anos. El mayor porcentaje de madres fumado-
ras se encontré en el grupo de edad de 16 a 20
afo s (53,3%).

Conclusiones: Existe un aumento progresivo
de la edad materna en los ultimos afios debi-
do a multiples cambios sociales producidos en
nuestro medio, sin embargo, no podemos olvi-
dar que este aumento no esta exento de riesgos
como podemos observar en nuestro estudio.

Paralisis facial como debut de proceso
expansivo intrancraneal.

Vicho Gonzalez MC (1), Moreno Tejero ML (2),
Mora Matilla M (2), Silvero Enriquez VP (2), De
La Vega Castro B (2), Rodriguez Jiménez B (2),
Salas De Miguel C (2), Ledesma Albarran M (2),
Prieto Mayoral A (2), Mangas Marin IJ (2)

(1)Hospital Materno Infantil , (2)Hospital Mater-
no Infantil de Badajoz. Badajoz

Introduccion: La paralisis facial se caracteriza
por la debilidad de la musculatura facial puede
ser central (supranuclear) o periférica (infranu-
clear), congénita o adquirida. Siendo importante
el diagnéstico diferencial de las mismas para el
manejo posterior.

Caso clinico: Lactante de 11 meses traido al
servicio de urgencias por desviacion de la co-
misura bucal a la izquierda y dificultad del cierre
ocular del ojo derecho, siendo diagnosticado por
el servicio de otorrinolaringologia de paralisis fa-
cial derecha asociada a otitis media serosa. Se
colocan drenajes transtimpanicos y se inicia tra-
tamiento con corticoides. En resonancia mag-
nética cerebral, realizada para completar estu-
dio, se detecta aumento del tamafio de la mitad
izquierda del bulbo y pedunculo cerebeloso in-
ferior izquierdo, sin realce a la administracion de
contraste. Con la sospecha inicial de encefalo-
mielitis aguda diseminada, sin descartar la posi-
bilidad de proceso tumoral, se inicia tratamien-
to con bolos de metilprednisolona. Durante su
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evolucion comienza con estridor inspiratorio de
origen mixto y disfagia a liquidos. En resonancia
magnética cerebral de control donde se aprecia
un aumento de tamafo y signos de restriccion
a la difusion de las lesiones del bulbo-protube-
rancial. Se procede a biopsia de la lesién con
diagnostico anatomopatolégico de Astrocitoma
difuso de tronco cerebral grado Il de la OMS.
Se inicia tratamiento con ciclo de cisplatino y
etoposido continuando posteriormente con Vin-
blastina semanal segun protocolo Phase Il Wee-
kly Vinblastina for Chemotherapy-Naive Children
with Progresive Low-Grade Glioma Lassaleta et
al J. Clin Oncology 2016. Ante empeoramiento
respiratorio ingresa en la unidad de cuidados in-
tensivos para soporte ventilatorio invasivo. Ante
la imposibilidad de destete del respirador y con
la intencién de mejorar la calidad de vida del
paciente se realiza traqueostomia reglada pu-
diendo mantenerse en respiracion espontanea
a las 48 horas. Actualmente recibe tratamiento
con vinblastina semanal, precisando asistencia
ventilatoria con respirador domiciliario de forma
nocturna, con progresiéon de la lesién tumoral en
controles de resonancia magnética cerebral sin
impresionar de progresion clinica.

Conclusién: Los tumores difusos de tronco
cerebral representan menos del 10% de los tu-
mores cerebrales pediatricos, debutando con
afectacion de pares craneales bajo. Poseen una
alta tasa de mortalidad con una supervivencia
media inferior al afo.

Trasplante hepatico de donante vivo.
Nuestra experiencia en los ultimos cinco
anos.

Jiménez Villalta MT, Reinaldo Royo VE, Vargas
Lopez ML, Gilbert Pérez JJ, Gonzalez De Caldas
Marchal R.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Introduccion: El trasplante hepatico de donan-
te vivo (THDV) favorece el acceso a trasplante
en nifos, evitando que fallezcan en lista de es-
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pera. Aunque la dificultad técnica es mayor con
respecto al trasplante de donante cadaver, la
experiencia de cada centro puede modificar los
resultados.

Objetivos: El propédsito del presente estudio
fue describir las caracteristicas y evolucion de
THDV en los ultimos 5 afios.

Pacientes y métodos: Presentamos una revi-
sion retrospectiva de nuestra casuistica desde
el afno 2012-2017 (n=11). Analizamos el sexo, la
edad, la etiologia, las complicaciones a corto y
largo plazo junto con la evolucién y seguimiento
de nuestros pacientes.

Resultados: De un total de 48 trasplantes que
se realizaron en nuestro hospital, 11 fueron de
donante vivo. El 72.73% de los casos fueron
mujeres, siendo mas frecuente en lactantes
con una mediana de edad de 7 meses (rango
5-144). La etiologia mas repetida fue la atre-
sia de vias biliares extrahepaticas, seguida de
las causas metabdlicas. La supervivencia de
los pacientes fue del 100%, equiparable con
el trasplante de donante cadaver. Los donan-
tes no han presentado ninguna complicacion
importante, tan solo dolor relacionado con la
intervencién. En uno de los casos fracaso el in-
jerto, el motivo fue la estenosis de la arteria su-
prahepatica precisando retrasplante de donan-
te cadaver. Las complicaciones a corto plazo
tras el trasplante fueron (n=4): Rechazo agudo
(2); hemorragia aguda secundaria a inicio de
antiagregacion (1); hiperaflujo a higado nativo
en el caso del trasplante auxiliar (1). Durante el
seguimiento se observaron las siguientes com-
plicaciones (n=9): Estenosis de la via biliar (4);
infecciones como colangitis (1), bacteriemia (1)
y virus de Epstein Barr (3).

Conclusiones: El trasplante hepatico de do-
nante vivo permite acortar el tiempo de espe-
ra encontrandose el paciente en una situacion
clinica mas favorable en el momento del tras-
plante, lo que mejora la supervivencia y el pro-
nostico.
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Trasplante hepatico auxiliar ortotépico
una alternativa en el déficit de ornitina
transcarbamilasa

Jiménez Villalta MT, Roldan Abad J, Reinaldo
Royo VE, Jiménez Gomez J, Rodriguez Salas M

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba

Introduccidén: El trasplante hepatico auxiliar
ortotépico (Auxiliary Pediatric Ortotopic Liver
Transplantation, APOLT) se realiza conservan-
do, parcial o totalmente, el higado patolégico del
receptor. El injerto sano colabora en el manteni-
miento de la homeostasis de una forma auxiliar,
aportando su funcién a la que resta del higado
nativo. RESUMEN DEL CASO: Nina de 11 afios
afecta de déficit de ornitina transcarbamilasa
(OTC) con descompensaciones hiperamoniémi-
cas graves sin dafo neuroldgico permanente,
en el contexto de incumplimiento farmacoldgico
y transgresiones dietéticas.

Debido a esta situacién, y presentando la pa-
ciente en todo momento buena funcion hepatica,
se incluye en lista activa de trasplante hepatico
cadaver en la que permanece durante dos afios
sin aparecer donante compatible, por lo que fi-
nalmente se realiza APOLT con hepatectomia iz-
quierda, implantandose un injerto homolateral de
donante vivo relacionado (su madre). En el mismo
acto quirdrgico, se realiza modulacién del flujo
portal con ligadura selectiva derecha (banding).

El postoperatorio inmediato no presentd ningu-
na complicacion. De forma controlada durante
el ingreso y progresivamente, se reintrodujeron
las proteinas en la dieta de la paciente, mante-
niendo en todo momento cifras de amonio nor-
males, de tal manera que se pudo normalizar la
alimentacién. Las radioimagenes gammagra-
ficas con acido iminodiacético marcado con
tecnecio 99 (HIDA) realizadas segun protocolo,
mostraron en todo momento buena funcionali-
dad del higado nativo y del injerto.

Como complicacién importante, sefalamos is-
quemia arterial del injerto diagnosticada a raiz
de cuadro de gastroenteritis aguda, leucocitosis
e hipertransaminasemia, con imagen compati-
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ble en colangio-RM; se inicia tratamiento con
AAS con buena evolucién y normalizacion clini-
co-analitica.

Conclusiones: Describimos el caso como una
posible solucion atractiva en algunos casos de
defectos metabdlicos con higado normal para el
resto de funciones. Hablamos de una paciente
adolescente mala cumplidora, con descompen-
saciones graves aunque sin dafio neuroldgico
permanente; ante la no aparicion de donante
cadaver compatible, se decidié optar por APOLT
con buenos resultados hasta el momento. Des-
tacar el valor hepatotréfico de la sangre portal,
la cual permite que en el caso de nuestra pa-
ciente, a pesar de trombosis arterial del injerto,
este mantenga buena funcionalidad.

Incidencia de anemia en enfermedades
gastrointestinales

Luna Muriel R, Arglielles Martin F, Rivero De La
Rosa M, Cuadrado Caballero M, Balboa Vega
M.

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Objetivo: La anemia constituye la afectacion
hematoldgica mas frecuente en la infancia, des-
tacando la anemia ferropénica al existir una pre-
disposicion fisiolégica dado el aumento de re-
querimientos de hierro durante el crecimiento. El
diagndstico precoz y el tratamiento son de vital
importancia debido a las diversas repercusio-
nes de esta patologia en el nifo.

Establecemos como objetivo principal calcular
la incidencia de anemia en enfermedades gas-
trointestinales pediatricas y como objetivo es-
pecifico valorar la existencia de alguna relacion
de dependencia entre las variables analizadas.
Para ello definimos la hipétesis alternativa como
la demostracion de una asociacion de depen-
dencia entre las variables, mientras que la hip6-
tesis nula apuesta por una asociacion de inde-
pendencia. Material y métodos

Realizamos un estudio observacional experi-
mental unicéntrico cuya poblaciéon en estudio
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definimos como todos los pacientes que acu-
dieron a consulta de Digestivo y de Nutricidn de
Gastroenterologia Infantil del Hospital Univer-
sitario Virgen Macarena durante 7 meses. Los
criterios de inclusién se establecieron en base al
rango de normalidad de hemoglobina estable-
cido por edad. Ademas realizamos una revision
bibliografica de 25 articulos.

Resultados: Obtuvimos una poblacién de 1037
y una muestra de 50 pacientes. Resulté una in-
cidencia de anemia no estadisticamente signifi-
cativa de 0.048 y tampoco se pudo demostrar
ninguna asociacion estadisticamente significati-
va entre las variables analizadas. Sin embargo,
pudimos realizar un analisis descriptivo de las
22 variables estudiadas.

Conclusiones: Durante la investigacién hemos
encontrado pacientes diagnosticados y trata-
dos de anemia que no cumplian criterios de in-
clusion al ser éstos muy restrictivos. Como po-
sible solucion a este sesgo, hemos recogido en
una base de datos adicional (n=78) todos estos
pacientes. Finalmente podemos concluir que el
hecho de haber tenido unos criterios de inclu-
sion menos restrictivos hubiese podido influir
en la incidencia de anemia y resultar ésta esta-
disticamente significativa, como probablemente
ocurra en la practica clinica habitual.

Urgencias en gastroenterologia pediatri-
ca: ingestion de cuerpo extrano

Luna Muriel R, Arglielles Martin F, Balboa Vega
M, Cuadrado Caballero M, Rivero De La Ros M

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Objetivo: Las ingestiones de cuerpo extrafo
(CE) son una urgencia relativamente frecuente
en los servicios de urgencias pediatricas, sien-
do especialmente frecuentes en el caso de ni-
fAos menores de 4 afios. Suelen ser accidentales
e involucran objetos comunmente encontrados
en cualquier hogar. El manejo depende del tipo
de CE, su localizacién y la sintomatologia que
presente el paciente. El objetivo de nuestro es-
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tudio es conocer las caracteristicas clinico-epi-
demioldgicas de los pacientes menores de 14
anos que consultan en el Servicio de Urgencias
Pediatricas del Hospital Universitario Virgen
Macarena por la ingesta de CE y a los que se
les realiza una endoscopia, ya sea urgente o di-
ferida, con el propésito de extraer dicho CE.

Material y métodos: El estudio se trata de un
estudio retrospectivo descriptivo mediante el
analisis de los datos relacionados con episodios
de ingestion en pacientes menores de 14 afos
y posterior extraccion de CE en el Servicio de
Gastroenterologia Pediatrica del Hospital Uni-
versitario Virgen Macarena.

Resultados: 56 pacientes cumplieron los crite-
rios de inclusién. Se encontré que el grupo de
edad mas frecuentemente afectado por este
tipo de accidentes fue el de 0 a 4 anos, sien-
do el objeto mas comunmente involucrado una
moneda. Asi mismo, de los pacientes mayores
de 10 afios con impactacion alimenticia todos
fueron finalmente diagnosticados de esofagitis
eosinofilica. No registramos complicaciones
mayores.

Conclusiones: En este tipo de urgencias pe-
didtricas es de gran relevancia el correcto tra-
tamiento hospitalario, pero el punto clave es la
concienciacion poblacional sobre la incidencia
de los accidentes y sobre lo potencialmente evi-
tables que son éstos en gran parte de los casos.

Defecto del tubo neural de diagnéstico
postnatal.

Ledn Morillo MDR, Ferndandez Puentes V, Guio
Bacares JA, Martinez Rivero C, Ramos Ramos
V, Morales Pérez C, Cortazar Rocandio G, Chu-
lian Cruz R, Riego Ramos MJ, Redondo Torres
A.

Hospital de Jerez. Jerez de la Frontera

Descripcion del caso: Recién nacida de
38SEG, parto eutdcico sin incidencias, presenta
tumoracion lumbosacra no diagnosticada pre-
natalmente. Asintomatica. Antecedentes obs-
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tétricos: madre 38 afos, secundigesta, obesa,
mutacién Factor V de Leyden, diabetes gesta-
cional no insulindependiente, ecografias nor-
males. Infecciones urinarias y respiratorias de
repeticion.

Exploracién fisica: Exploracion por 6rganos y
aparatos normal a excepciéon de masa lumbo-
sacra de consistencia blanda de 3x4 cm que no
presenta solucién de continuidad en piel ni me-
chon de pelo. Neuroldgico: normal.

Pruebas complementarias: Ecografia cere-
bral: normal. Ecografia lumbosacra: masa soli-
da ecogénica paravertebral derecha, mal deli-
mitada, sugerente de naturaleza lipomatosa ,no
evidencia continuidad endocanal. RM columna:
Cierre incompleto de arcos posteriores verte-
brales L5-S2. Masa lipomatosa intrarraquidea
extradural que protruye por el defecto. Cono
medular anclado al lipoma, engrosamiento del
filum terminal.

Juicio clinico: Disrafismo espinal cerrado, mé-
dula anclada, engrosamiento filum terminal y li-
pomielocele.

Diagnéstico diferencial: Lipomielomeningoce-
le, meningocele, mielocistocele.

Conclusiones: El disrafismo espinal oculto
(DEO) es un tipo de defecto del tubo neural que
se caracteriza por la fusion incompleta del tubo
neural, en las que la lesion se encuentra cubierta
por piel. Son factores de riesgo la obesidad ma-
terna, diabetes gestacional y algunos farmacos.
Existen estigmas cutaneos que pueden ser la
unica manifestacién por lo que estaria indicado
realizar pruebas de imagen, siendo de eleccion
la RMN. Los lipomas congénitos de linea media
son altamente sugerentes de lesién espinal y el
diagndstico de imagen debe de ser exhaustivo
dado que las conexiones espinales pueden ser
minimas. La sintomatologia generalmente apa-
rece en las dos primeras décadas de vida como
alteraciones esfinterianas, ortopédicas y sindro-
mes dolorosos. No se diagnostica prenatalmen-
te. El diagnéstico precoz es fundamental dado
que la correccion quirdrgica puede prevenir
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dano neurologico irreversible. Es fundamental
descartar defectos del sistema nervioso central
que de forma frecuente coexisten.

Hepatitis aguda colestasica por Myco-
plasma pneumoniae: a propdsito de un
caso.

Ledn Morillo MDR, Fernandez Puentes V, Diaz
Coldn MDLC, Martinez Rivero C, Guios Bacares
JA, Chulian Cruz R, Morales Pérez C, Cortazar
Rocandio G, Rodriguez Barrero S

Hospital de Jerez. Jerez de la Frontera

Introducciéon: Mycoplasma pneumoniae (M.
pneumomiae) supone hasta el 40% de las neu-
monias adquiridas en la comunidad. General-
mente las manifestaciones extrapulmonares
suelen aparecer en el contexto de una infeccién
respiratoria pero no es frecuente que aparezcan
aisladamente, especialmente la afectacion hepa-
tica. Presentamos el caso de un nifio de 12afnos
con hepatitis aguda sin clinica respiratoria.

Descripcion del caso: Paciente, 12 afos, sin
antecedentes de interés, con cuadro febril de
9dias de evolucion. Asocia cefalea intermitente
y deposiciones liquidas. No vémitos ni sintomas
respiratorios. Refiere dolor leve en hipocondrio
derecho y epigastrio. No viajes recientes ni con-
tacto con animales.

Exploracién: Inicial: Buen estado general. Leve
hiperemia amigdalar y timpanica. Hepatoes-
plenomegalia palpable. No adenopatias. Resto
normal. Al alta: normal excepto hepatomegalia
de 2cm.

Pruebas complementarias: Hemograma: leu-
copenia leve con linfocitosis, trombocitopenia
leve. Controles normales. Bioquimica: glucosa,
iones, creatinina, perfil lipidico, inmunoglobuli-
nas, complemento y proteinograma normales.
Funcién hepatica con patrén de colestasis di-
sociada: al ingreso AST 193U/L, ALT 265U/L,
GGT 658U/L, FA 524U/L, LDH 632U/L. Al
alta: AST 82U/L, ALT 137U/L, GGT 395U/L, FA
441U/L, LDH 1077U/L. Bilirrubina total 0,6 mg/
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dl. Ecografia abdominal: hepatoesplenomega-
lia moderada compatible con hepatopatia agu-
da inflamatorio-infecciosa. Radiografia térax
y senos: normales. Mantoux, frotis faringeo,
hemocultivo y urocultivo negativos. Serologia:
brucela, toxoplasma, adenovirus, VHA-B-C,
VIH negativos. IgG a CMV y VEB positivos, IgM
negativos. M.pneumoniae |gM positivo, IgG ne-
gativo.

Evolucidén: Tras tratamiento oral con azitromi-
cina 14dias, presenta respuesta completa con
remision de la fiebre, normalizacién de pruebas
de imagen y analiticas.

Juicio clinico: Hepatitis colestasica en infec-
cion aguda por M.pneumoniae.

Comentario: Entre el 15,2% y el 36,2% de pa-
cientes con serologia positiva a M.pneumoniae
presentan afectacion hepatica. La patogénesis
de la hepatitis es desconocida, planteandose
una base autoinmune. A pesar de no ser fre-
cuente la afectacion hepatica sin clinica res-
piratoria asociada, en pediatria se han regis-
trado casos de hepatitis aguda generalmente
colestasica con o sin elevacion de bilirrubina
como Unica manifestacién de la infeccién por
M.pneumoniae. Ante el diagndstico de hepatitis
aguda infecciosa es importante incluir M.pneu-
moniae como posibilidad diagnoéstica por
presentar excelente respuesta al tratamiento,
ahorrando estudios y tratamientos costosos e
invasivos.

Gingivoestomatitis complicada con me-
ningitis por virus herpes simple en pa-
ciente con trasplante cardiaco

Gutiérrez Gonzalez M, Ambrojo Ldpez B, Gran-
de Tejada AM

CHUB

Introduccion: La primoinfeccion por el virus
herpes simple (VHS) en nifios suele ser asinto-
matica, siendo la gingivoestomatitis herpética la
clinica mas habitual. El virus mas frecuentemen-
te implicado es el VHS-1. La complicacion mas
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frecuente en inmunocompetenes es la deshidra-
tacién, y en inmunodeprimidos la infeccién pue-
de extenderse a otros niveles: sistema nervioso
central, hepatico, pulmonar, ocular, etc.

Caso clinico: Nifio de 11 afos que presen-
ta fiebre de 4 dias de evolucion, odinofagia y
abundantes aftas en mucosa oral, acompana-
do de vomitos y diarrea de 3 dias de evolucion.
Destacan entre sus antecedentes: canal auri-
culo ventricular disbalanceado con hipoplasia
de ventriculo izquierdo y arco adrtico izquierdo.
Trasplante cardiaco en 2013. En la exploracién
destaca una orofaringe con aftas abundantes y
fisuras en labios, sin visualizar faringe por dolor.
Glasgow de 15, rigidez nucal y signos menin-
geos. Entre las pruebas complementarias: He-
mograma Hb 12’5 g/dL, Leucocitos 8.900 leuc/
mm3 (Neutrofilos 2.300, Linfocitos 400, Mono-
citos 6.100). Plaquetas 159.000 plag/mma3. Bio-
quimica normal. PCR de 84,8 mg/L. Niveles de
Micofenolato 0,28 microg/ml y Tacrolimus 12
ng/ml. Ig M e Ig G VHS1 y VHS 2: negativas.
Niveles de Ig G: 947 mg/dl; Ig A 166 mg/dl; Ig
M 183 mg/dl. Serologia negativa frente a VHS1
previa al trasplante. PCR para VHS 1 en liquido
cefalorraquideo positiva. Electroencefalograma
normal. Presentoé fiebre primeras 48h, se pautd
nutricion enteral por sonda nasogastrica 5 dias
y tratamiento con Aciclovir intravenoso 10 dias.
Evolucion clinica favorable.

Conclusiéon: Los virus del grupo herpes son
los que producen con mayor frecuencia infec-
cién en los receptores de trasplante de érgano
sélido. La seronegatividad al VHS 1 antes del
trasplante supone un factor de riesgo para la
primoinfeccién después de este, pudiendo ser
la expresion clinica diferente en el inmunodepri-
mido (lesiones mas severas, mas duraderas y
de mayor gravedad), como en nuestro caso. Las
serologias son de utilidad limitada en un pacien-
te inmunodeprimido por ello se recomiendan
técnicas de diagndstico molecular (reacciones
de cadena polimerasa), disponibles en nuestro
entorno. El diagnéstico es relevante en nifios in-
munodeprimidos, como es nuestro caso, ya que
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suele ser necesario el ingreso hospitalario y tra-
tamiento antiviral sistémico.

Alteracion del nivel de conciencia en lac-
tantes, la importancia de la sospecha cli-
nica.

Acosta Hurtado C, Barros Garcia P, Sanchez
Conejero M, Basso Abad B, Alvarez Mateos MC,
Gonzalez Garcia A, Camarena Pavon N, Pascual
Moreno P, Araujo Garcia T, Izquierdo Martin A

Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres

Introduccidén: La invaginacion intestinal es la
introduccion de un segmento de intestino proxi-
mal en otro segmento distal. Es la causa mas
frecuente de obstruccién intestinal en nifos de
3 a 36 meses de edad. La mayoria ocurren en
pacientes sanos. La clinica tipica son crisis in-
termitentes de dolor abdominal subito, intenso
y progresivo con llanto inconsolable, enrojeci-
miento facial y encogimiento de piernas, que
ceden espontaneamente. Sin embargo el diag-
nostico puede demorarse por la presencia de
sintomatologia atipica como son las manifesta-
ciones neurologicas sobre todo alteracién del
nivel de conciencia en grado variable.

Caso clinico: Lactante de 3 meses que es trai-
do al Servicio de Urgencias por presentar desde
hace 20 minutos desconexion del medio con hi-
potonia generalizada, cianosis perioral y palidez
cutanea mientras lo bafaban. Afebril. En domi-
cilio habian realizado maniobras de reanimacioén
basicas sin obtener respuesta.

Exploracion fisica: T2:35,9°C FC: 157
Ipm TA: 99/64 mm Hg Glucemia capilar: 124 mg/
dl. TEP inestable. GCS 6 puntos. Mal estado
general, hipoténico, palido y postrado. Pupilas
midticas arreactivas. Heces liquidas sin produc-
tos patoldgicos. Estabilizacidon hemodinamica.
Se realiza tacto rectal para descartar invagina-
cioén intestinal y al retirar salen heces semiliqui-
das con moco, sin sangre. Inmediatamente inicia
llanto recuperando la concienciay la reactividad
pupilar. Ecografia abdominal: No se objetivan
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imagenes sugerentes de invaginacion. Resto de
pruebas complementarias normales. Evoluciona
favorablemente sin presentar nuevos episodios
y con buena impresién neurolégica. Se diagnos-
tica de invaginacion intestinal, por la respuesta
inmediata que tuvo al realizar el tacto rectal pero
no pudo confirmarse por ecografia, al realizarse
una vez resuelto el cuadro.

Discusién: El diagnéstico de invaginacion in-
testinal puede demorarse hasta en un 60% de
los casos por manifestarse con sintomatolo-
gia atipica sistémica simulando una sepsis, un
shock hipovolémico o clinica neurolégica sobre
todo en forma de alteraciéon del nivel de con-
ciencia variable. Puede coincidir con la clinica
digestiva, precederla o reemplazarla, llegando a
constituir en ocasiones la Unica manifestacion.
En todo lactante o nifio pequefio con disminu-
cién del nivel de conciencia e hipotonia hay que
realizar un diagnodstico diferencial amplio en el
que debe considerarse la invaginacion intesti-
nal, aunque no exista ningun signo clinico tipico
de presentacion.

Insuficiencia pancreatica exocrina: sin-
drome de Shwachman-Diamond

Pelaez Cabrera MJ, Jiménez De Los Santos C,
Castillo Reguera YM, Gallego Alcaide MdJ, Por-
tero Garcia NM, Benitez Moscoso G, Gomez
Pérez S, Mora Navarro D

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccion: La insuficiencia pancreatica exo-
crina esta provocada por una destruccion pro-
gresiva de las células acinares pancreaticas y
el consiguiente déficit en enzimas pancreaticas
que produce una mala digestion y absorcion de
los alimentos. Estas enfermedades, si se exclu-
ye a la fibrosis quistica, son raras en la infancia.
La forma de expresion de las enfermedades del
pancreas exocrino se reduce practicamente a
dos sintomas: dolor abdominal agudo y diarrea
crénica. El sindrome de Shwachman- Diamond
es una rara enfermedad autosémica recesiva,
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siendo la segunda causa de insuficiencia pan-
creatica exocrina en la infancia. Se caracteriza
por hipofunciéon pancreatica exocrina, disfun-
cién de la médula 6sea, talla baja y anomalias
esqueléticas. Esta causada por una mutaciéon
en el gen SBDS.

Caso clinico: Nifio de 3 anos, que consulta a
los 12 meses de vida por deposiciones liquidas
abundantes (6-7/dia), fétidas y acidas, que se
acompafan de dolor abdominal y meteorismo.
A la exploracion destaca una talla baja (p<1,
-2,47 DE). El paciente se encuentra asi mismo
en seguimiento por broncopatia obstructiva re-
cidivante, a descartar inmunodeficiencia/disci-
nesia ciliar. En el estudio analitico basico inicial
solo se aprecia una neutropenia leve. Evoluti-
vamente las deposiciones persisten esteato-
rreicas con un evidente estancamiento pon-
deral. Se realiza test del sudor, descartandose
fibrosis quistica. Dada la sospecha de insufi-
ciencia pancreatica se comienza el estudio de
la misma, solicitando una funcién pancreatica,
elastasa fecal y ecografia abdominal. Se obtie-
ne una elevaciéon de las transaminasas, déficit
de todas las vitaminas liposolubles, lipasa des-
cendida, asi como una elastasa fecal inferior a
15pg/g. Ecografia abdominal dentro de la nor-
malidad. A la luz de estos resultados se solicita
estudio genético de sindrome de Shwachman-
Diamond, y tras el resultado positivo se inicia
tratamiento sustitutivo con enzimas pancreati-
cas y vitaminas liposolubles, con mejoria pro-
gresiva de la esteatorrea.

Conclusiones: La insuficiencia pancreatica se
considera una causa poco frecuente dentro
del diagnéstico diferencial de diarrea croénica y
dolor abdominal en la infancia. Dentro de ella,
el sindrome de Shwachman- Diamond es una
rara entidad, pero constituye la segunda causa
congénita de insuficiencia pancreética exocrina
y debe descartarse la posibilidad de esta afec-
cién para iniciar su tratamiento lo mas precoz
posible.
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Sindrome de Wunderlich, una causa in-
frecuente de dolor abdominal en urgen-
cias pediatricas

Rodriguez Martin V, Oliva Gragera M, Pardo Ro-
mero J, Ruiz Navajas M, Carmona Ponce JD,
Prados Mezcua J, Iglesias E

Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla

El utero didelfo es una malformacién uterina
debida a una alteracién en el desarrollo em-
brionario que provoca la aproximacion defec-
tuosa de los conductos de Miller y por tanto
la separaciéon de ambos cuellos y vaginas por
un tejido llamado ligamento vesicorrectal. Exis-
te un subtipo dentro de estas malformaciones
que se asocia a agenesia renal denominado Sd
de Wunderlich. La clinica puede manifestarse
a edades tempranas, previo al inicio de la acti-
vidad sexual pudiendo ser el sintoma inicial un
dolor abdominal inespecifico. Para el diagnés-
tico se requieren técnicas de imagen como la
ecografia y la RMN pélvica asi como la histero-
salpingografia y la histeroscopia.

Su temprano diagndstico y tratamiento definiti-
vo, la reseccidn del tabique vaginal y drenaje de
la vagina obstruida, alivia rapidamente los sinto-
mas y previene las complicaciones, ademas de
preservar la fertilidad, que no esta significativa-
mente disminuida en estas pacientes.

Caso clinico: Nifia de 12 afios de edad sin an-
tecedentes de interés que consulta en urgen-
cias por dolor en FID irradiado a regién genital
acompanado de nauseas y un vomito aislado
de 9 dias de evolucion, atribuyendo el inicio del
dolor al ciclo menstrual. Menarquia en Enero
de 2017. Valorada por el servicio de ginecolo-
gia que a la exploracién con espéculo virginal
visualizan abombamiento en fondo de angulo
derecho de color violaceo. Se realiza ecografia
abdominal donde se observa imagen compati-
ble con utero doble bicolli y hemivagina dere-
cha ciega con hematocolpos unilateral. Ante el
diagndstico de hematocolpos se decide ingreso
para realizacidon de drenaje vaginal, posterior al
cual se realizé RMN sin contraste de pelvis y ab-
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domen donde se encontraron hallazgos compa-
tibles con utero didelfo con imagen sugestiva de
tabique vaginal superior y agenesia renal dere-
cha compatible con posible Sd de Herlyn-Wer-
ner-Wunderlich (HWW)

Discusion: Ante un dolor abdominal en una
adolescente menstruante es importante orientar
el diagnéstico a una posible patologia gineco-
l6gica ya que pueden pasar desapercibidas al-
teraciones importantes que a pesar de tener un
tratamiento eficaz, puedan ocasionar complica-
ciones posteriores en la paciente.

Citomegalovirus como causa de PTI gra-
ve

Sanchez Martinez E, Porcar Cardona I, Garzon
Murillo C, Osuna Vera AR, Espino Aguilar R.

Servicio de Pediatria Hospital Quiron Salud In-
fanta Luisa. Sevilla

La purpura trombocitopénica inmune es uno de
los trastornos hematoldgicos mas frecuentes en
la poblacion infantil y adolescente. Los sintomas
y signos clinicos son muy variables, siendo el
principal problema el riesgo aumentado de he-
morragia. A diferencia del adulto, en el nifio es
frecuente el antecedente de un proceso infec-
cioso virico, teniendo una mayor tendencia a la
remisidon espontanea. Hay pocos casos des-
critos en la literatura de trombocitopenia grave
asociada a CMV, que suele ser leve, y no con-
diciona cifras de plaquetas inferiores a 10.000,
como se expone en este caso clinico.

Presentamos el caso de una nifia de 2 afios que
consulté en urgencias por cuadro de petequias
generalizadas de aparicion progresiva, con fie-
bre los 3 primeros dias, sin equimosis ni sangra-
dos mucosos. Dada la persistencia de la clinica,
la escasa respuesta a tratamiento corticoideo
y la interferencia en la calidad de vida familiar,
fue necesario administrar gammaglobulina en-
dovenosa 1g/kg/dosis. Los controles posterio-
res mostraron cifras normales de plaquetas, sin
reaparicion de clinica cutanea.
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El diagnéstico de PTI es un diagndstico de ex-
clusion. Las ultimas revisiones recomiendan una
actitud mas conservadora en cuanto al trata-
miento, aunque se deben tener otros aspectos
como la repercusion en la calidad de vida del
paciente. El diagnéstico etiolégico nos pude ser
util para plantear otros tratamientos en casos
refractarios o de mala evolucion.

Tratamiento de la obesidad hipotalamica.
Serie de casos y revision de la literatura

Aguilar Gdmez-Cardenas FJ (1), Azcona San Ju-
lian C (2)

(1)Hospital Reina Sofia Cdrdoba, Cdrdoba, (2)
Clinica Universidad de Navarra, Pamplona

Introduccién: El hipotdlamo es una estructura
clave en el control de peso corporal mediante el
ajuste de un delicado equilibrio entre el apetito,
el gasto energético y la reserva grasa. Cuando
se produce una alteracion en este centro regu-
lador, algunos pacientes sufren alteraciones en
el equilibrio energético y desarrollan una obesi-
dad de origen hipotalamico. Los pacientes que
sufren este tipo de obesidad no responden con
efectividad a las medidas higiénico-dietéticas
ni a las farmacolégicas. Por otro lado, existen
pocos estudios que analicen esta enfermedad
debido a su baja prevalencia. Es necesario un
mejor conocimiento de la historia natural de la
enfermedad, asi como de su fisiopatologia para
su abordaje terapéutico.

Material y métodos: Estudio descriptivo re-
trospectivo. Se seleccionaron seis pacientes
diagnosticados y tratados de obesidad hipo-
talamica de diferente origen. Se revisaron las
historias clinicas completas de estos pacientes
extrayendo los datos antropométricos y clinicos
recogidos en cada revision. Dichos datos fueron
comparados con los estandares espanoles de
crecimiento.

Resultados: Todos nuestros pacientes reci-
bieron indicaciones acerca de medidas higiéni-
co-dietéticas. Tres de nuestros pacientes estu-
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vieron en tratamiento con simpaticomiméticos,
consiguiendo disminucion de peso en uno de
ellos. Otro paciente estuvo en tratamiento con
melatonina, sin evidencia de mejoria. Los otros
dos pacientes no han llegado a iniciar tratamien-
to farmacologico.

Conclusiones: Las medidas higiénico dieté-
ticas y las farmacoldgicas tienen una efectividad
limitada en el tratamiento de estos pacientes. Es
por ello necesario mejorar nuestro conocimiento
acerca de la fisiopatologia que controla el peso
corporal para buscar nuevas dianas terapéuti-
cas. Ademas, la respuesta de cada paciente a
cada tratamiento es diferente y no predecible.
Por ello, seria interesante la busqueda de unos
patrones que nos permitan categorizar a estos
pacientes y decidir cualpodria ser la mejor es-
trategia.

Epifisiolisis de fémur distal en neonato

Redondo Torres Al, De Benito Guerra MT, Mora-
les Pérez C, Martin Cenddn P, Guio Bacares JA,
Chulian Cruz R, Cortazar Rocandio G, Martinez
Rivero C, Ledn Morillo MDR, Riego Ramos MJ.

Hospital de Jerez de la Frontera, Jerez de la
Frontera. Cadiz

Las epifisidlisis son fracturas que afectan a la
fisis (cartilago de crecimiento) pudiendo des-
plazarse la epifisis respecto a la metéfisis. Se
distinguen cinco tipos segun la clasificacion de
Salter-Harris. Suponen un desafio diagnoéstico
en neonatos por ser poco frecuentes y dificiles
de evaluar, ya que las radiografias suelen ser
normales. Se han descrito epifisidlisis en el ha-
mero proximal, humero distal, cabeza femoral
y fémur distal de neonatos nacidos mediante
parto vaginal distécico o mediante cesarea, la
mayoria en presentacién de nalgas.

Caso clinico: Neonato de 36+6 SEG y 2600
gramos fruto de gestacién controlada. Nace
mediante parto distdcico instrumentado con
férceps por presentacion de nalgas, siendo una
extraccion dificultosa. Precisa reanimacion con
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masaje cardiaco, VPPI e intubacion. APGAR
1/3/8. Ingresa en UCI neonatal con buena evo-
lucion respiratoria. En la exploracion destacan
hematomas en miembros inferiores. Durante
el ingreso no presenta signos de encefalopa-
tia pero mantiene la pierna izquierda inmévil
y flexionada, con hematoma e inflamacion en
muslo y rodilla y dolor intenso al explorarlo. La
radiografia no muestra hallazgos patoldgicos.
En la ecografia se objetiva edema perilesional
en el lateral de la epifisis distal del fémur izquier-
do donde se identifica imagen lineal de fractura,
siendo diagnosticado de epifisidlisis grado |-l
de fémur distal izquierdo sin desplazamiento. El
traumatoélogo aconseja cuidado al manipular el
miembro afecto sin forzar la extensién de rodi-
lla. La ecografia previa al alta muestra la misma
lesion por lo que se coloca férula inguinopédi-
ca y se cita para revisiéon. Tras varias revisio-
nes con traumatologia, con 10 meses se man-
tiene de pie espontaneamente, deambula unos
pasos con ayuda y las pruebas de imagen no
muestran hallazgos patolégicos por lo que es
dado de alta.

Comentario: La presentacién clinica tipica es
un neonato con inflamacién y dolor en la extre-
midad afecta pudiendo confundirse con patolo-
gia infecciosa. Si la lesién pasa desapercibida
puede causar problemas como deformidad de
la extremidad o alteracion del crecimiento del
hueso. El desarrollo de la ecografia, TAC y RNM
han mejorado nuestra capacidad diagnéstica.
Los lactantes menores de 6 meses suelen tra-
tarse mediante colocacion de férula durante un
mes sin presentar complicaciones a largo plazo.

Atresia bronquial: a propésito de un caso

Riego Ramos MJ, Aragdn Fernandez C, Marti-
nez Rivero C, Ledn Morillo MDR, Redondo To-
rres A, Chulian Cruz R, Guio Bacares J, Cortazar
Rocandio G, Morales Pérez C, Gomez-Pastrana
D, Salido Peracaula C.

Hospital Universitario de Jerez de la Frontera.
Jerez de la Frontera
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Caso clinico: Nifa de 3 afos que ingresa por
tos productiva de 3 semanas de evolucion, aso-
ciada a fiebre los dos ultimos dias. Entre sus
antecedentes personales destaca bronquiolitis
leve a los 2 meses de vida y bronconeumonia
que requirié ingresé al afio de vida. Sibilantes
recurrentes con tos humeda intercrisis en los
ultimos meses. A la exploracion destaca acep-
table estado general, con sibilantes en ambos
hemitérax, espiracion alargada e hipoventilacion
en pulmén derecho. Resto de la exploracion fi-
sica normal. Rx de térax: imagen redondeada
adyacente al hilio derecho, de paredes finas
bien definidas y con nivel hidroaéreo en su in-
terior. TAC pulmonar con contraste IV: imagen
lobulada y dilatada parahiliar derecha de aproxi-
madamente 2.5 cm de diametro maximo que se
continua con una dilatacion bronquial en Iébulo
medio con contenido hidroaéreo en su interior.
Hallazgos compatibles con atresia bronquial
con broncocele. Tras finalizar el tratamiento
ATB intravenoso, se deriva a cirugia pediatrica
donde es intervenida realizdndose una segmen-
tectomia del 16bulo medio derecho, con buena
evolucion posterior.

Comentario: Aportamos un nuevo caso de
atresia bronquial, que se trata de una malfor-
macién congénita con una baja prevalencia
(0.0012%). El diagnostico intrautero es posible
por ecografia fetal, aunque en la mayoria de
las ocasiones se realiza diagndstico postnatal
mediante TAC pulmonar. Tendremos que plan-
tear diagnodstico diferencial entre broncocele,
caverna, absceso o malformaciones ante una
imagen quistica con nivel hidroaéreo. En lac-
tantes con sibilantes recurrentes de evolucion
torpida y sintomas intercrisis, la atresia es uno
de los diagnésticos a tener en cuenta. En cuan-
to al tratamiento, a pesar de que en este caso
la indicacién quirdrgica era clara por las infec-
ciones de repeticién, existe gran controversia
respecto al tratamiento de los pacientes asin-
tomaticos, teniendo que basarse la decision
final en el tipo de MCVRI y en la incidencia de
complicaciones postnatales.
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Caracteristicas epidemioldgicas de los
patégenos bacterianos emergentes en
Fibrosis Quistica (FQ) en nuestra unidad.

Rivera Rodriguez F(1), Remon Garcia C (1), Pero-
mingo Matute E (2), Delgado Pecellin | (3)

(1) Pediatria, Hospital Universitario Puerta del
Mar, Cadiz. (2) Pediatria, Hospital Universitario
Puerta del Mar,r,Cadiz. (3) Cadiz, (3 )Unidad de
fibrosis Quistica, H.U. Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccidén: En FQ la via aérea constituye un
hébitat favorable para el crecimiento de microor-
ganismos. En los ultimos afos, ha aumentado el
conocimiento e interés por el control de la infec-
cién pulmonar en FQ, observandose cambios
epidemiolégicos en los patdégenos responsa-
bles. Staphylococcus aureus meticilin sensible
(SAMS), Haemophilus influenzae y Pseudomo-
nas aeruginosa (PA) siguen siendo los mas fre-
cuentes, pero Burkholderia cepacia complex,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter
xylosoxidans, Micobacterias no tuberculosas,
asi como organismos multirrresistentes se pos-
tulan como patdgenos emergentes de impor-
tancia creciente. Ademas, debido a nuevas téc-
nicas diagndsticas, se identifican otros con un
rol incierto.

Objetivo: Describir caracteristicas epidemiolo-
gicas de patdégenos emergentes en FQ aislados
en nuestros pacientes.

Material y métodos: Estudio descriptivo re-
trospectivo mediante revision de historias de
pacientes FQ en seguimiento por Neumologia
Infantil del Hospital Puerta del Mar (afios 2015-
2017).

Resultados: 191 cultivos de esputos analizados
en 14 pacientes. 61 (31.9%) positivos, siendo
SAMS el germen mas prevalente. En el 21% de
cultivos positivos se aislaron patégenos emer-
gentes: SAMR (4), PA Multirresistente (1), Pan-
doraea sputorum (1), Ochrobactum anthropi (1),
Acinetobacter pitti (1), Serratia marcensces (1),
Pseudomonas putida (1), Rhizobium radiobacter
(1), Klebsiella oxytoca (1), y Achromobacter xylo-
soxidans (1). Tan sélo en el 46% se relacionaron
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con una exacerbacion clinica. Los gérmenes se
aislaron en 8 pacientes, 3 con antecedentes de
colonizacién cronica por SAMS o PA. Respec-
to a la situacion basal al diagnéstico, excepto
2 pacientes con afectacion pulmonar modera-
da, el resto presentaban afectacién leve con
funcién pulmonar normal (FEV1 medio: 94.5%)
y valoracién radioldgica favorable (Bhalla me-
dio: 21.5 puntos). Tras antibioterapia orientada
por antibiograma se consiguié erradicacion en
todos los casos, asi como recuperacion de su
situacién basal.

Conclusiones: 1) Dado que la afectacién respi-
ratoria condiciona la morbi-mortalidad en FQ, el
adecuado conocimiento de los microorganis-
mos que colonizan las vias respiratorias de es-
tos pacientes, como la comprensién del rol que
juegan, son fundamentales para su correcto
control y seguimiento. 2) El aislamiento de pat6-
genos emergentes es un fenbmeno preocupan-
te, sobre todo por los pocos conocimientos re-
lativos a su papel en el dafio pulmonar croénico.

Aislamiento de Pandoraea sputorum en
paciente con Fibrosis Quistica (FQ).

Rivera Rodriguez F (1), Remodn Garcia C (1), Pe-
romingo Matute E (1), Delgado Pecellin | (2)

(1) Pediatria, Hospital Universitario Puerta del
Mar, Cadiz, (2) Unidad de Fibrosis Quistica, H.U.
Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién: El género Pandoraea, descrito
en el afo 2000, surge de una reclasificacion de
las especies integradas en el “complejo Bur-
kholderia cepacia”, comprendiendo 9 especies,
consideradas en la actualidad patégenos emer-
gentes en pacientes con FQ. Dentro de ellas se
encuentra Pandoraea Sputorum, bacilo gram
negativo, mévil, no espurulado y no fermentador
cuya terapia antibiotica resulta compleja dado
el escaso numero de antibiéticos a los cuales
es sensible.

Caso clinico: Describimos el primer aislamien-
to entre nuestros pacientes con FQ de Pando-
raea sputorum. Se trata de una paciente de 11
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anos diagnosticada de FQ por clinica tipica a los
6 afos, con genotipo F508del/c1585-1G>A. En-
tre sus antecedentes microbiolégicos destacan:
colonizacién crénica por Staphylococcus aureus
meticilin sensible, colonizacién intermitente por
Pseudomonas aeruginosa y primoinfeccion por
Pseudomonas putida en Junio 2017, erradica-
da tras ciclo antibiético con ciprofloxacino oral
y tobramicina nebulizada. En septiembre 2017,
en contexto de cuadro de exacerbacion res-
piratoria, con aumento de tos y expectoracion
purulenta, se aisla mediante cultivo de esputo:
Pandoraea sputorum, bacilo gramnegativo, sen-
sible Unicamente a imipenem y piperazilina-ta-
zobactam. Semanas previas al aislamiento se
habia realizado TCAR de control objetivando-
se empeoramiento de las lesiones pulmonares
respecto al control previo con progresion de
las bronquiectasias ya existentes y aparicion de
una bulla en lébulo superior izquierdo (Bhalla =
13 puntos). Dado el aislamiento coincidente con
clinica respiratoria, empeoramiento de la fun-
cién pulmonar (FEV1 63%) y progresion radiolo-
gica se decide ingreso hospitalario para antibio-
terapia intravenosa con piperacilina/tazobactam
durante tres semanas. Tras la misma, presenta
mejoria clinica evidente, cultivo de control nega-
tivo y funcién pulmonar con FEV1 70%.

Conclusiones: 1) Dadas las caracteristicas es-
peciales de sensibilidad a antimicrobianos de
este género, puede englobarse dentro de los
microorganismos considerados multirresisten-
tes, por lo que es fundamental su identificacion.
2) Actualmente, dada la escasa bibliografia al
respecto, se conoce aun poco sobre el curso
clinico de los pacientes infectados por especies
del género Pandoraea, no estando claro si en la
FQ este microorganismo se comporta como un
colonizador crénico o como causante de infec-
ciones transitorias, desconociéndose su papel
en el dafo pulmonar crénico.
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Proteinuria como motivo de consulta en
atencion especializada

Morales Pérez C (1), De Los Reyes Aboza Garcia
M (2), Fijo Lopez-Viota J (2)

(1)Hospital de Jerez, Jerez de la Frontera, (2)
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

Introduccioén: La proteinuria es la presencia de
proteinas en orina que puede ser normal en si-
tuaciones fisioldgicas, o bien patoldégica como
marcador de enfermedad. Es muy importante
una evaluacion adecuada del tipo de proteinu-
ria que permita identificar los casos en los que
subyace un problema renal o sistémico. Presen-
tamos el analisis de los casos de proteinuria de-
rivados a las consultas externas de Nefrologia
Pediatrica de un hospital de tercer nivel desde
atencion primaria y especializada durante 9 me-
ses.

Material y métodos: Casos cuyo motivo de
derivacion a Nefrologia Pediatrica entre Enero y
Septiembre de 2017 fue proteinuria. Los datos
recogidos fueron: edad, sexo, rango de protei-
nuria en el sedimento urinario (1: 10- 100 mg/dl,
2: 100-300 mg/dl; 3: 300-1000 mg/dl y 4 >1000
mg/dl), diagndstico, tratamiento y el alta en me-
nos de 1 ano.

Resultados: Hubo un total de 29 pacientes. El
62 % presentaba proteinuria en rango 1, siendo
el 66 % de todos ellos proteinurias benignas.
El 45% fueron diagnosticados de proteinuria
fisiolégica, de ellos el 100 % tuvieron rango 1
de proteinuria. Del total, el 24% fueron sindro-
mes nefréticos presentando el 100% rango 4
de proteinuria. Recibieron tratamiento el 41%
, incluyendo todos los sindromes nefroticos,
un sindrome de Dent, un sindrome de Bor, un
sindrome de Alport y un caso de Purpura de
Schonlein-Henoch. 7 de los 29 pacientes fueron
dados de alta en menos de un afio con diagnés-
tico de proteinuria fisiolégica y ortostatica.

Comentarios: En Pediatria el hallazgo de pro-
teinuria es frecuente, si bien la mayoria de las
ocasiones se trata de un proceso benigno o
transitorio. Segun la etiologia, se clasifica en
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transitoria, funcional, ortostatica y persistente,
siendo ésta ultima la que suele corresponder a
patologia renal en cuyo caso es importante el
estudio. La mayoria de las proteinurias en rango
leve se tratan de procesos fisiolégicos. Mas de
la mitad de los casos derivados no requirieron
tratamiento. Por tanto, en cuanto a las deriva-
ciones de proteinuria en rango no nefrético, se
recomienda cuando sea persistente (al menos
tres determinaciones) o cuando se evidencien
alteraciones en las pruebas basicas de primer
nivel.

Nivel de calcidiol en sangre de cordén en
recién nacidos prematuros como marca-
dor de morbimortalidad

Romero Baldonado C, Tofé I, Caballero-Villarra-
so J, Canete MD, De La Torre MJ, Parraga MJ,
Pérez Navero JL.

Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba

Introduccién: La vitamina D es una prohormo-
na esteroidea. Clasicamente se conoce por su
funcion osteogénica pero posee efectos pleio-
trépicos que intervienen no sélo en la homeos-
tasis del calcio sino que actua en otros procesos
metabdlicos, con efectos inmunomoduladores y
antiinflamatorios, ademas de modular la prolife-
racion celular. Su deficiencia se ha relacionado
con un mayor riesgo de infecciones, enfermeda-
des autoinmunitarias, diabetes mellitus, sindro-
me metabdlico, asma y ciertas enfermedades
neurodegenerativas.

Objetivo: General: Conocer el estatus de vi-
tamina D en recién nacidos (RN) prematuros
con edad gestacional (EG)<32semanas y/o
peso<1500 g ingresados en la unidad de Cui-
dados Intensivos Neonatales (UCIN) durante el
segundo semestre del afio.

Especificos: estudiar la incidencia de hipovita-
minosis 25(OH)D y su posible relaciéon con otros
factores de morbimortalidad neonatal.

Sujetos y método: Estudio prospectivo, ob-
servacional descriptivo de una muestra de
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36 RN prematuros con EG <32 semanas y/o
<1500g de peso al nacimiento. Variables estu-
diadas: peso, género, EG, 25(0OH)D sérica (ng/
mL), enfermedad de membrana hialina (MH) (si/
no), displasia broncopulmonar (DBP) (si /no),
sepsis neonatal (si/no) y score de morbimortali-
dad CRIB |y CRIB Il (Crib Risk Index Score). Se
realizé correlacién lineal de Pearson, para va-
riables cuantitativas y regresion logistica para
el resto de variables.

Resultados: Se incluyeron 36 neonatos (16 ni-
fnos y 20 ninas). Los niveles medios de 25(0OH)
D fueron de 23,89 ng/mL. El peso medio al
nacimiento fue de 1207,89 g y la EG de 29,11
semanas. La 25(0OH)D se correlacion6 de for-
ma negativa con el indice CRIB Il (r=0,3865;
p=0,034). Por otra parte, se correlacionaron
de forma significativa, tanto con la inciden-
cia de MH (r=0,4439; p=0,014) como con DBP
(r=0,4702; p=0.08).

Conclusiones: El déficit de vitamina D en re-
cién nacidos prematuros presenta una preva-
lencia muy alta, resultando muy recomendable
la monitorizacion sistematica de tal magnitud
en gestantes y neonatos. La concentracion de
25(OH)D podria ser considerada un marcador
pronéstico de morbimortalidad neonatal, por su
implicacién en el riesgo de padecer MH, DBP,
sepsis neonatal.

Agradecimientos: Estudio parcialmente finan-
ciado con beca de ayuda a la investigacion de
la Asociacion Espafnola de Pediatria, concedida
en junio de 2017.

La lactancia materna y el niho sindrome
de Down. Un reto a superar.

Colom Ponce B, Martinez Romero JA, Elias Fer-
nandez Calvillo R, Romero Lara MA, Martin Bo-
rrueco S, Compana Prados S.

Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba

Introduccioén: El Sindrome de Down (SD) es la
anomalia cromosomica mas frecuente y conoci-
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da con una incidencia de 1/800 nacidos. La evi-
dencia ha demostrado los multiples beneficios
que la lactancia materna (LM) aporta al recién
nacido (RN). La tendencia de los nifios SD a
contraer infecciones, enfermedad celiaca y obe-
sidad hacen de la LM la mejor opcion para pre-
venir este tipo de patologias. Sin embargo, se ha
constatado menor frecuencia de la LM en bebés
con SD que en la poblacién general de (RN).

Objetivo: Conocer la produccion cientifica so-
bre cuales son los mayores problemas que
presentan los nifios SD en relacién al estable-
cimiento y mantenimiento de la LM y cuales las
posibles soluciones para conseguir una LM efi-
caz.

Metodologia: Para ello se realizd una revisidon
bibliografica en las bases de datos Scielo, Pub-
med, Scopus y Cochrane Library. Las palabras
clave utilizadas fueron “Breastfeeding” “Down
Syndrome” “Feeding Dysfunction”. Se seleccio-
naron 12 articulos originales y 3 revisiones de
los ultimos 10 afios en inglés y en espafiol.

Resultados: Los principales problemas que en-
contramos fueron: Hipotonia: buen agarre pro-
porcionando soporte de cabeza, cuello y men-
tén. Uso de posturas balon de rugby, dancer
y crianza biolégica para el sellado de la boca
y apertura bucal. Macroglosia y glossptosis:
uso de posturas correctas y gran apertura bu-
cal, educacion sanitaria y apoyo constante a la
madre. Somnolencia: luces tenues para evitar
el cierre de los ojos del nifio, contacto piel con
piel, frotar las mejillas con pafos himedos para
mantenerlo despierto, ayudar al flujo de leche
mediante masaje del pecho y respetar los des-
cansos durante la LM. Mala coordinacion suc-
cion-deglucion: cambiar de pecho cuando se
pierda interés en succionar, succion ¢/3-4h las
primeras semanas (luego a demanda), succion
no nutritiva con alimentacién con jeringa o con
el dedo y estimular reflejo de busqueda.

Conclusiones: Los principales problemas que
presentan los nifos SD en relacion a la LM son:
hipotonia, macroglosia y glossptosis, somno-
lencia y mala coordinacién succién-deglucion.
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Estos problemas pueden paliarse a través de
técnicas y posturas bien estudiadas, requirien-
do siempre un buen asesoramiento y apoyo
constante de los profesionales y los expertos en
lactancia.

Mastitis neonatal: a propdésito de un caso
Rodriguez Ledn B, Geniz Diaz I, Oliva Gragera
Hospital Nuestra Sefiora de Valme. Sevilla

Introduccion: La mastitis constituye la infec-
cion del tejido mamario. En periodo neonatal
predomina en nifas, siendo el agente mas co-
mun es el Estafilococo aureus (S. Aureus), se-
guido de otros como bacilos Gram negativos,
anaerobios y Estreptococo del grupo B. Clinica-
mente, se presenta como inflamacion, eritema
e induracion mamaria, seguida ocasionalmente
por secrecion purulenta del pezén o fluctuacion
sugerente de absceso. Este tipo de infecciones
suelen ser localizadas. La evaluaciéon incluye
una historia y exploraciéon cuidadosas, pres-
tando especial atencién a sintomas sistémicos.
Se recomienda analitica completa, cultivo de
exudado de la lesion y ecografia de la mama.
Generalmente, este tipo de procesos se maneja
con antibioterapia intravenosa que cubra al S.
Aureus.

Resumen del caso: Mujer de 22 dias de vida
que ingresa por presentar eritema y tumefac-
cién de la mama derecha con sobreelevacion
de aproximadamente 3x2 cm en tratamiento las
24 horas previo al ingreso con amoxicilina/acido
clavulanico via oral. No otros sintomas. Ante-
cedentes perinatales: Recién nacido a término
39+5 semanas, parto eutdcico. Apgar 9/10/10.
Peso al nacimiento: 2430 gramos. No incom-
patibilidad de grupo. No otros antecedentes de
interés.

Durante su ingreso (16 dias), se realizan las si-
guientes pruebas: analiticas con leucocitosis
sin desviacion y elevacion de reactantes de fase
aguda (PCR 6.7 mg/l, PCT 0.11 ng/ml) con nega-
tivizacién posterior, hemocultivo negativo. Ade-
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mas, se realizan dos ecografias de tejidos blan-
dos donde presenta una coleccioén hipoecoica
inicial en drea mamaria derecha de 2x1cm sin
afectacion de la musculatura con mejoria radio-
l6gica al alta siendo subcentimétrica y sin com-
promiso adyacente. Realiza ciclo de antibiotera-
pia intravenosa durante 13 dias con cefotaxima
y cloxacilina, asociado a mupirocina tépicay ca-
lor local. Evolucién favorable durante su ingreso,
siendo valorada al alta por la unidad de Mama
donde presenta induracién de 1 cm, sin fluctua-
cién y sin afectacidon del complejo areola-pezoén.

Conclusiones: La mastitis es una patologia que
debe ser tenida en cuenta en periodo neona-
tal por las complicaciones que puede conllevar.
La clinica, junto a las pruebas analiticas y eco-
graficas, seran esenciales para el diagnéstico y
valoracion de la severidad de la misma. Es im-
portante el seguimiento de estos pacientes para
valorar secuelas a largo plazo.

Recién nacido con Displasia Ectodérmi-
ca

Moreno Garcia MDM (1), Sanchez Gonzalez A
(1), Jiménez Cabeza S (1), Cabezas Berdion C
(1), Iglesias Barroso M (1), Coronel Rodriguez C
(2), Begara De La Fuente M (2), Guisado Rasco
MC 3)

(1)Hospital Infantil Universitario Virgen del Ro-
clio, (2)Centro de Salud Amante Laffén, (3)CS
Mercedes Navarro. Sevilla

Caso clinico: Neonato de un mes de vida va-
rén nacido a término con peso adecuado para
la edad gestacional. Acude a su pediatra de
atencion primaria para control de nifio sano. Los
padres refieren ausencia de ufias y pelo desde
el nacimiento. Screening metabdlico sin alte-
raciones. Buena curva ponderal. AF: Sin ante-
cedentes de alteraciones ungueales, dentales,
problemas de sudoracion ni caida de cabello.

Exploracién: Leve descamacién en cabeza con
escaso pelo. Ausencia de ufias de manos y
pies. deformidad en ufas de manos y pies tipo
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coiloniquia. Ausencia de hiperqueratosis palmar
ni plantar. Pelo ralo. Resto normal.

A los dos meses de vida es evaluado por Der-
matologia. Los padres refieren en este momento
presencia de uias pero de aspecto alterado. No
han percibido disminucién en la sudoracion.

Se sospecha de hidrética vs hipohidrética, debi-
do a que la ausencia de percepcion de disminu-
cién en la sudoracion y la afectacién de las ufas
nos orientaria hacia una DE hidrética, sin em-
bargo también es posible que esta afectacion
de las glandulas sudoriparas pase desapercibi-
da durante afos.

Ademas, la ausencia de antecedentes familiares
nos orientaria mas hacia una DE hipohidrotica,
aunque, como ya sabemos, la forma de transmi-
sidn genética no constituye un criterio esencial
para diferenciar los dos tipos principales de la
enfermedad, pues esta puede ser heredada en
cualquiera de los patrones genéticos.

Conclusiones: La importancia de aumentar
el conocimiento de esta enfermedad para un
diagnodstico precoz, lo cual permite dar con-
sejos para evitar: Hiperpirexia: pulverizaciones
continuas con agua (sobre todo en ambientes
calidos). Piel seca: abundante hidratacion de la
piel con cremas. Mayor probabilidad de caries
por disminucion de pelicula y menor nimero de
dientes: posibilidad de dentadura, ortodoncias.
Sequedad nasosinusal: usar humedecedores
ambientales en la habitacién. Sequedad ocular:
lagrimas artificiales. Evitar farmacos sedantes y
anticolinérgicos que disminuyan aun mas la su-
doracién. Es necesario el seguimiento por parte
de su pediatra de atencion primaria de la evolu-
cién del cuadro y la posible afectacion de mas
estructuras ectodérmicas.

Monitorizacidn respiratoria mediante
capnografia en unidades de cuidados in-
tensivos pediatricos

Martinez Romero JA, Colom Ponze B, Martin
Borrueco S, Romero Lara MA, Elias Fernandez
Calvillo R, Compafia Prados S
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Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

La CAPNOMETRIA consiste en la monitoriza-
cién continua no invasiva del CO2 espirado y
muestra un valor numérico (EtCO2: Presion par-
cial de CO2 al final de la expiracion), mientras
que la CAPNOGRAFIA ademas del valor numé-
rico, da un registro grafico (trazado continuo) en
tiempo real y FR.

Principalmente hay dos tipos de capndgrafos,
“mainstream” y “sidestream” con sus ventajas
e inconvenientes respectivas. El capnograma
temporal nos proporciona diferente informacion
de cada una de las fases del ciclo respiratorio,
coincidiendo el ETCO2 con el final de la fase 3.

Para entender el significado de la capnografia
tenemos que entender el mecanismo de eli-
minacién de CO2, que va a estar determinado
por 3 factores, la produccion (metabolismo), el
transporte (perfusién) y la eliminacién (ventila-
cién). Asi pues, el valor de EtCO2 no va a estar
correlacionado con la PaCO2, ya que la venti-
lacién y perfusion del pulmén van a influir en el
valor de EtCO2, estas diferencias, junto con el
trazado gréfico de la capnografia nos dara dife-
rente informacion segun el aumento, descenso
o anormalidades en la curva de CO2. Con esta
informacioén de relevancia, en la actualidad con-
tamos con cuatro aplicaciones practicas funda-
mentalmente:

Confirmar la correcta colocacion del TET, Mayor
sensibilidad y especificidad que la auscultacion,
recomendacién ERC2015, valores >5mmHg in-
dican correcta intubacion.

Monitorizacién de la ventilacién en pacientes
intubados, monitorizacién de pacientes con
riesgo de HTC ya que elevaciones del CO2 pue-
den provocar vasodilatacion cerebral y aumen-
to de la PIC y niveles bajos vasoconstriccion e
hipoxia. Deteccién precoz de shock, hipovole-
mias, tromboembolismo pulmonar o descenso
del gasto cardiaco en combinacion con la mo-
nitorizacion de la PA. Confirmacion de la exis-
tencia de broncoespasmo (Grafica en aleta de
tiburén)
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Monitorizacion de la calidad en la RCP, niveles
optimos entre 12-25mmHg indican una RCP de
calidad y mejor prondstico. Elevacién por enci-
ma de 40mmHg indican recuperacion de la cir-
culacion espontanea sin necesidad de interrum-
pir la RCP.

Control del paciente no intubado en sedacién y
anestesia, detecta apneas precozmente sin ar-
tefactos por la preoxigenacion. Posibles areas
de estudios futuros: Acidosis metabdlicas, Des-
hidratacion, hipotermia, Gastroenteritis.

Masa abdominal en neonato

Jiménez Cabeza S, Pareja Bosch A, Cabezas
Berdion C, Queralt Garcia De Gongora M, Mo-
reno Garcia MDM, Iglesias Barroso M, Jiménez
Moreno M.

Hospital Virgen del Rocio. Sevilla

Se presenta el caso de un recién nacido a tér-
mino, con 10 horas de vida y sin antecedentes
de interés que es trasladado desde otro hospital
e ingresado en nuestro centro para estudio de
masa abdominal en hemiabdomen derecho, que
radiolégicamente desplazaba asas intestinales
a la izquierda, y equimosis escrotal progresiva
desde las primeras horas de vida sin otra sin-
tomatologia y sin alteraciones significativas en
la analitica sanguinea (hemograma, bioquimica
basica y coagulacion).

En una primera valoracion el recién nacido se
encontraba con buen estado general y constan-
tes normales. A la exploracion presentaba dis-
tension abdominal, circulacién colateral superfi-
cial, masa palpable en hemiabdomen derecho y
equimosis en bolsas escrotales.

Se inicio el estudio con una ecografia abdomi-
nal/testicular y un TAC abdominal con contras-
te. En la ecografia se describié una LOE sdlida
de probable origen hepatico de 8.5cm compa-
tible con hepatoblastoma y hematocele testicu-
lar. El TAC describi6 la masa como heterogénea,
vascularizada y localizada en el I6bulo hepatico
derecho. A continuacién se decidio ingreso en
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UCI neonatal por riesgo de sindrome compar-
timental abdominal y continuar el estudio con
analiticas de sangre/orina en las que aparecie-
ron unos niveles de AFP elevados: 808650ng/
ml. Ante los hallazgos indicativos de hepato-
blastoma se iniciaron bloques de quimiotera-
pia basada en cisplatino, segun SIOPEL 4 (alto
riesgo por rotura tumoral), en el segundo dia de
vida. Posteriormente se le realizd una biopsia y
la anatomia patolégica confirmé el diagnéstico.

La evolucién ha sido favorable y ha tolerado sin
incidencias la quimioterapia. Tras dos meses de
tratamiento se evidencia una reduccién del ta-
mano de la masa (4.5cm) y un descenso progre-
sivo de la de AFP (1200ng/ml). Actualmente esta
recibiendo quimioterapia (bloque A3 de cisplati-
no) previo a posible cirugia. El hepatoblastoma
es un tumor embrionario fetal. Su incidencia es
baja aunque es el tumor hepatico maligno mas
frecuente. Actualmente se recomienda QT neo-
adyuvante y posteriormente QT adyuvante ba-
sadas en el cisplatino. La recaida tumoral tras
remision completa es menor del 12% y la me-
diana de tiempo desde el diagnostico hasta la
recaida es de 12 meses. La mas frecuente es la
localizada y de las metastasicas el pulmén.

Actitud conservadora ante neumonia
complicada en lactante asintomatico

Alvarez Mateos MC (1), Izquierdo Martin A (1),
Fernandez De La Cruz O (1), Acosta Hurtado C
(1), Gonzalez Garcia A (1), Camarena Pavon N (1),
Pascual Moreno P (1), Araujo Garcia T (1), San-
chez Conejero M (1), Basso Abad B (1), Roncero
Maillo M (2)

Hospital San Pedro de Alcantara, (2) Centro de
Salud La Mejostilla. Caceres

Descripcion del caso: Lactante de 19 meses
remitido por su pediatra por neumonia de un
mes de evolucioén.

Anamnesis: Comenz6 con un cuadro de tos
productiva, fiebre alta y crepitantes en base
pulmonar izquierda por lo que inicié tratamiento
con amoxicilina (80mg/kg/dia). Mejoria sintoma-
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tica. Por continuar con febricula se realiza radio-
grafia de térax identificandose consolidacion en
hemitorax izquierdo. Asocian azitromicina con
desaparicion inicial de la fiebre reapareciendo
diez dias después. Por persistencia de conden-
sacion radiologica, ingresa para tratamiento in-
travenoso.

Exploracién fisica: Temperatura 36,6°C. SpO2:
95%. Buen estado general. No aspecto séptico.
No signos de dificultad respiratoria. Mucosidad
en cavum. Hipoventilacion y subcrepitantes en
hemitérax izquierdo. Resto normal.

Pruebas complementarias: Analitica: normal.
PCR: 17,1 mg/L. Hemocultivo y mantoux: nega-
tivos. PCR virus respiratorios: Influenzae AH3 y
Bocavirus positivos. Ecografia: extensa conso-
lidacidon con hepatizacion pulmonar izquierda,
compatible con neumonia organizada. TC tora-
cico: Consolidacion con pérdida de volumen y
broncograma en l6bulo inferior izquierdo. Perifé-
ricamente se visualiza una coleccién ovoidea con
discreta cantidad de derrame pleural asociado,
sugerente de empiema pleural secundario.

Evolucion: Se pauta cefotaxima y clindamicina
intravenosa. Desaparicion de la fiebre al tercer
dia de tratamiento, permaneciendo estable sin
necesitar oxigenoterapia suplementaria. Tras el
estudio se deriva a Cirugia Pediatrica para va-
lorar colocacién de drenaje toracico. Dado el
buen estado general del paciente mantienen ac-
titud conservadora completando antibioterapia
intravenosa durante 15 dias. La evolucion clinica
y radioldgica fue favorable.

Discusion: El manejo de la neumonia compli-
cada sigue siendo controvertido y requiere un
abordaje individualizado. El empiema es la acu-
mulacion de pus en el espacio pleural y debe-
mos sospecharlo si persiste la fiebre a pesar del
tratamiento antibidtico correcto. El tratamiento
conservador incluye la antibioterapia asociada
o no al drenaje por toracocentesis 0 mediante
tubo de drenaje toracico. En general el drenaje
sera necesario en empiemas grandes, tabica-
dos o que produzcan un deterioro de la funcién
respiratoria. Las técnicas quirurgicas se relacio-
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nan con una menor estancia hospitalaria, aun-
que es una opcidn mas agresiva con mas riesgo
de complicaciones.

¢Qué hay detras de las hematurias en los
pacientes pediatricos?.

Aboza Garcia MR (1), Morales Pérez C (2), Fijo
Lopez-Viota J (1)

(1) Hospital Universitario Virgen del Rocio. Se-
villa (2) H. de Jerez Materno-Infantil. Jerez de la
Frontera

Introduccion: |la hematuria es la presencia
anormal de hematies en la orina procedentes
del rifidn o las vias urinarias y es un motivo fre-
cuente de derivacion a nefrologia pediatrica.

Objetivos: Describir las causas mas frecuentes
de hematuria en las consultas de nefrologia pe-
diatrica, descubrir los datos de alarma encon-
trados en los pacientes con una patologia im-
portante y evaluar cuales de los pacientes han
requerido una mayor intervencioén por parte del
especialista.

Metodologia: estudio descriptivo de los pa-
cientes visto en consultas de Nefrologia Pedia-
trica en el HUVR entre septiembre de 2016 y
septiembre de 2017 mediante la revision de sus
historias clinicas. Los datos se recogieron y se
analizaron mediante el programa Access.

Resultados: De las 80 historias revisadas el
diagnostico mas comun ha sido la hematuria sin
causa aparente (40%) siendo microhematuria
persistente un 20% y brotes de macrohematu-
ria un 20%. En segundo lugar encontramos el
diagnostico de sospecha de sindrome de Alport
(17,5%), un 48,8% confirmados por estudio gené-
tico. Los otros diagndsticos mas frecuentes son:
Nefropatia IgA (13,75%), la hipercalciuria (10%) y
la hematuria familiar benigna (10%). Otros diag-
nosticos menos frecuentes fueron hematuria de
esfuerzo (3,75%), purpura de Scholein-Henoch
(2,5%), sindrome de cascanueces (1,2%) e ITU
(1,2%). De todos los pacientes 6 pudieron ser
dados de alta en menos de un afio, 5 requirieron
biopsia y un 18 % requirié tratamiento.
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Conclusiones: La mayoria de las hematurias re-
visadas en la consulta de Nefrologia Pediatrica
son hematurias de causa desconocida pero ba-
nales aunque muchas veces dar un diagnéstico
de certeza es dificil y requieren un seguimiento
largo. Los diagnésticos de mayor entidad (sin-
drome de Alport o la nefropatia IgA) presentan,
en la mayoria de los casos, datos de alarma en
la anamnesis, como la asociacién de proteinu-
ria, y/o en la historia familiar, como anteceden-
tes de nefropatia familiar o sordera. La principal
limitacion de este estudio es que a la consul-
ta de nefropediatria solo llegan los casos mas
complejos y estos son seguidos durante mas
tiempo, por lo que los diagndsticos mas banales
estan infradimensionados por lo que los datos
no son extrapolables a atencidn pri maria.

Causa poco comun de retencion urinaria
aguda.

Gonzélez Fuentes A
Hospital Virgen del Rocio. Sevilla

Paciente de 12 afios que acude por dolor ab-
dominal e imposibilidad para orinar. Niega otros
sintomas digestivos o miccionales. Afebril. Ha-
bito intestinal normal. Ausencia de menarquia.
No ambiente epidémico. Niega enfermedades,
se encuentra bien vacunada, sin alergias medi-
camentosas. A la exploracién, mantiene buen
estado general. Auscultacién cardiorrespiratoria
normal. A nivel abdominal, mantiene peristaltica
presente, se palpa globo vesical, con molestias
a la palpacion en hipogastrio, el resto de abdo-
men blando y depresible, sin signos de perito-
nismo. Se decide evacuacién urinaria mediante
sondaje, con realizaciéon de sedimento de orina,
que es normal. Tras el sondaje, refiere mejoria
del dolor abdominal, con exploracion del abdo-
men blando y sin masas. Se decide alta con vi-
gilancia domiciliaria.

A las 6 horas reconsulta por imposibilidad para
miccionar, sin otros sintomas. A la exploracion,
se palpa nuevamente globo vesical, con mo-
lestias a la palpacion en hipogastrio, sin otros
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hallazgos. Se ingresa en observacion, con reali-
zacién de hemograma, bioquimica, PCR, coagu-
lacién con resultados normales. Se extrae orina
tras sondaje. Se realiza exploracién de area ge-
nitoanal. Se evidencia pequefia masa de aspec-
to azulado-violaceo a nivel de introito vaginal,
compatible con hematocolpos. Se contacta con
ginecologia, quien lo confirma. En la ecografia
se observa vagina y cavidad endometrial disten-
didos, Utero aumentado de tamano, compatible
con hematocolpos y hematémetra. Se decide in-
tervencién con apertura del himen, evacuando
contenido hematico. Posoperatorio favorable.

El himen imperforado tiene una incidencia del
0,1%. Raramente se asocia con otras malfor-
maciones. En periodo neonatal, puede producir
un hidrocolpos por secreciones acumuladas, y
en algunos casos dar lugar a una masa abdo-
minal y obstruccion intestinal. En adolescentes
con desarrollo puberal acorde a la edad y au-
sencia de menarquia, se manifiesta como dolor
abdominal recurrente. A nivel genital se aprecia
una prominencia violacea-azulada del himen en
el introito vaginal. La ecografia es la técnica de
eleccion y permite excluir malformaciones geni-
tales. La RMN y la TAC se reservan para lesio-
nes anatdbmicas complejas asociadas o si hay
dudas tras la ecografia.

El tratamiento es la himenotomia, previo sonda-
je uretral. El retraso diagnéstico puede producir
complicaciones como infecciones o hemoperi-
toneo que pueden comprometer la fertilidad.

Uso de citrato como alternativa a la he-
parina en técnicas de depuracién extra-
rrenal en ninos.

Martin Borrueco S, Martinez Romero JA, Rome-
ro Lara MA, Colom Ponce B, Sanchez Ortiz SD,
Elias Fernandez Calvillo R, Compana Prados S.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

Introduccidén: Actualmente es muy habitual el
uso de técnicas de depuracién extrarrenal en ni-
nos. El éxito depende en gran medida en evitar
una coagulacion del circuito y filtro. En pediatria,
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la heparina es el anticoagulante de eleccién, ac-
tuando a nivel sistémico, con riesgo de hemo-
rragia. El citrato actua a nivel regional, inactiva
el calcio, impidiendo la activacion de la cascada
de coagulacién. La infusion se realiza a la entra-
da del circuito y se neutraliza antes de llegar a la
circulacion. Esta anticoagulacion se ha asocia-
do a menor riesgo de sangrado y mayor dura-
cién de filtros.

Objetivo: Conocer el nivel de evidencia acerca
de las ventajas del uso de citrato en la anticoa-
gulacién en niflos sometidos a técnicas de de-
puracion renal extracorpéreas.

Método: Realizamos una busqueda bibliografi-
ca en las bases de datos Pubmed, Cochrane y
Embase durante Septiembre y Octubre de los
articulos publicados con las palabras clave “he-
mofiltration”, “pediatric” y “citrate”. Tras esto, se

realizd una revisién integrativa.

Resultados: En una primera seleccién se es-
cogieron 11 articulos y tras una segunda lectura
en profundidad nos quedamos con 7 de ellos
para su discusion. De estos articulos: 3 son es-
tudios observacionales prospectivos, 2 revisio-
nes retrospectivas, un caso clinico y usamos,
ademas, debido a la escasez de articulos sobre
el tema, un ensayo clinico en animales.

Discusion: Todos los estudios concluyen que
el uso de citrato para anticoagulacion reduce
significativamente la coagulacién del filtro. Ade-
mas, el citrato disminuye el riesgo de sangrado
y no provoca trombocitopenia. Las principales
complicaciones observadas son hipocalcemia
y alcalosis metabdlica. La hipocalcemia, impor-
tante en pacientes cardiacos, se puede solven-
tar con calcio por una linea venosa separada.
Sin embargo, estas complicaciones no se die-
ron en todos los estudios y en otros se dieron
otras alteraciones electroliticas.Con respecto
a la toxicidad del citrato, solo uno de nuestros
articulos la estudio, sin encontrar riesgo en pa-
cientes con insuficiencia hepatica.

Conclusioén: El uso de anticoagulacion con ci-
trato parece ser seguro en nifios y disminuye el
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riesgo de sangrado. Las complicaciones elec-
troliticas que pueden aparecer parecen no justi-
ficar por si solas el uso de este anticoagulante.

El método NIDCAP como estrategia de
cuidado en unidades neonatales

Elias Fernandez Calvillo R, Colom Ponce B, Ro-
mero Lara MA, Comparia Prados S, Martin Bo-
rrueco S, Martinez Romero JA.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

Introducciéon: EI método NIDCAP (Newborn
Individualized Developmental Care and Assess-
ment Program) es un modelo de cuidado forma-
do por estrategias dirigidas a prestar cuidados
individualizados e intensivos al recién nacido,
centrados en la familia y dentro de un marco de
neurodesarrollo. Este modelo se fundamenta en
la Teoria Sinactiva de Dra. Als, que considera al
recién nacido como un organismo formado por
cinco subsistemas interrelacionados, cuya inte-
raccién con el entorno lleva a su estabilidad y a
su correcto neurodesarrollo. Partiendo de la ob-
servacion del comportamiento y organizacion
de los subsistemas del recién nacido, se adap-
tan los estimulos del entorno de forma que se
promueva su autorregulacién y neurodesarrollo.

Objetivo: Revisar la evidencia cientifica sobre el
método NIDCAP y sus resultados en unidades
neonatales.

Metodologia: Se ha realizado una busqueda
bibliografica en diferentes bases de datos: Pub-
med, Cochrane, AEP, CINAHL y NICE. Filtro de
idiomas: espanol e inglés. Periodo de tiempo:
2012-2017. Acceso a texto completo. Descripto-
res: NIDCAP, teoria sinactiva, cuidados centra-
dos en el desarrollo.

Resultados: Segun la evidencia cientifica, a
corto plazo, la metodologia de cuidado NIDCAP
produce mejoria en el neurodesarrollo y el com-
portamiento, reduciendo la estancia hospitalaria
y los costes, mejorando la ganancia ponderal y
la puntuacion en escala Bayley. Otra parte de la
evidencia cientifica incide en que, a largo plazo,
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no existen diferencias significativas en neurode-
sarrollo y comportamiento en comparacion con
el cuidado convencional de las unidades neo-
natales, aunque tampoco se han obtenido re-
sultados negativos o perjudiciales provocados
por dicha metodologia de cuidado. La literatura
cientifica coincide en que el método NIDCAP
esta formado por estrategias e intervenciones
globales y poco estandarizadas, lo que dificulta
la ejecucion de estudios con resultados validos,
fiables y de calidad.

Conclusiones: Partiendo de que no se han
evidenciado efectos negativos o perjudiciales
en los recién nacidos sometidos al cuidado NI-
DCAP, como conclusién, dada la controversia
existente en la evidencia cientifica actual, seria
recomendable la estandarizacién de interven-
ciones y cuidados de la metodologia NIDCAP
en las unidades neonatales con objeto de de-
sarrollar estudios y evaluaciones con resultados
mas concretos y de calidad.

Infarto omental postraumatico. Trauma-
tismo abdominal como aliado ante pato-
logia infrecuente.

Ldpez De Francisco R, Perez Guerrero JJ
Hospital Puerta del Mar. Cadiz

Introduccién: El infarto omental es una entidad
infrecuente en edad pediatrica y supone un reto
diagnéstico. Se produce por una isquemia del
epiplén mayor, siendo la arteria epipldica dere-
cha la mas frecuentemente implicada. La obesi-
dad y el sexo masculino son factores de riesgo.
Puede simular un cuadro de apendicitis aguda,
de ahi que su diagndstico en ocasiones sea in-
traoperatorio, algo cada vez mas inusual debido
al uso de pruebas de imagen. Su tratamiento,
aunque controvertido, en la mayoria de las oca-
siones es conservador. Presentamos un caso
de un paciente de 10 afos con infarto omental
postraumatico.

Caso clinico: Nifio de 11 afios con sobrepeso
(47 kg, P96), que acude a urgencias por dolor en
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hipocondrio derecho, opresivo e intermitente,
de 4 dias de evolucion, tras traumatismo abdo-
minal mientras jugaba al futbol. Afebril y sin otra
sintomatologia acompanante. Antecedentes
personales: Apendicectomizado hace 3 afos.
Exploracion fisica: Abdomen blando, depresi-
ble, doloroso a la palpacién en flanco derecho.
Blumberg positivo. Sin masas ni megalias. Ana-
litica de sangre: normal, salvo PCR 16mg/L. Se
realiza ecografia abdominal: se informa como
lesion redondeada adyacente y anterior al an-
gulo hepatico del colon, hiperecogénica y avas-
cular, de 36x14 mm, sugiriendo hematoma del
epiplon. Se completa estudio con TAC, en el
que se confirma imagen pseudonodular de di-
mensiones similares, con alteraciones de la gra-
sa pericolénica y halo hiperdenso, que sugiere
infarto omental postraumatico. Es ingresado en
Cirugia Pediatrica, se pauta tratamiento analgé-
sico y reposo. Evolucion satisfactoria, dandose
de alta tras 3 dias de hospitalizacién con control
del dolor.

Conclusiones: Ante un paciente con dolor en
flanco derecho y signos de irritacion peritoneal,
hay que plantearse el infarto omental dentro de
los posibles diagnosticos diferenciales.

Nuestro paciente era obeso y de sexo masculi-
no, dos factores de riesgo para presentar esta
patologia. Al estar apendicectomizado excluia
un posible factor de confusién, aunque el an-
tecedente de traumatismo previo fue un signo
de alarma. Para su diagndstico son necesarias
pruebas de imagen, requiriéndose la mayoria
de las veces TAC abdominal. En nuestro caso,
como en la mayoria de las ocasiones, el trata-
miento conservador fue suficiente para su reso-
lucién.

Enfermeria ante pacientes pediatricos
con hipoglucemia persistente no diabé-
tica, a proposito de un caso

Romero Lara MA, Martin Borrueco S, Elias Fer-
nandez Calvillo R, Martinez Romero JA, Colom
Ponce B, Compana Prados S.
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Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

Introducciodn: Paciente de 6 meses de edad que
con un mes de vida ingresa en el nuestro cen-
tro por mielomeningocele. Pasa 93 dias en UCI
pediatrica donde es intervenido de su patologia
lumbar entre otras y tras mejoria es trasladado
a planta. En menos de 24 horas sufre una hipo-
glucemia grave y parada respiratoria que preci-
sa reingreso en UCI. Desde entonces sucesivas
hipoglucemias se producen, y aun hoy, no se
ha podido definir su causa. Las NIC principales
ante esta situacién serian: “Monitorizacion de
signos vitales” y “Manejo de la hipoglucemia”.

Objetivos: 1-Describir un caso de mal control
de glucemia en un paciente pediatrico no diabé-
tico. 2-Evaluar si las determinaciones aisladas
de glucemias pautadas, son suficientes para
detectar y manejar la hipoglucemia.

Metodologia: Se realiza un estudio retrospec-
tivo durante 40 dias revisando la historia clinica
del paciente para identificar los episodios de hi-
poglucemia. Especial atencién a presencia de
sintomatologia acompanante, valores de gluce-
mia capilar, nUmero de determinaciones de glu-
cemia al dia, y manejo de la hipoglucemia por
parte de enfermeria.

Resultados: Durante 40 dias se producen 17
episodios de hipoglucemia <50mg/dl de los
cuales so6lo en 4 enfermeria refiere sudoracion.
La pauta médica es de: “4 glucemias capilares/
dia o si presencia de sintomas”. Se realizan un
total de 254 glucemias, de media: 6,3 al dia (con
un maximo de 15 punciones/dia). El valor mini-
mo de glucemia registrado es: 22mg/dl. Entre
las intervenciones inmediatas encontramos:
bolo 1.V. de suero glucosado al 10% o en su de-
fecto glucagén .M.

Discusién y conclusiones: Ante un pacien-
te con hipoglucemias sin diagnéstico ni patron
claro, la monitorizacién es primordial. En el caso
expuesto, parece ser que con la pauta de “4 de-
terminaciones aisladas o si presencia de sinto-
mas”, no se detectarian todos los casos de hi-
poglucemia ocurridos. Los datos sugieren que
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el paciente sufre demasiadas punciones al dia.
Hay fuentes que aconsejarian la monitorizacion
continua de glucosa para obtener una tendencia
en lugar de valores aislados, lo cual facilitaria la
deteccién y manejo de las hipoglucemias.

Valoracion del manejo de la fiebre sin
foco en lactantes de 1 a 3 meses

Hernandez Garcia E, De La Rubia Ortega S,
Nurez Adan AF.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba

Introduccioén: La fiebre sin foco (FSF) es uno de
los motivos de consulta mas frecuentes en los
Servicios de Urgencias de Pediatria. En la ma-
yoria de los casos se trata de infecciones virales
autolimitadas. Sin embargo, debemos descar-
tar la presencia de infeccion bacteriana grave
(IBG), especialmente en lactantes menores de
3 meses. El objetivo de esta comunicaciéon es
describir los episodios de FSF y su manejo diag-
nostico-terapéutico en este grupo de edad.

Materiales y Métodos: Se trata de un estudio
retrospectivo descriptivo, que incluye 127 episo-
dios de FSF en lactantes de 1 a 3 meses regis-
trados en un hospital de tercer nivel durante el
ano 2016. Las variables recogidas fueron: fecha
de asistencia, edad, género, antecedentes obs-
tétricos, estado general, tiempo de evolucién de
la fiebre, temperatura en casa y en Urgencias,
pruebas complementarias realizadas, necesi-
dad de ingreso en observacion/planta de hospi-
talizacion, tratamiento antibiético, diagnostico y
reconsulta. La muestra se dividio en tres grupos
segun la edad (30-59 dias, 60-89 dias y 90-119
dias) y se compararon dichas variables.

Resultados: La media de edad de la muestra
fue 56,7 + 24,84 dias. Se realizdé analitica san-
guinea al 78,7%, tira reactiva de orina al 83,5%,
hemocultivo al 13,4%, urocultivo al 22,4% vy
puncion lumbar al 2,4%. El 15,7% ingres6 en
observacién principalmente por sindrome fe-
bril de corta evolucion/cuadro viral (85%) v, el
16,5%, en planta de hospitalizacion por infec-
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cion del tracto urinario (ITU) febril (52,4%). Solo
el 3,9% de los casos regresaron al Servicio de
Urgencias, requiriendo ingreso en observacion
o en planta; de estos, ninguno se trataba de una
IBG. Al comparar los tres grupos de edad, se
observaron diferencias estadisticamente signi-
ficativas entre los lactantes de 30-59 dias y los
lactantes de 90-119 dias en el porcentaje de
analiticas sanguineas extraidas (p=0,004), de ti-
ras reactivas de orina realizadas (p=0,006) y de
ingresos en observacion (p=0,004).

Conclusiones: La ITU sigue siendo la causa
mas frecuente de ingreso y de infeccion en los
lactantes menores de 3 meses. Aunque existe
mayor riesgo de IBG en este grupo de edad,
debemos individualizar cada caso y valorar el
riesgo/beneficio de las distintas pruebas com-
plementarias.

Hipofosfatasia, una enfermedad infre-
cuente.

Jiménez De Los Santos C, Diaz Sudrez M, Beni-
tez Moscoso G, Gomez Pérez S, Peldez Cabrera
MJ, Gallego Alcaide MJ, Marquez Mira P, Garcia
Barrionuevo C.

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccion: La hipofosfatasia es una enfer-
medad congénita del metabolismo mineral éseo
causada por una baja actividad de la fosfatasa
alcalina (FA) no especifica de tejido (TNSALP),
provocada por mutaciones en el gen ALPL. Cli-
nicamente se caracteriza por hipomineralizacion
esquelética y dental, asi como por manifesta-
ciones extraesqueléticas. Su expresion clini-
ca es muy variable, desde formas graves que
provocan la muerte intradtero, hasta afectacion
exclusivamente odontoldgica; de modo que se
distinguen 6 formas clinicas con severidad y
prondsticos diferentes. Ante la sospecha clini-
ca, el diagndstico se realiza constatando niveles
bajos de actividad de FA, alteraciones radiol6-
gicas y acumulacién de sustratos de la enzima,
pudiendo confirmarse mediante estudio gené-
tico.
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En los ultimos anos se ha aprobado una tera-
pia de sustitucion enzimatica, que junto al tra-
tamiento de soporte, supone una mejora en el
prondéstico de estos pacientes.

Caso clinico: Nifio de 2 afos y 9 meses que
ingresa por estancamiento ponderal. A la explo-
racion destaca: aspecto de desnutricion impor-
tante, actitud hipoactiva, escaso paniculo adi-
poso, macrocefalia relativa, union condrocostal
ensanchada a nivel medio-esternal, pectum
carinatum, térax alado/campaniforme, articula-
ciones de extremidades algo ensanchadas, es-
capulas prominente. Resto de exploracién por
aparatos sin hallazgos patoldgicos.

Entre las pruebas complementarias cabe des-
tacar: fosfatasa alcalina sérica baja, con resto
analitica normal, y radiografia de huesos largos
en la que se aprecia mineralizacion deficiente,
con discreto desflecamiento de algunas metéfi-
sis. Ante la sospecha de hipofosfatasia, se so-
licita estudio de PLP (uno de los sustratos de
TNSALP) y estudio genético, pendientes de re-
sultado en el momento actual.

Conclusiones: La hipofosfatasia es una enfer-
medad rara que con un amplio espectro clinico,
que debemos sospechar en pacientes con alte-
raciones en la mineralizacion ésea y dentaria, y
que puede afectar a otros sistemas. El diagnés-
tico se basara en la demostracién de niveles ba-
jos de actividad de FA, la acumulacion de sus-
tratos enzimaticos (que suelen correlacionarse
con la severidad del cuadro) y la hipominerali-
zacion osea en radiografias. El estudio genético
refuerza el diagndstico, pero no es imprescindi-
ble. El tratamiento enzimatico sustitutivo supone
un avance en el prondstico de estos enfermos.
Es importante conocerla, para poder diagnosti-
carla y tratarla.

Quemaduras quimicas

Sanchez Conejero M (1), Roncero Maillo M (2),
Basso Abad B (1), Acosta Hurtado C (1), Alvarez
MC (1)
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(1)Hospital San Pedro de Alcantara, (2)Centro
de Salud Mejostilla. Caceres

Las quemaduras quimicas tienen una baja in-
cidencia en la edad pediatrica, la mayoria de
ellas se producen por accidentes domésticos.
Se presenta el caso de una nifia de 11 afos,
sin antecdentes clinicos de interés, que sufrié
una quemadura de segundo grado en miem-
bro inferior izquierdo a pesar de llevar puesto
un pantalén tipo malla, tras caérsele encima un
pegamento extrafuerte que contenia cianocri-
lato. Esta quemadura requirié curas diarias por
parte del personal de enfermeria, estas consis-
tian en desbridamientos del tejido desvitalizado
y la aplicacion posterior de nitrofurazona, ade-
mas se cubridé la herida con gasas estériles y
un vendaje no compresivo para evitar la sobre-
infeccién. Tras 15 dias se produjo una mejoria
significativa de la herida, por lo que se instruyé
a los padres en la técnica de curas y busqueda
de signos de infeccion, para el manejo ambu-
latorio de la misma. La quemadura se produjo
por el contacto del cianocrilato resina que re-
acciona de manera rapida fusionando los com-
ponentes sintéticos tipo plastico, como los que
tenia el pantalon. Pues esta resina por si sola no
produce quemadura al contacto directo con la
piel. A pesar de que son poco frecuentes, este
tipo de quemaduras cobran importancia por la
capacidad que tenemos de prevenirlas y por el
uso extendido de productos que contienen este
tipo de resinas.

Sindrome de Asperger: nuestra casuisti-
ca de los ultimos 5 anos.

Gomez Pérez S, Guerrero Moreno N, Benitez
Moscoso G, Jiménez De Los Santos C, Garcia
Barrionuevo C, Rivera Sdanchez N, Marquez Mira
P, Moreno Salgado JL, Portero Garcia N, Pelaez
Cabrera MJ.

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccioén: El Sindrome de Asperger (SA) es
un trastorno del neurodesarrollo que se mani-
fiesta con alteraciones cualitativas en el ajuste
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de la interaccién socio-comunicativa, asi como
por presentar un patron conductual rigido y es-
tereotipado. El unico rasgo diferencial con el
autismo, segun DSM-1V, es el nivel intelectual y
linglistico; si bien tiende a utilizar calificaciones
muy categéricas. Sin embargo, la nueva revision,
DSM-V, elimina el SA como categoria diagnos-
tica independiente, subsumiéndose en la cate-
goria TEA y obedeciendo a un nuevo enfoque
diagnostico de tipo dimensional. Fue identifica-
do por primera vez en 1941 por el pediatra aus-
triaco Hans Asperger, quien originalmente utilizd
la denominacién de psicopatia autista.

Objetivo: Presentamos una revision de los ca-
sos de SA diagnosticados en nuestra unidad en
los ultimos 5 afnos.

Resultados: Se dispone de un tamafio mues-
tral de 11 pacientes, de los cuales el 100% son
varones, con una media de edad al diagnéstico
de 9 afios y una mediana de 8 afios. En nuestra
serie, tan solo un paciente presentd retraso en
la adquisicion del lenguaje, que se normalizé a
los 2 afnos de edad; los 10 restantes presenta-
ron un desarrollo normal del lenguaje con una
adquisicion adecuada de las habilidades forma-
les del mismo (sintaxis y morfologia) antes de
los 5 afios de edad. Al igual que en la literatura
revisada, los rasgos mas frecuentemente obser-
vados en estos pacientes, son la dificultad en el
uso social del lenguaje, las conductas estereoti-
padas y los intereses restringidos (con especial
predileccion por los animales, dinosaurios y as-
tronomia). Entre las comorbilidades asociadas,
las de mayor prevalencia en nuestra serie son
el TDAH, los tics motores simples y la torpeza
motora.

Conclusiones: 1.- Segun la literatura existe una
alta prevalencia del sindrome de Asperger en
sexo masculino coincidiendo esta situacién con
los resultados obtenidos en nuestra muestra. 2.-
El diagndstico suele ser tardio debido a las di-
ficultades inherentes al mismo (no alteraciones
en el desarrollo del lenguaje, no discapacidad
intelectual...) y es fundamentalmente clinico, de
ahi la importancia de conocer las caracteristicas
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nucleares del mismo para realizar un diagnés-
tico lo mas precoz posible y una intervencion
temprana.

Bradicardia en paciente asintomatico: la
importancia del programa de salud in-
fantil

Gomez Pérez S, Torres Rico M, Benitez Mos-
coso G, Jiménez De Los Santos C, Rivera San-
chez N, Marquez Mira P, Garcia Barrionuevo C,
Portero Garcia N, Pelaez Cabrera MJ, Gallego
Alcaide MJ.

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccién: El Programa de Salud Infantil
(PSI) contiene las actividades recomendadas
en Atencidén Primaria (AP) para la prevencion de
la salud y promocién de habitos saludables en
edad pediatrica. Permite identificar grupos de
riesgo y la deteccion precoz de enfermedades
cuyo seguimiento y tratamiento puede mejorar
el pronéstico.

Caso clinico: Paciente de 2 afos que acude a
su pediatra de AP para examen de salud segun
el PSI. Asintomatico. Sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés, ni tratamiento habi-
tual.

Exploracion fisica: En la exploracion se detec-
ta corazon ritmico, bradicardico, sin soplos. No
presenta visceromegalias, pulsos simétricos.
Resto de la exploracién normal. Tensién arterial
normal. Procedimientos diagndsticos: Se realiza
electrocardiograma (ECG), detectandose Blo-
queo Auriculo Ventricular (BAV) completo, con
ritmo de escape supra-Hissiano a 60 latidos por
minuto, sin signos de hipertrofia ni alteraciones
en la repolarizacion. QT corregido normal.

Se deriva a Centro de Referencia completan-
dose estudio con ecocardiograma en el que se
descarta cardiopatia estructural y Holter que
confirma BAV completo sin detectarse otras
arritmias significativas. Procedimientos tera-
péuticos: Aunque actualmente el paciente esta
en clase funcional | de la NYHA y no precisa tra-
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tamiento, se mantiene en seguimiento estrecho
por cardiologia a la espera de tratamiento defi-
nitivo con marcapasos.

Conclusiones: El BAV completo es un fallo de
la conduccién al ventriculo, produciéndose di-
sociacion AV completa, el ritmo de escape pue-
de ser a nivel de nédulo AV, el haz de His o sus
ramificaciones. Es una entidad poco frecuente
en nifos (1/20.000 recién nacidos vivos). Puede
ser congénito o adquirido. Se debe sospechar
en caso de bradicardia, siendo recomendable la
realizacion de ECG. La AP es el primer escalon
en el cribado y deteccidn precoz de enfermeda-
des de baja prevalencia o potencialmente gra-
ves en asintomaticos, permitiendo una actua-
cién temprana, usando como herramienta para
ello el PSI.

Neumotérax masivo en paciente con fi-
brosis quistica

Alvarez Mateos MC, Ferndndez De La Cruz O,
Izquierdo Martin A, Pascual Moreno P, Acosta
Hurtado C, Araujo Garcia T, Gonzalez Garcia A,
Camarena Pavdn N, Sanchez Conejero M, Bas-
so Abad B, Barros Garcia

Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres

Descripcion del caso: Paciente de 11 afos
con fibrosis quistica que consulta por cuadro
de dolor toracico. Antecedentes personales: Fi-
brosis quistica genotipo Delta F508/Delta F508
con participacion pulmonar grave, incluida en
lista de espera quirdrgica de trasplante pulmo-
nar. Debut como ileo meconial con reseccion
intestinal. Insuficiencia respiratoria crénica con
oxigenoterapia domiciliaria y VMNI nocturna.
Colonizacién crénica por Pseudomonas aeru-
ginosa. Sobrecrecimiento bacteriano con em-
peoramiento intermitente de la esteatorrea. In-
suficiencia pancreatica exocrina. Anamnesis:
Desde hace tres dias refiere dolor toracico pro-
gresivo en hemitérax derecho, tipo pleuritico,
que se desencadena con la tos y empeora con
la inspiracion. Presenta un aumento de la tos y
expectoracién mas purulenta y cuantiosa desde
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los dias previos. Afebril durante todo el proceso
sin necesidad de aumento de las necesidades
de oxigeno basales. Exploracion fisica: Peso:
18,6 kg. Sp0O2: 87% con O2 suplementario a 2
Ipm. FR: 44 rpm. FC: 130 Ipm. Estado general
conservado. Aspecto desnutrido, escaso pani-
culo adiposo y masas musculares disminuidas.
Facies cushingoide. Acropaquias. Palidez cuta-
neo-mucosa. Taquipnea vy tiraje subcostal y su-
praesternal moderado. Roncus y crepitantes en
pulmon izquierdo con hipoventilacion marcada
en hemitérax derecho. Pruebas complementa-
rias: Gasometria venosa, hemograma y bioqui-
mica: sin hallazgos significativos. Radiografia de
térax: neumotdérax derecho a tensién. Pulmon
derecho con desplazamiento mediastinico. To-
rax hiperinsuflado. Evolucion: Ante los resulta-
dos radioldgicos se traslada a la UCIP donde se
realiza drenaje con tubo de térax y se conecta a
Pleur-evac durante 3 dias con buena evolucion.
Dos meses después presentd un segundo epi-
sodio ipsilateral de menor tamafio, detectado de
forma casual durante una revisién en consultas
externas, y que precisé nuevo ingreso en UCIP
para su evacuacion.

Discusion: El neumotorax es una de las com-
plicaciones mas graves que pueden sufrir los
pacientes con fibrosis quistica. Se define como
la presencia de aire en el espacio pleural que
en ocasiones puede colapsar el tejido pulmonar
adyacente. Los de pequeno tamafno o asinto-
maticos pueden manejarse de forma conserva-
dora con reposo, oxigenoterapia y observacion.
Sin embargo los neumotérax de gran tamafno o
que produzcan inestabilidad clinica deben eva-
cuarse mediante drenaje toracico urgente.

Tumoraciones craneales en pediatria: a
proposito de 3 casos

Payer Pérez A, Peromingo Matute E, Buero Fer-
nandez N.

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz

Objetivo: Se presentan 3 casos de pacientes
pediatricos que ingresaron en el Hospital Puerta
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del Mar durante septiembre del 2017 para estu-
dio de una tumoracion craneal. Describiremos
la clinica que presentaba cada uno, las pruebas
diagndsticas que se emplearon y el tratamiento
precisado, asi como sus evoluciones.

Casos clinicos: La primera paciente presenta-
ba cefalea persistente de 20 dias de evolucion y
fiebre durante los dos primeros dias del cuadro,
asociada posteriormente a una tumoracion con
signos de hipertension intracraneal. La tume-
faccién era blanda, fluctuante e indolora, y au-
mentaba progresivamente. Se le realizé un TAC
donde ser apreciaba a nivel frontal un absceso
epidural y subdural, ademas de lisis de la tabla
externa, compatible con un tumor de Pott.

En el cultivo se aisl6 streptococcus lutetinsis y
como tratamiento precisé craniectomia con dre-
naje y antibioterapia IV con cefotaxima primero
y ceftriaxona después, durante 6 semanas.

El segundo nifio acudié varias veces a urgen-
cias por una tumefaccion dolorosa. En la ex-
ploracién se apreciaba una masa blanda fluc-
tuante parietoccipital sin signos inflamatorios.
Se le realizé una radiografia en la que se vio
una lesion litica en la calota, ante la cual se de-
cide ampliar el estudio con TAC, y posterior-
mente, con RM. Todas estas pruebas fueron
indicativas de granuloma eosindfilo. Puesto
que la tumoracién era dolorosa, se decidio rea-
lizar exéresis con estudio anatomopatologico
que confirmd el diagnostico.

La tercera nifia vino derivada desde el hospital
de Ceuta para estudio una tumoracioén caracte-
rizada en el TAC como displasia 6sea fibrosa.
Clinicamente presentaba una tumoracion dura
indolora y leve cefalea. El diagnosticé se confir-
mo6 mediante gammagrafia. Tras descartar una
displasia fibrosa poliostética (Sindrome de Mc-
Cune Allbright), se tomé una actitud expectante
y seguimiento por cirugia maxilofacial.

Conclusiones: Pese a que las tumoraciones
craneales no son muy frecuentes, debemos ha-
cer un exhaustivo diagnostico diferencial, en el
que se incluyen etiologias infecciosas (osteo-
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mielitis, tumor de Pott), tumores éseos (granu-
loma eosindfilo, osteoblastoma, sarcoma de
Ewing, quiste 6seo aneurismatico) malformacio-
nes embrionarias o del desarrollo (quistes epi/
dermoides, displasia 6sea). La primera orienta-
cién diagndstica debe realizarse con radiografia
simple, y posteriormente, ampliar el estudio con
TAC y/o RM si fuese necesario.

Citomegalovirus como causa de PTI gra-
ve

Sanchez Martinez E, Porcar Cardona I, Garzon
Murillo C, Osuna Vera AA, Espino Aguilar R

Hospital Quirdn Infanta Luisa. Sevilla

La purpura trombocitopénica inmune es uno de
los trastornos hematoldgicos mas frecuentes en
la poblacion infantil y adolescente. Los sintomas
y signos clinicos son muy variables, siendo el
principal problema el riesgo aumentado de he-
morragia. A diferencia del adulto, en el nifio es
frecuente el antecedente de un proceso infec-
cioso virico, teniendo una mayor tendencia a la
remisién espontanea.

Hay pocos casos descritos en la literatura de
trombocitopenia grave asociada a CMV, que
suele ser leve, y no condiciona cifras de pla-
quetas inferiores a 10.000, como se expone en
este caso clinico. Presentamos el caso de una
nifa de 2 anos que consultdé en urgencias por
cuadro de petequias generalizadas de aparicion
progresiva, con fiebre los 3 primeros dias, sin
equimosis ni sangrados mucosos. Dada la per-
sistencia de la clinica, la escasa respuesta a tra-
tamiento corticoideo vy la interferencia en la ca-
lidad de vida familiar, fue necesario administrar
gammaglobulina endovenosa 1g/kg/dosis. Los
controles posteriores mostraron cifras hormales
de plaquetas, sin reaparicion de clinica cutanea.

El diagndstico de PTI es un diagnéstico de ex-
clusién. Las ultimas revisiones recomiendan una
actitud mas conservadora en cuanto al trata-
miento, aunque se deben tener otros aspectos
como la repercusion en la calidad de vida del

itz - Volumen 25 | N°1 | Junio 2018



S Plﬂ:)

CVI REUNION DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA (SPAOYEX). CORDOBA. NOVIEMBRE 2017.

paciente. El diagndstico etioldgico nos pude ser
util para plantear otros tratamientos en casos
refractarios o de mala evolucion.

Bronquiolitis: {Actuamos segun las re-
comendaciones establecidas? Analisis
de los ultimos 2 ainos en el Area Sur de
Sevilla.

Lopez Rubio E (1), Sanchez Vicente | (1), Pérez
Romero MA (1), Vazquez Rodriguez E (1), De
Vera Mc Mullan P (2), Geniz Diaz | (1)

(1)Hospital de Valme. Sevilla (2)Fundacion Alcor-
con

Introduccién: La bronquiolitis es la causa mas
importante de hospitalizacion en menores de
1 afo, con un impacto econémico elevado. El
agente etioldgico de mayor relevancia es el virus
respiratorio sincitial (VRS), que se identifica en
el 60% de los pacientes hospitalizados. Presen-
tando un predominio estacional en los meses
frios. Aunque hay publicadas varias guias de
practica clinica, continta existiendo controver-
sia en relacién al manejo de dicha patologia.

Pacientes y métodos: Se ha realizado un es-
tudio descriptivo retrospectivo desde Noviem-
bre de 2015 a Abril de 2017 con el objetivo de
analizar el manejo de los nifios hospitalizados
por bronquiolitis en el Area Sur de Sevilla en los
dos ultimos afios y establecer relacion con las
ultimas recomendaciones publicadas en cuanto
al manejo de dicha patologia.

Resultados: El nimero de ingresos por bron-
quiolitis en este periodo fue de 316 (65.71 %
VRS+). Del total de ingresos, 207 (65.51 %%)
fueron varones y 109 (34.9%) mujeres. La me-
diana de edad al ingreso fue 65 dias. El 52.85%
tenian una edad entre uno y tres meses, mien-
tras que los menores de un mes representaron
el 16.46%. La mediana de estancia hospitalaria
fue 6+£5.31. En el 25.4% de los casos se admi-
nistré salbutamol, 60.63% adrenalina'y 79.35%
suero hipertdnico (SSH3%). 21(6.67%) pacien-
tes precisaron soporte respiratorio con alto flujo
(OAF) y 7 (2.22%) con CPAP.
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Conclusion: El empleo de salbutamol y adre-
nalina esta desaconsejado por las ultimas guias
de practica clinica. Aunque en nuestro hospital
se siguen utilizando, la tendencia es a disminuir
su uso y aumentar el de SSH3% y OAF, segun
establecen las ultimas recomendaciones. La
incorporacién de dispositivos de OAF ha per-
mitido potenciar su empleo en el Ultimo ano,
acercandonos mas a las ultimas recomenda-
ciones.

No toda dificultad respiratoria en lactan-
tes es una bronquiolitis

Rivas Medina M (1), Vicho Gonzalez MC (1), Gu-
tierrez Gonzalez MDLL (1), Segura Gonzalez M
(1), Ramiro Mateo L (1), Ledesma Albarran MV
(1), Salas De Miguel C (1), Alvarez Mateos MC
(1), Redondo Enriquez JM (2), Casero Gonzalez
MM (1)

(1)Hospital Materno Infantil, (2)Complejo Asis-
tencial Universitario de Salamanca

Introduccién: La hernia diafragmatica congéni-
ta es una anomalia en el desarrollo del diafrag-
ma que permite el paso de visceras abdomina-
les a la cavidad toracica. Su incidencia oscila
entre 1 de cada 2000-4000 recién nacidos vivos
con cierto predominio en el sexo masculino.

Resumen del caso: Nifa sin antecedentes de
interés en gestacion y parto (Apgar 9/10, reani-
macion tipo 0) que, coincidiendo con vacuna-
cion de 4 meses, comienza con rechazo parcial
de las tomas vy dificultad por lo que su pediatra
pauté tratamiento con prednisolona y salbu-
tamol. El cuadro se acompafa de pérdida de
peso por lo que se indica lactancia con formu-
la hidrolizada por sospecha de APLV. De nuevo
consulta a los 5 meses por dificultad respiratoria
progresiva de un mes de evolucion y rechazo
parcial de las tomas con irritabilidad.

A su llegada a Urgencias presenta saturacion
de oxigeno de 97% respirando aire ambien-
te, se aprecia toérax hiperinsuflado, tiraje sub-
costal, taquipnea, disminucion del murmullo
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vesicular y tonos cardiacos débiles. Ante los
hallazgos exploratorios se solicita ecocardio-
grafia para descartar cardiopatia congénita y
en ella se observa gran cantidad de aire, co-
razon estructural y funcionalmente normal. A
continuacion se indica radiografia de térax ur-
gente en la que se evidencia gran cantidad de
asas intestinales a nivel toracico sugestivo de
hernia diafragmatica.

Se contacta con cirugia pediatrica que decide
tratamiento quirdrgico realizando correccién del
defecto con herniorrafia y apendicectomia. Ac-
tualmente la nifia se encuentra asintomatica.

Comentarios: Actualmente la hernia diafrag-
matica congénita suele ser diagnosticada pre-
natalmente mediante ecografia. Debe practi-
carse, al nacimiento o inmediatamente tras el
diagndstico, una cirugia para corregir el defec-
to del diafragma y recolocar las visceras en el
abdomen (herniorrafia). En algunos centros se
ofrece prenatalmente la oclusién traqueal fetos-
copica que mejora la expansién pulmonar aun-
que no repara el defecto que debera ser interve-
nido tras el nacimiento. El pronéstico depende
de la cantidad y funcién pulmonar que es capaz
de desarrollar el paciente y de la funcién de los
vasos sanguineos y gravedad de la hipertension
pulmonar asociada. En lactantes que consultan
por dificultad respiratoria es habitual pensar en
bronquiolitis pero tenemos que tener en cuenta
su amplio diagnostico diferencial.

Manejo integral de los pacientes con Os-
teogénesis imperfecta

Cabezas Berdion C, Martinez Fernandez M, Ta-
pia Trujillo E, Jimenez Moreno M, Cruz Navarro I.

Hospital Unversitario Virgen del Rocio. Sevilla

Se habla de osteogénesis imperfecta para refe-
rirse a un conjunto heterogéneo de enfermeda-
des cuyo nexo comun es un trastorno en la for-
macion de colageno tipo |, debido a mutaciones
en los genes que lo codifican. Esta proteina se
encuentra en los tejidos de sostén, predominan-
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temente en el hueso, por lo que las principales
manifestaciones de esta enfermedad son las
fracturas, asi como las deformidades dseas y la
talla baja. Sin embargo, no hay que olvidar que
estos pacientes requieren una atencion integral,
ya que el colageno tipo | se encuentra en otros
tejidos de sostén como son la piel, los tendones
y ligamentos, fascias, cérnea y esclera, dentina
y vasos sanguineos.

Para ello, se comenta el caso de una pacien-
te de 3 afos con diagnostico de osteogénesis
imperfecta tipo |, cuyo padre también padece
la misma enfermedad. La paciente se encuentra
en tratamiento con bifosfonatos (pamidronato
intravenoso) desde los 6 meses de vida, habien-
do presentado una fractura lineal parietal dere-
cha perinatal, a pesar de haberse realizado una
cesarea.

En el mapa éseo realizado previamente al inicio
del tratamiento, se observo dicha fractura y un
callo de osificaciéon de una fractura desaperci-
bida del trocanter menor del fémur izquierdo.
Desde el inicio del tratamiento hasta el dia de
hoy, no se han objetivado nuevas fracturas ni de-
formidades éseas. Ademas del seguimiento por
parte de Reumatologia y Atencién primaria para
el control de su patologia, la paciente acude a
revisiones perioddicas de diferentes servicios.

Para el estudio de dentinogénesis imperfecta,
se encuentra en estudio por Odontologia es-
pecializada, asi como por Cirugia maxilofacial
por hiperlaxitud y luxacion reductible de la ar-
ticulacion temporomandibular. Dado que se en-
cuentra en edad preescolar, ha acudido a una
primera revisibn de Otorrinolaringologia para
despistaje de hipoacusia neurosensorial. Tam-
bién se encuentra en seguimiento por Cardio-
logia, sin afectacion en el momento actual y en
consultas de Nutriciébn para control de creci-
miento, encontrandose en el momento actual
en un percentil cercano a la mediana (P45). El
objetivo de esta comunicacién es destacar que
la Osteogénesis imperfecta es una enfermedad
sistémica y como tal, requiere un enfoque global
e integrado.
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Nina con poliartritis en tratamiento con
anti-TNF y diarrea ¢causa o consecuen-
cia?

Valero Flores N, Romero Reina R, Valverde Fer-
nandez J, Camacho Lovillo M.

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

La AlJ es la enfermedad reumatica pediatrica
mas frecuente con una prevalencia de 1-2/2000
nifos < 16 afos. La artritis relacionada con en-
tesitis (ArE) afecta preferentemente a varones >
seis afnos, sobre todo adolescentes HLA-B27
positivos.

La etiologia de AlJ es desconocida por defini-
cién, se admite que existe una susceptibilidad
genética, determinante de una andémala res-
puesta inmunitaria, lo que favorece la croni-
cidad de la inflamacién. Punto comun con la
enfermedad inflamatoria intestinal (Ell) , que in-
cluye a la enfermedad de Crohn (EC) y la coli-
tis ulcerosa (CU). Ambas enfermedades deben
considerarse como trastornos sistémicos, ya
que con frecuencia aparecen sintomas y signos
extraintestinales , que no siempre coinciden con
la actividad de la Ell de base. Los 6rganos mas
frecuentemente afectados son las articulacio-
nes, la piel, los ojos y la via biliar.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nifa
de 11 afos diagnosticada hace 13 meses de ArE,
tratada inicialmente con Metotrexato y que tras
2 semanas con Etarnecept inicia cuadro diges-
tivo con fiebre, vomitos, diarrea sanguinolenta
con moco y sindrome constitucional. Tras ingre-
so en su Hospital de referencia durante 2 sema-
nas, con elevacién de RFA y calprotectina fecal,
cultivos negativos, ecografia abdominal normal
y entero-RNM : Sacroileitis derecha. Ingresa
en nuestro centro desde consultas externas de
Gastropediatria , por dolor abdominal continuo
que se alivia con las deposiciones, que conti-
nuan siendo diarreicas (Bristol 6-7) con sangre
y moco, en alguna ocasién nocturna, con ur-
gencia defecatoria, no presenta tenesmo, dolor
rectal ni aftas orales. Se queja de molestias ar-
ticulares sin evidenciar artritis a la exploracion.
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Tras EDA y EDB hallazgos compatibles con Ell
tipo Crohn. Se inicia tratamiento corticoideo y
posteriormente combinado con Metotrexato y
Adalimumab a dosis de inducciéon con buena
tolerancia y adecuada respuesta clinica.

Conclusiones: En nifios con ArE es importante
estudiar la presencia del antigeno HLA-B27 y vi-
gilar la aparicion de afectacion axial, asi como la
presencia de sintomas digestivos por su posible
asociacion a enfermedad inflamatoria intestinal.
La asociacion de dos entidades como la Ell y la
AlJ es escasa pero posible, nunca hay que per-
der de vista los sintomas guia.

Origen anémalo de la arteria coronaria
derecha en el seno contralateral. Pre-
sentacion de un caso.

Cortazar Rocandio G, Salas Salguero J, Salido
Peracaula C, Chulian Cruz R, Guio Bacares JA,
Morales Pérez C, Leon Morillo MDR, Martinez
Rivero MC, Riego Ramos MJ, Ortiz Tardio J, Re-
dondo Torres A.

Hospital de Jerez de la Frontera. Jerez de la
Frontera

Introduccién: El origen anémalo de la arteria
coronaria derecha en el seno coronario izquier-
do es una rara anomalia congénita, que en un
principio, se pensaba que era un hallazgo ca-
sual que no tenia significacion clinica. Sin em-
bargo, se ha visto que este tipo de anomalias
pueden ser causa de angina y fallo cardiaco y
conllevan riesgo de presentar una muerte subita
en individuos jovenes, sobre todo relacionadas
con el deporte. En estos pacientes la clinica es
causada por isquemia miocardica, la cual pare-
ce ser secundaria a una combinacién de varios
factores que obstruyen la arteria andmala, limi-
tando asi el flujo sanguineo a través de ella.

Caso clinico: Paciente varon de 1 mes de edad
que ingresa por sepsis y meningitis neonatal
por enterovirus. Se realiza interconsulta a car-
diologia pediatrica por auscultacién de soplo
sistélico. No presenta antecedentes personales
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ni familiares de interés. Exploraciéon: Anodina,
salvo soplo sistélico I-1I/VI en foco pulmonar.
Pruebas complementarias: Electrocardiograma:
Ritmo sinusal con bloqueo incompleto de rama
derecha, sin otras alteraciones resefiables. No
signos de isquemia. Ecografia cardiaca normal,
salvo hallazgos coronarios: Coronaria izquierda
de aspecto normal. Salida de coronaria derecha
desde ostium zquierdo, con trayecto interarterial
en su paso hacia el lado derecho. No alteracio-
nes de la contractilidad segmentaria.

Evolucion: Nuestro paciente evolucioné favo-
rablemente desde el punto de vista infeccioso,
aislandose enterovirus en LCR, sin presentar
alteracion de la funcion cardiaca durante su
estancia. Actualmente nuestro paciente tiene
4 meses y se encuentra asintomatico, en se-
guimiento por parte de cardiologia pediatrica y
neonatologia.

Comentarios: La base del diagnéstico del ori-
gen de la coronaria derecha en el seno contra-
lateral consiste en el estudio detallado de las ar-
terias coronarias mediante técnicas de imagen,
entre las que destaca la ecocardiografia trans-
toracica como método recomendado para el ini-
cio del estudio, siendo el cateterismo el medio
diagndstico definitivo. Aunque es controvertido,
en general se recomienda la correccion quirdr-
gica, incluso en pacientes asintomaticos, dado
el riesgo de muerte subita asociada en adultos
jovenes. No hay consenso sobre cual es el mo-
mento adecuado para realizar la correccion.

Cor Triatriatum parcial no obstructivo.
Presentacioén de un caso.

Cortazar Rocandio G, Salas Salguero J, Salido
Peracaula C, Guio Bacares JA, Chulian Cruz R,
Morales Perez C, Mantinez Rivero MDLC, Ledn
Morillo MDR, Redondo Torres A, Ortiz Tardio J,
Riego Ramos MJ.

Hospital de Especialidades de Jerez de la Fron-
tera. Jerez de la Frontera

Introduccion: El cor triatriatum (CT) es una rara
anomalia congénita en la que la auricula izquier-
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da (Al) se divide en dos compartimentos, sepa-
rados por una membrana fibromuscular con una
abertura, pudiendo dar lugar a distintos grados
de obstruccién del flujo venoso pulmonar, pro-
vocando hipertensién pulmonar.

El CT tiene una gran variabilidad en su forma de
presentacién que depende principalmente del
grado de obstruccion al flujo que haya entre los
dos compartimentos que forman la Al, diviéndo-
se en CT obstructivos y no obstructivos o par-
ciales. Caso clinico:

Presentamos un paciente de 3 afos, remitido a
consultas externas de cardiologia infantil para
estudio de soplo, asintomatico. No presenta an-
tecedentes personales ni familiares de interés.
La exploracion por érganos y aparatos era nor-
mal salvo la presencia de un soplo sistélico 1/VI
en borde esternal izquierdo, no irradiado.

Pruebas complementarias: El electrocardio-
grama no presentaba hallazgos de interés.

Se realizé una ecografia cardiaca, en la que to-
dos los hallazgos fueron normales excepto la
visualizacién de una leve dilatacién auricular en
la entrada de la vena pulmonar superior dere-
cha, que altera la morfologia auricular. Se logran
identificar 3 drenajes venosos pulmonares en la
auricula izquierda, sin lograrse observar la vena
superior derecha.

No presenta signos de hipertensiéon pulmonar
en el estudio. Ante la duda de presentar un dre-
naje anomalo parcial de venas pulmonares, se
solicita una RM cardiaca donde se objetiva el
drenaje correcto de las 4 venas pulmonares en
la auricula izquierda, observandose en el interior
de esta una membrana incompleta que es com-
patible con CT parcial o incompleto.

Comentarios: En nuestro paciente no existe
obstruccidén significativa y se encuentra asin-
tomatico. Se cree que este tipo de CT no obs-
tructivos tienen buena evolucién y no generan
problemas posteriormente, aunque en algunos
estudios se han relacionado con una degenera-
cién mixomatosa de la valvula mitral o aparicién
de taquiarritmias supraventriculares. No obs-
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tante, sélo el seguimiento de estos pacientes
asintomaticos indicara con qué frecuencia se
desarrollan estas complicaciones y qué actitud
tomar.

Caso clinico de un nino sano de 3 anos
que presenta estrabismo convergente
agudo transitorio.

Romero Reina R, Valero Flores N, Fernandez L,
Pareja Bosch A

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

El estrabismo es una alteracidén frecuente en
ninos que afecta al 2-5% de la poblacién pre-
escolar y que en muchas ocasiones entrafia im-
portantes alteraciones en la agudeza visual y en
la vision binocular.

Presentamos el caso de un nifio sano de 3 afios
que consulta por estrabismo subito convergen-
te de predominio en ojo derecho objetivado tras
portar una careta durante varias horas. Presenta
diplopia intermitente sin vision borrosa ni dolor
ocular. No presenta fiebre, sintomas o historia
de procesos infecciosos intercurrente, cefalea ni
alteracion del comportamiento. La exploracion
sistémica y neurologica es normal. La explora-
cion oftalmolégica es normal salvo la presencia
de endotropia en ojo derecho en posicién pri-
maria y en ambos ojos a la realizacion de Cover
Test. La movilidad y el fondo de ambos ojos son
normales. El nifo fue diagnosticado de estrabis-
mo convergente agudo probablemente secun-
dario a fatiga muscular, mantuvimos una actitud
expectante y en las préximas horas hubo reso-
lucién completa del cuadro.

Tras realizar una revision bibliografica de los
articulos publicados sobre esta patologia no
hemos encontrado ningun caso clinico similar.
Por el contrario, hemos encontrado documen-
tacion sobre el espasmo de la acomodacién,
fendbmeno que se presenta con la triada de
miosis, acomodacién y convergencia ocular.
A pesar de tener también un origen funcional,
no concuerda totalmente con la situacién de
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nuestro paciente ya que éste no presentaba
miosis ni visidén borrosa, y el reflejo de la aco-
modacion suele ser un proceso mas insidioso
y recurrente. La teoria que podria explicar la
clinica de nuestro paciente seria la persistencia
de una convergencia binocular de forma tran-
sitoria secundaria a un espasmo muscular tras
una situacidon de estrés debido a un esfuerzo
extremo para fijar la mirada por unos ejes vi-
suales mas mediales de lo habitual. No obstan-
te, debido a la escasa experiencia clinica sobre
este tipo de trastornos aparentemente funcio-
nales y a la escasez de documentacion cientifi-
ca publicada, seria necesario realizar estudios
retrospectivos que documenten la incidencia
de esta entidad y la posible asociacién a otros
trastornos, asi como estudios prospectivos
que valoren la evolucién clinica de los pacien-
tes a medio y largo plazo.

Masas abdominales de diagnéstico pre-
natal. Estudio retrospectivo de una serie
de casos.

Ramos Rodriguez A, Alonso Ojembarrena A.
Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz

Introduccioén: La mejora de las técnicas de
imagen prenatal ha incrementado el diagnostico
de anomalias en esta edad. En cuanto a las ma-
sas localizadas en el abdomen, tanto intra-peri-
toneales como retroperitoneales y pélvicas, los
diagnodsticos son cada vez mas exactos y tem-
pranos, permitiendo por tanto un mejor manejo
postnatal de los pacientes.

Los diagnésticos diferenciales de masas abdo-
minales prenatales son diversos y dependientes
de su localizacion, entre los que se incluyen: tu-
mores hepaticos, quiste del colédoco, secues-
tro pulmonar infradiafragmatico, tumores o ano-
malias del aparato urinario, asi como teratoma,
neuroblastoma, hemorragia adrenal y quiste
ovarico. Dichos diagnésticos requieren estudio
postnatal con pruebas de imagen (ecografia,
RM) y/o marcadores tumorales.
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Métodos: Con la intencién de comparar el ma-
nejo postnatal de nuestros pacientes diagnos-
ticados prenatalmente de masa abdominal con
la bibliografia hasta el momento, asi como para
aportar nuestros datos a la misma, se ha rea-
lizado un estudio retrospectivo descriptivo ob-
servacional en el que se han revisado las his-
torias clinicas de los recién nacidos ingresados
en la Unidad de Neonatologia del Hospital Uni-
versitario Puerta del Mar de Cadiz en los ultimos
11 afos.

Resultados: De un total de 15 casos, hubo 5
quistes ovaricos (1 masa ovarica prenatalmen-
te), 1 hemorragia suprarrenal (Que se habia pre-
sentado como masa suprarrenal), 1 hidronefosis
(prenatalmente como masa abdominal), 2 tera-
tomas sacrococcigeos, 2 secuestros pulmona-
res infradiafragmaticos, 2 hemangioendotelio-
mas (1 de ellos prenatalmente diagnosticado
de nefroma mesoblastico), 1 quiste renal simple
de presentacion quiste abdominal y 1 caso de
quiste abdominal prenatal en el que no se evi-
dencié patologia postnatal. La media de edad
gestacional al diagnéstico fue de 30 SG. Sdlo
en un caso se cambiod la actitud frente al parto.
Tras el nacimiento en todos los casos excepto
en uno se ampliaron imagenes postnatales (13
ecografias y 6 RM). Como complicaciones hubo
2 torsiones ovaricas y 3 hemorragias. En 5 ca-
s0s ho se realizo6 cirugia, en 2 casos se tratdé con
propranolol. Hubo un éxitus por hemorragia tras
reseccion de teratoma sacrococcigeo.

Conclusioén: El estudio postnatal debe ir orien-
tado segun imagen prenatal y localizacién. Ante
una masa sintomatica o dudosa de malignidad
se requiere reseccion.

Prevencion del fallo hepatico grave por
hemocromatosis neonatal tras profilaxis
gestacional con inmunoglobulina

Cofreces Pérez B, Orddrnez Diaz MD, Jaraba
Caballero P, Parraga Quiles MJ, Frias Pérez MA,
Ruiz Gonzalez MD

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba
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La Enfermedad hepatica Aloinumne Gestacional
(GALD) es una rara enfermedad congénita que
condiciona un fallo hepatico (FH) grave asocia-
do a siderosis intra/extrahepatica. Debe sospe-
charse ante cualquier recién nacido (RN) con FH,
o ante cualquier feto o RN fallecido sin etiologia
filiada. En los ultimos anos, el uso preventivo de
gammaglobulina, asi como el tratamiento con
inmunoglobulina (IG) y exanguinotransfusion,
han cambiado radicalmente su prondstico.

Presentamos el caso de una gestante afecta
de lupus eritematoso sistémico y sindrome de
Sjogren con antecedente de hijo previo fallecido
por GALD. En la gestacion actual se administré
IG IV a dosis de 1 g/Kg semanalmente desde
la semana 18, sin efectos secundarios graves.
Durante el embarazo las ecografias prenatales
fueron normales y el parto se programo a las 35
semanas tras maduracién pulmonar, naciendo
una RN mujer con peso adecuado (2790 g) y Ap-
gar 9/10. En la exploracion se detecto ligera he-
patoesplenomegalia y en la analitica disfuncion
hepatica con siderosis (AST 82U/L, AFP 96709
ng/ml, ferritina 1516ng/ml) sin coagulopatia, por
lo que recibié exanguinotransfusion e IG IV sin
complicaciones. En la RM abdominal se detecté
hipointensidad hepatica difusa compatible con
siderosis intrahepatica.

La evolucién fue favorable, con desaparicion de
la hepatoesplenomegalia y normalizacién pro-
gresiva de los valores analiticos. Fue dada de
alta a los 12 dias, y actualmente, con 6 meses
de vida, presenta exploracion fisica, desarrollo
antropomeétrico y valores de AFP y ferritina nor-
males.La GALD es la causa mas comun de FH
neonatal y la indicaciéon mas frecuente de tras-
plante hepético en los primeros tres meses de
vida. Su diagnéstico resulta crucial para poder
prevenir su recurrencia en gestaciones posterio-
res.

El caso descrito representa nuestro primer pa-
ciente con GALD vy evolucion favorable tras la
profilaxis con gammaglobulina durante la ges-
tacion, y se suma a la escasa literatura descrita
en nuestro pais de esta enfermedad infrecuente.
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Sindrome de Down con cianosis; No todo
es cardiopatia

Manzanaro Fernandez-Montes C, OrddfAez Diaz
MD, Rodriguez Benitez MV, Tofé Valera I, Rueda
Garcia RL, De La Cruz Marin M, Arroyo Marin
MJ, Galan Ortiz J, Tejero Hernandez MA

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccion: La hipertension pulmonar per-
sistente del recién nacido (HTTP) es una enti-
dad hemodinamica de desadaptacién a la vida
neonatal, condiciona un aumento de la presion
pulmonar arterial con sobrecarga ventricular de-
recha (VD), causando cortocircuito derecha-iz-
quierda por ductus y foramen oval permeable
(FOP) con hipoxemia severa que perpetua la
enfermedad. Su tratamiento se basa en medi-
das generales; estabilizacion de la ventilacion y
oxigenacion, estado hemodinamico, sedoanal-
gesia y relajacion. En los ultimos afios, con la
terapia vasodilatadora pulmonar ha mejorado el
pronéstico de la entidad, siendo de eleccion el
6xido nitrico (NO) por su accién local y selectiva.

Caso clinico: Recién nacido (RN) a término
(26409), antecedentes de crecimiento intraute-
rino retardado y oligoamnios. A las 12 horas de
vida trasladada a nuestro hospital por cianosis
perinatal y rasgos dismorficos. Al ingreso pre-
sentaba hipoxemia (85%SatO2) con oxigenote-
rapia al 30%, sin dificultad respiratoria, y rasgos
faciales destacables: epicantus, elevacion de
hendiduras palpebrales, orejas bajas, pabelldn
dismérfico, retromicrognatia, protusién lingual,
microcefalia. Radiografia de térax normal. Evo-
lucion clinica hacia hipoxemia progresiva grave,
con indice oxigenacién 20 pese a aumento de
FiO2, ventilacion no invasiva y VM convencio-
nal con FiO2 de 1. Ecocardiografia; VD hiper-
tréfico y dilatado, TAPSE 7,5, septo abombando
D-l y paso bidireccional por FOP, sin cardiopatia
estructural asociada. No IT ni IP que permitan
estimacién de PP. Con diagnostico de HTTP
se inician medidas generales (antibioterapia,
sedacion, relajacion, inotropicos) y terapia con
NO inhalado hasta 20ppm. Mejoria progresiva
de la oxigenacion, y ecocardiografias seriadas,
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permitiendo disminucion progresiva y retirada
de soporte respiratorio y hemodinamico a los 9
dias de vida. Cariotipo postnatal confirma diag-
néstico sindrome de Down

Comentarios: La HTPP neonatal es una enti-
dad con incidencia aproximada de 2/1000 RN
vivos, secundaria normalmente a cardiopatias
congénitas o patologia pulmonar predisponente
(sindrome de distrés respiratorio, de aspiracion
meconial, etc). Presentamos un RN que desa-
rroll6 HTPP severa sin etiologia filiada, salvo
sindrome Down Se ha descrito en la literatura
aumento de la incidencia de HTPP en neonatos
sindrome de Down, aun sin cardiopatia o enfer-
medad pulmonar asociadas, postulandose un
defecto endotelial pulmonar intrinseco a estos
nifos. La sospecha diagndstica resulta crucial
para iniciar el tratamiento precoz.

Hepatitis autoinmune: una patologia in-
frecuente en preescolares a proposito de
dos casos.

Pardo Romero J, Lopez Rubio E, Rodriguez
Martin V, Géniz Diaz I, Carmona Ponce JD, San-
chez Vicente I, Rodriguez Ledn B

Hospital Virgen de Valme, Sevilla

La hepatitis autoinmune (HAI) es una hepatopa-
tia de etiologia desconocida con una prevalen-
cia de 11 a 25 casos/ 100000 habitantes. Pre-
senta un claro predominio femenino. Aunque
puede desarrollarse a cualquier edad, los casos
de HAI son raros en edad pediatrica. Su etiolo-
gia es desconocida. Parece ser el resultado de
una interaccién compleja entre factores genéti-
cos e inmunoldgicos. La clinica es muy variable
e inespecifica, lo que dificulta su diagnéstico.
En edad pediatrica, la mayoria de los casos pre-
sentan clinica de hepatitis aguda prolongada.
Entre el 25-35% pueden ser asintomaticas, y el
10% debuta como fracaso hepatico agudo. El
diagnostico es de exclusién. La asociacién de
clinica compatible con la deteccién de autoan-
ticuerpos y hallazgos histolégicos compatibles
ayudan al diagndéstico, sin ser especificos nin-
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guno de ellos. En base al perfil inmunolégico se
pueden clasificar en tipo | y tipo Il. Con el trata-
miento adecuado, se consigue la remisidon com-
pleta en el 80% de los casos. Sin tratamiento, el
prondstico de esta patologia es fatidico.

Presentamos dos casos de HAI en seguimiento
en la actualidad con buena respuesta al trata-
miento establecido.

Caso 1: Mujer de 5 anos con ictericia, astenia,
dolor abdominal y coluria de 5 dias de evolu-
cion. Sin antecedentes personales ni familiares
de interés. Derivada desde atencién primaria
por objetivarse alteraciones en el perfil hepatico
con coagulopatia severa. Se descarté patologia
de origen infeccioso y sistémico. Se establece
el diagnéstico de hepatitis autoinmune tipo Il al
evidenciar anticuerpos LKM1 y ANA positivos a
titulo superior a 1/320. Se inici6 tratamiento cor-
ticoideo con remision parcial en la actualidad.

Caso 2: Mujer de 22 meses que acude derivada
de su centro de salud por ictericia de 2 sema-
nas de evolucion y perfil hepatico alterado sin
otros hallazgos. Sin antecedentes personales
ni familiares de interés. Descartada etiologia de
hepatitis mas frecuente, se realizd estudio de Hl,
objetivandose ANA positivos (1/320) con resto
de anticuerpos negativos. Se realizé biopsia he-
patica en la que visualizé hallazgos compatibles
por lo que se establecio6 el diagnostico de HAI
tipo I. Se inicié tratamiento corticoideo presen-
tando remision parcial en la actualidad.

Tuberculosis del sistema nervioso cen-
tral: presentacion de casos de 2010 a
2017

Fernandez De La Puebla Lechuga E, Lacort Pe-
ralta I, De La Cruz Marin M, Rumbao Aguirre JM.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccion: La tuberculosis (TBC) del siste-
ma nervioso central (SNC) incluye tres catego-
rias clinicas: meningitis, tuberculoma intracra-
neal y aracnoiditis espinal tuberculosa. Supone
la complicacién mas grave, presentando una
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elevada morbimortalidad que dependeran fun-
damentalmente del inicio del tratamiento y de la
edad del paciente.

Casos clinicos: Se presentan tres casos reco-
gidos de 2010 a 2017. Vardn de 14 meses, de
familia inmigrante, con sindrome febril prolon-
gado y clinica de letargia, hipotonia y rigidez de
nuca. En las exploraciones complementarias,
se encontré un LCR alterado (pleocitosis con
predominio de linfocitos, glucosa baja y protei-
nas elevadas) y un TC craneal normal. Se inicio
el tratamiento a las 48horas. Varén de 2 me-
ses, inmigrante, que en el estudio de contac-
tos por padre con infeccién tuberculosa activa,
se detecta IDR Mantoux +, en la radiografia de
térax un patron miliar que se confirma por TC
torax, y en la RM craneal multiples tuberculo-
mas en fase caseificante. En la puncién lumbar
se objetivd una pleocitosis con predominio de
linfocitos, glucosa baja y proteinas elevadas.
Varén de 5 meses, con sindrome febril prolo-
gando, asintomatico. La radiografia de térax es
sugestiva de tuberculosis miliar. En el estudio
de extensién por TBC diseminada, se obijetiva
un aumento de realce leptomeningeo generali-
zado en la RM craneal, no consiguiendo LCR,
e iniciando el tratamiento de inmediato. En los
tres casos, se inicid la terapia cuadruple tuber-
culostatica con isoniacida, rifampicina, piraci-
namida y estreptomicina, asi como corticote-
rapia. Los tres casos tuvieron una evolucion
favorable, sin secuelas.

Discusion: La TBC es una enfermedad de alto
riesgo de contagio en menores de 5 afos, en
contacto con pacientes muy contagiosos. El
diagnodstico de TBC en SNC en pediatria pue-
de ser dificil, sin embargo, es fundamental para
el inicio precoz del tratamiento. La dificultad
radica, en la variabilidad de la clinica, la ines-
pecifidad de los sintomas iniciales y la escasa
rentabilidad de la bacteriologia. El tratamiento
se iniciara con la cuadruple terapia durante 2
meses, seguido de rifampicina e isonicida du-
rante 10 meses mas. Ademas de corticoterapia
durante el primer mes. En el prondstico es fun-
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damental el estadio precoz de la enfermedad al
inicio del tratamiento.

Onicomadesis y enfermedad boca mano
pie: una relacion infradiagnosticada

Casero Gonzalez MM, Segura Gonzalez M, Or-
doniez Medina I, Silvero Enriquez VP, Vicho Gon-
zdlez C, Espejo Moreno R, Expdsito Expdsito
MDIA, Fernandez Vara T.

Hospital Materno Infantil Badajoz. Badajoz

La onicomadesis es una afectacion ungueal rara
en la infancia, en la cual la uha se desprende de
manera espontanea por su extremo proximal por
la detencion del crecimiento a nivel de la matriz
ungueal. En ocasiones, debido a una menor ex-
posicién al agente causal no se produce una
separacion de la uia del lecho ungueal pero si
aparecen unas lineas transversales o de Beau.

Etiol6gicamente, existen varios factores des-
critos: genéticos, estrés, traumatismos locales,
farmacolégicos (antibiéticos, anticonvulsivos,
citotoxicos, retinoides), enfermedades sistémi-
cas(Lupus, Kawasaki...) e infecciones (escarla-
tina, viricas...).

Dentro de las causas viricas, se ha descrito re-
cientemente la asociacion con la enfermedad
boca mano pie (EBMP) cuya patogénesis esta
aun por determinar postulandose ademas de
una proliferacién virica en la matriz; la afecta-
cién de la calidad de la lamina ungueal y la ma-
ceracioén por la rotura de las ampollas digitales y
excesiva higiene favoreciendo candidiasis.

Por su parte, la EBMP esta causada por la fa-
milia enterovirus (principalmente Coxsackie
A16), suele afectar a nifios entre 1-3 afos, es
muy contagiosa pudiendo cursar en brotes,
con predominio estacional (verano y otofio) y se
caracteriza por presentar estomatitis vesicular
y exantema papulo-vesiculoso con afectacién
palmo-plantar.

Muijer de 15 meses, sin antecedentes de interés,
que acude por presentar en primer dedo de pie
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derecho y segundo dedo pie izquierdo un des-
prendimiento de la ufa a nivel proximal y en el
tercer dedo de mano derecha una linea trans-
versal. No presenta otros hallazgos a la explo-
racién. Niegan traumatismos e ingesta de far-
macos. Unicamente hacia 4 semanas presenté
exantema compatible con EBMP. Se resolvio
espontaneamente a las pocas semanas.

La onicomadesis debida a EBMP, por el tiem-
po transcurrido, suele estar infradiagnosticada.
Para lo cual es fundamental una historia retros-
pectiva y el conocimiento del pediatra para tran-
quilizar a los padres al resolverse sin necesidad
de medidas terapéuticas.

Correlacion de hallazgos ecograficos fe-
tales en un caso confirmado de sindro-
me de Beckwith-Wiedemann

De La Cruz Marin M, Orddénez Diaz MD, Pino
Galvez MA, De La Camara Morarfio C, Jaraba
Caballero P, Ruiz Gonzalez MD, Mifio Mora M

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccién: El SWB es una rara entidad ca-
racterizada por macroglosia, macrosomia, vis-
ceromegalias y defectos de la pared abdominal.
La sospecha diagnéstica prenatal resulta crucial
para programar una atencién postnatal 6ptima.

Objetivo: Descripcion de las caracteristicas
prenatales y evolucién de un caso con diagnds-
tico genético de SBW.

Métodos-Resultados: Se describe a un RN
mujer nacida tras cesarea programada a las
39 semanas, con peso elevado (4310gr). Sus
ecografias prenatales mostraron macrosomia,
polihidramnios, macroglosi, hernia umbilical,
cardiomegalia y glandulas suprarrenales en el li-
mite superior de la normalidad. En Neonatologia
se establece el diagnéstico de SWB en base al
examen clinico por la presencia de macrosomia,
macroglosia, protusion lingual, didstasis de rec-
tos y hernia umbilical. El estudio hormonal tiroi-
deo y ecografico abdominal, cerebral y cardiaco
fueron normales.
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El cariotipo fue 46XX y el estudio genético mos-
tré una pérdida de metilacién en el cromoso-
ma materno en el centro de impresion 2 en la
region 11p15, confirmandose el diagndstico de
SWB. La evolucién inicial fue favorable, preci-
sando aporte suplementario de glucosa iv por
hipoglucemia precoz, sin otras complicaciones.
A los 18 dias de edad fue hospitalizada duran-
te 14 dias en la Unidad de Cuidados Intensivos
por bronquiolitis grave. En la actualidad recibe
seguimiento en la Unidad de Oncologia Infan-
til, con estudio ecografico abdominal seriado y
marcadores tumorales negativos en el momento
actual. Su madre ha sido diagnosticada de ma-
croglosia y se encuentra en espera del estudio
genético para SWB.

Comentarios: El SWB es una rara enfermedad
genética responsable de la mayoria de los sin-
dromes con sobrecrecimiento y macroglosia.
Se han descrito diferentes alteraciones epige-
néticas que determinan el riesgo de recurrencia
y fenotipo. Las caracteristicas detectadas pre-
natalmente pueden ser Utiles para anticipar el
diagndstico y ciertas complicaciones postnata-
les. Es imprescindible el seguimiento oncoldgi-
co por el riesgo de desarrollar tumores embrio-
narios a largo plazo.

Evaluacién perinatal y seguimiento de
las anomalias nefrourolégicas durante
un periodo de dos anos.

De La Cruz Marin M, Ordofiez Diaz MD, Rodri-
guez Benitez MV, Pdrraga Quiles MJ, Rueda
Garcia L, Mifio Mora M.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba

Introduccién: Las anomalias congénitas re-
nales-urologicas son la principal causa de en-
fermedad crénica renal en la infancia. El segui-
miento multidisciplinar resulta crucial para evitar
la progresion del dafo renal.

Material-métodos: Estudio observacional de
fetos diagnosticados de anomalias nefro-uro-
l6gicas durante 2015-2017. Se recogieron los
hallazgos ecograficos pre y postnatales, malfor-
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maciones asociadas, el tratamiento establecido
y la presencia de complicaciones.

Resultados: De un total de 195 gestantes con
malformacién fetal, el 39% presentaban ano-
malias nefrouroldgicas, siendo la dilatacion del
tracto urinario(UTD) (62%) la mas frecuente, se-
guida del doble sistema excretor(12%), agenesia
renal(10,5%) y displasia multiquistica(7,9%). La
mayoria de los nifos nacieron atérmino (39,2+2s)
con peso adecuado (3180+456gr), iniciandose el
estudio en Maternidad en el 74% de los casos.
En todos se practicé ecografia abdominal en las
primeras 4s de vida. Segun el diametro AP de la
pelvis renal, la UTD postnatal fue predominante-
mente leve (PR < 10mm) (53 %), evidenciandose
una dilatacién moderada (10-15mm) y severa (>
15mm) en el 26% y 21% de los casos respecti-
vamente. En el 96% de los nifilos con diagnés-
tico de DTU leve, la dilatacion se resolvié en el
periodo estudiado. El 25% de las dilataciones
moderadas y el 90% de las severas evoluciono
hacia progresion-permanencia de la dilatacion,
recibiendo profilaxis antibiotica y estudios de
imagen funcional. Se detectd uropatia postnatal
en el 77,8% de los casos, en forma de estenosis
de via urinaria (66,7%) y de reflujo vesico-urete-
ral. Ninguno de los nifios con DTU leve-modera-
da asocié complicaciones. El 30% de las DTU
graves presentaron complicaciones como infec-
ciones de orina y nefropatia cicatricial.

Conclusiones: Las anomalias nefro-uroldgicas
constituyen el grupo de malformaciones congé-
nitas mas frecuentes en nuestro centro, siendo
la DTU el subgrupo mas numeroso. La mayoria
de las dilataciones graves asociaron uropatia.
El seguimiento estrecho resulta prioritario para
prevenir complicaciones y establecer un pro-
nostico mas exacto.

Sintomas y signos de alarma en el cancer
infantil. {Cuando debemos sospechario?

De La Cruz Marin M (1), Alvarez Ldpez C (2),
Fernandez De La Puebla Lechuga E (1), Lacort
Peralta I (1), Mateos Gonzalez ME (1)
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(1) Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba.
(2) CS La Carlota. Cordoba

Introduccion: Los tumores infantiles suponen
la segunda causa de mortalidad en la infan-
cia en los paises desarrollados. El diagnéstico
precoz del cancer infantil es esencial, pues el
prondstico es notablemente mejor en estadios
localizados, ademas de producirse menos se-
cuelas debido a la utilizacién de tratamientos
menos agresivos. La anamnesis y la exploracion
fisica son pilares fundamentales sobre los que
cimentar el proceso diagndstico, ademas de te-
ner siempre un elevado indice de sospecha para
reconocer precozmente sus sintomas y signos
de riesgo, aunque en muchos casos esta pato-
logia se detecte de manera accidental.

Objetivo: Con este trabajo lo que se pretende
es presentar las caracteristicas de los tumores
detectados en nuestro hospital en los ultimos 6
anos.

Material y métodos: Hemos realizado un es-
tudio descriptivo en el que se han detectado
104 casos desde enero de 2011 hasta Julio de
2017, siendo los mas frecuentes los tumores del
SNC con el 37% de casos. Si diferenciamos en-
tre sexos, existe una predominancia en el sexo
femenino con 62 de los 104 casos detectados.
En cuanto a los sintomas y signos guias son mu-
chos y variados los que encontramos, pero des-
tacamos sobre todo los relacionados con la cli-
nica neurologica (37%), la deteccion de masas
ya sean de partes blandas/esqueléticas (18%) o
abdominales (14%) y nada despreciable el ha-
llazgo casual (14%) al realizar un estudio sospe-
chando otro tipo de patologia.

Conclusiones: Es muy importante que todo
pediatra, sea de la subespecialidad que sea,
tenga siempre en cuenta la posibilidad céancer
infantil. Es fundamental la realizacion de una
historia clinica y exploracion fisicas minuciosas
y estar alerta a los signos de alarma. Aunque en
muchas ocasiones sea un hallazgo casual, es
basico el diagnéstico precoz, pues de ello de-
pende el inicio del tratamiento y prondstico de
la enfermedad.
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Quiste broncogénico de localizacién he-
patica

Lacort Peralta |, Fernandez De La Puebla Le-
chuga E, Galan Ortiz J, De La Torre Aguilar MJ.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccién: El quiste broncogénico es una
lesidbn congénita poco frecuente causada por
una formacién anormal del tubo traqueobron-
quial primitivo entre la tercera y la séptima se-
mana de gestacion. La localizacién del quiste
broncogénico depende de en qué estadio del
desarrollo embrionario se produzca dicha for-
macién anormal. La mayoria de estos quistes
estan localizados en el mediastino o intrapul-
monares, siendo los primeros mas frecuentes.

Los quistes broncogénicos de localizaciéon ex-
tratoracica son raros, estando descritos algunos
casos de localizaciéon retroperitoneal. La loca-
lizacion intraperitoneal, como el caso que nos
ocupa, es excepcional. El tratamiento de estas
lesiones es la reseccion quirdrgica dado que,
aunque la mayoria son de naturaleza benigna,
existe riesgo de malignizacion.

Resumen del caso: Nifio de 9 afios sin antece-
dentes personales de interés que es remitido a
nuestro centro por tumoracion hepatica descu-
bierta de forma casual en el contexto de un do-
lor abdominal y tras realizar ecografia abdominal
para descartar apendicitis aguda. Pruebas com-
plementarias: RM: lesién compatible con Adeno-
ma. - RM con contraste: lesion compatible con
Hamartoma. Analitica: Marcadores tumorales
(alfa-fetoproteina, beta-gonadotropina coriénica
y antigeno carcinoembrionario) negativos.

Se decidi6 intervencion quirdrgica programada
donde se realiza enucleacion de la lesidon que
no infiltra paréngquima hepatico junto con cole-
cistectomia. Evolucién postoperatoria favorable
sin complicaciones.

Anatomia Patolégica: Descripcion macrosco-
pica: Sin aparente conexién con vesicula pero
adyacente a la misma se observa nédulo de 4
x 3,5 x 2,5 cm, quistico, con contenido parduz-
co semisolido, superficie interna lisa y pared de
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1mm de grosor. - Datos Clinicos: Lesién hepati-
ca segmento IVb y V. Diagnostico anatomopato-
I6gico: Quiste broncogénico en higado.

Conclusién: En el diagnéstico diferencial de
los tumores quisticos intrabdominales debemos
incluir los tumores benignos congénitos deri-
vados del desarrollo embrionario tales como el
quiste broncogénico. La mayor difusion de es-
tos casos inusuales, ayudaria a la comunidad
cientifica a conocer la incidencia real de esta
patologia y asi tomarla en consideracién de cara
a plantear un diagnoéstico diferencial dentro de
las tumoraciones hepaticas.

Malaria cerebral: un tipo de malaria com-
plicada

Marquez Mira P, Garcia Barrionuevo C, Benitez
Moscoso G, Gomez Pérez S, Jiménez De Los
Santos C, Rivera Sanchez N, Moreno Salgado
JL, Portero NM, Gallego Alcaide MJ, Pelaez Ca-
brera MJ, Mora Navarro D

Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccion: La malaria cerebral (MC) es la
complicacién mas frecuente de la malaria por
Falciparum. La MC es una encefalopatia difu-
sa potencialmente reversible. cuyo diagnéstico
requiere la presencia de los siguientes criterios:
estado de coma, determinado por la escala de
Glasgow modificada por edad. La exclusion de
otras encefalopatias, especialmente la meningi-
tis bacteriana y el hallazgo de formas asexua-
les del P. falciparum en la gota gruesa. Princi-
palmente los menores de 10 anos, quedan con
secuelas neurolégicas. La mortalidad por MC
aumenta en asociacion con el fallo funcional de
los 6rganos vitales; La mortalidad en nifos varia
entre 18 y 20%

Caso Clinico: Paciente de 3 afios originario de
Guinea- Conakry que ingresa en la planta de
hospitalizacién por paludismo. Acudio al servi-
cio de urgencias por cuadro febril y dolor ab-
dominal de 4 dias de evolucion. Sin hallazgos
significativos a excepcién de un abdomen glo-
buloso, no doloroso durante la exploracion, se
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palpa reborde hepatico y bazo de dos traveses
de dedos. Durante su ingreso comienza trata-
miento con Dihidroartemisina- Piperaquina.

Exploracion fisica: Presenta un deterioro a ni-
vel neuroldgico con un Glasgow de 9, apertura
ocular con dolor, pupilas isocéricas normore-
activas, signos meningeos negativos, reflejos
osteotendinosos algo débiles, fuerza y sensibili-
dad disminuidas.

Pruebas complementarias: Gota gruesa: ag.
Plasmodium spp positivo correspondiéndo-
se con infeccién por Plasmodium Falciparum.
Hemograma: Hemoglobina 7.9 gr/dl, plaque-
tas 40.000, Leucocitos normales con formulas
inmaduras. Bioquimica: Bilirrubina total 5.01
mg/dL, LDH 1065, GOT 100,9 U/I, colinestera-
sa 5289 U/I. Se intentd realizar puncién lumbar
pero no se obtuvo liquido cefalorraquideo.

Tratamiento: Se canalizaron 2 vias periféricas
y se decidid iniciar tratamiento endovenoso con
Artesunato por presentar complicacién de ma-
laria, junto con Cefotaximay Vancomicina i.v. Se
inicia tratamiento con Plasma, Hematies y pla-
quetas i.v.

Conclusiones: Es importante estar atentos a
las posibles complicaciones de la infeccion por
plamodium, debido a un aumento en la inciden-
cia por inmigracion en nuestra zona. La malaria
cerebral es una complicacién que aumenta la
mortalidad de la infeccién por plasmodium. El
artesunato es el antipalidico de eleccién en el
tratamiento de la malaria cerebral.

Condilomas Acuminados en la Infancia.
Protocolo de actuacion ante la sospecha
de Violencia Sexual contra Personas Me-
nores de Edad.

Queralt Garcia De Gongora M (1), Cruz Navarro |
(2), Rodriguez Salaignac | (2), Anchdriz Esquitino
M (1), Cabezas Berdion C (1), Jiménez Cabeza
S (1), Sanchez Gonzalez A (1), Moreno Garcia
MDM (1)
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(1)Hospital Infantil Virgen del Rocio, (2)Centro
de Salud Montequinto. Sevilla

¢Son los condilomas acuminados en la infancia
sinbnimos de violencia sexual? ¢Existen otras
vias de transmision? ;Cémo debemos actuar
ante su deteccién? Estos son algunos de los in-
terrogantes que surgen ante casos como el de la
paciente que presentamos, que fue diagnostica-
da de condilomas acuminados perianales en su
consulta de atencion primaria. Los condilomas en
la infancia son secundarios a la infeccién por el
VPH (virus del papiloma humano). Esta patologia
es frecuente encontrarla en el paciente pediatrico
sin que exista relacion necesaria con un antece-
dente de abuso, sobre todo durante la primera
infancia. Sin embargo, asegurar cual es la via de
adquisicion del virus en nifios con condilomas es
dificil. La posibilidad de encontrarnos ante una
victima de violencia sexual existe y la severidad
que conlleva nos obliga a actuar en consecuen-
cia. La violencia sexual a personas menores de
edad (VSPME) es un problema comun que tiene
consecuencias en la salud fisica y mental de las
victimas, tanto a corto como a largo plazo. Los
profesionales sanitarios deben estar capacitados
para reconocer los signos de alarma cuando se
presenten en consulta. La correcta valoracién de
estos casos exige tener en cuenta indicadores fi-
sicos y psicolégicos relacionados con el menor,
asi como factores de riesgo social vinculados a
la familia y a su entorno. Una vez establecida la
sospecha, el profesional debe notificarla y de-
rivar el caso a un equipo interdisciplinar con la
mejor formacion y experiencia posibles. La cele-
ridad y coordinacion de la actuacion en la aten-
cién de estos pacientes aumenta la probabilidad
de interrumpir la VSPME y prevenir nuevos abu-
sos. También permite evaluar las consecuencias
producidas, con el fin de lograr la normalizacion
y el bienestar de los menores y de minimizar los
posibles efectos deletéreos a largo plazo. Con la
presentacion de este caso se revisa el procedi-
miento de abordaje ante la sospecha de violencia
sexual contra personas menores de edad y se
exponen las nuevas actualizaciones de los proto-
colos de actuacién del Hospital Virgen del Rocio.
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Diagnéstico de Enfermedad de Crohn a
partir de afectacion dermatolégica y al-
ternativas terapéuticas

Jiménez MT, Roldan J, Vargas ML, Gonzélez De
Caldas R, Garnacho G

Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

Introduccion: La linfangitis granulomatosa es
una causa rara de linfedema genital secundario
en los nifos. La asociacion elevada con enfer-
medad de Crohn (82%) obliga al despistaje de
la misma.

Resumen del caso: Nifio de 10 afios derivado
por Dermatologia para valoracién conjunta con
Gastroenterologia Infantil. Presenta edema ad-
quirido en pene junto edema y nddulos en zona
escrotal de meses de evolucién, sin respuesta
a corticoterapia oral y tépica e inmunosupresor
topico. Biopsia cutanea zona genital compatible
con linfangitis granulomatosa locorregional. Ana-
litica completa con leve elevacion de reactantes
de fase aguda. Calprotectina fecal 182 mg/kg.
Ante la sospecha de enfermedad inflamatoria
intestinal pediatrica (ElIP) con manifestaciones
extradigestivas se realiza estudio endoscopico
con ileocolonoscopia con afectacidon macros-
copica parcheada en forma de Ulceras aftosas
y anatomia patolégica con granulomas caseifi-
cantes; hallazgos compatibles con enfermedad
de Crohn (EC). Gammagrafia con leucocitos
marcados que muestra actividad inflamatoria
ileo-cecal. Tras iniciar tratamiento con corticoi-
des orales y azatioprina (AZA), persiste la clinica
cutanea con mala respuesta a ciclos de corti-
coides tépicos, por lo que se decide intensificar
tratamiento con adalimumab subcutaneo con
buena respuesta dermatologica y mejoria de los
valores antropométricos de base. Tras colonos-
copia de control al aho que muestra remisién de
la enfermedad, y por peticion familiar, se deci-
de suspender el farmaco biolégico con recaida
importante de la clinica cutanea, que persiste a
pesar de reiniciar tratamiento con adalimumab,
cambiar a infliximab o iniciar metotrexate. Ac-
tualmente se ha decidido junto con Dermatolo-
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gia el inicio de Ustekinumab, anticuerpo mono-
clonal totalmente humano que se une con gran
afinidad y especificidad a la subunidad p40 de
la interleukina 12 y la interleukina 23, las cuales
se ha comprobado que desempefian una fun-
cién clave en la cascada inflamatoria en la EC.

Conclusiones: La Ell-P puede cursar con mani-
festaciones cutaneas muy diferentes asociadas
o no a clinica digestiva, por lo que es importante
un abordaje multidisciplinar de estos pacientes
y la toma de decisiones conjunta. La linfangitis
granulomatosa es una patologia que necesita
tratamiento cronico que casi siempre es ineficaz
y debe ser dirigido por la clinica y la presencia
o no de ElI-P.

Calidad de vida del paciente oncohema-
tologico infantil y familia

Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba

Introduccién: El proceso oncohematolégico
infantil, como proceso crénico definido, repre-
senta una crisis prolongada para toda la familia,
lo que puede influir en la calidad de vida relacio-
nada con la salud (CVRS).

Objetivo: Evaluar la CVRS de los nifios con pa-
tologia oncohematolégica, relacionandola con
la de sus hermanos.

Metodologia: Se realizé un estudio descriptivo
transversal en 12 niflos con diagndsticos on-
cohematoldgicos en fase de consolidacion, y
enfermedad avanzada, con edades entre 8-16
anos, hospitalizados en Pediatria. Se utilizé el
cuestionario validado KINDL que mide CVRS
percibida en poblacién infantil.

Resultados: El 50% de los nifios, cuyo acumulo
de tiempo de ingreso es inferior al afo, perci-
ben que casi siempre o siempre se han sentido
con dolor o enfermos; el 25% se han sentido
con fuerza y energia. Los de mas largo ingreso
acumulado, el 50% no se han sentido ni enfer-
mos ni dolidos, aunque el 25% se han sentido
cansados. Los hermanos, el 100% casi nunca o
nunca se sienten enfermos ni dolidos, ni cansa-
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dos y siempre se sienten con energia. En cuanto
al bienestar emocional, el 33% lo percibe como
positivo, otro 33% se muestran indecisos y nin-
guno lo percibe como negativo. En los pacien-
tes con mas tiempo acumulado, el 66% se han
sentido bien; el 34% han tenido miedo y se han
aburrido. En cambio, el 70% de los hermanos se
han sentido bien, no han tenido miedo, ni se han
sentido solos. El 30%, se han aburrido, se han
sentido solos y con miedo.

Conclusiones: El acumulo de tiempo de ingre-
so aumenta la experiencia y la adaptacién del
nifo al proceso oncolégico y al sistema hospi-
talario, influyendo factores como la ansiedad y
el estrés al tratamiento y diagndstico en los de
menor tiempo acumulado. Por otra parte, los
hermanos de los ninos oncohematolégicos tie-
nen mejor CVRS percibida global.

Educacidn sanitaria pre-quirurgica clave
para mejorar la colaboraciéon familiar en
el ingreso

Chaparro Lopez CM, Caballero Moreno R, Ta-
pia Serrano MlJ

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccidén: Si conseguimos disminuir este
temor en el ingreso, obtendremos mejores re-
sultados en la adaptacién y colaboraciéon por
parte del nino y la familia.

Objetivos: Analizar la relacidn existente entre la
disminucion del temor en el nifio/a prequirdrgico
de 4 a 11 anos, y la disminucion de la ansiedad
del cuidador principal a través de una interven-
cién enfermera de educacion pre-quirdrgica.

Metodologia: Estudio transversal cuya pobla-
cién accesible son los nifios programados para
intervencién quirdrgica con necesidad de hospi-
talizacion en Cirugia Pediatrica.

NifAo/a: STAI-C (Cuestionario de Ansiedad Esta-
do/Rasgo en nifnos) (Spielberger, C.D.)

Adaptacién STAI-C para los menores de 4
afnos.
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Realizacion de un video de la ruta prequirdrgica
con los profesionales

Material de juego y disfraces

Descripcién: Intervencion Ensefianza pre-qui-
rdrgica. Ayudar a un paciente a comprender y
prepararse mentalmente para la cirugia. Cono-
cer las experiencias pre quirurgicas previas del
paciente. Evaluar la ansiedad del paciente/ser
querido relacionado con la cirugia. Dar tiempo al
paciente para que haga preguntas y discuta sus
inquietudes. Realizar una visita a la (s) unidad
(es) postoperatoria(s) y a la (s) zona (s)de espe-
ra si procede. Presentar al paciente al personal
implicado en los cuidados de cirugia/postope-
ratorios, si procede.

Discusioén: La afectacion mutua nos conduce
a pensar en la importancia de la transmision de
las emociones, en la adaptacién a las circuns-
tancias amenazantes y estresantes inherentes a
la hospitalizacion.

Resultados: Se produce un cambio emocio-
nal, tanto en padres como en nifios. Y a esto
se suma la colaboracién familiar, porque se im-
plican repitiendo el juego hasta su intervencion
quirurgica.

La utilidad de la radiografia en decubito
lateral ante la sospecha de aspiracion de
cuerpo extrano en el nino no colabora-
dor.

Garcia Vazquez J, Portillo Marquez M, Placido
Paias R, Galiano Avila C, Espejo Diaz C, Gonza-
lez Carracedo MJ, Vaquerizo Vaquerizo V, Mon-
tero Salas A, Garcia Reymundo M, Real Terron
R.

Hospital de Mérida. Meérida.

Introduccion: La aspiracion de cuerpos extra-
fnos en la edad pediatrica es un problema fre-
cuente, cuyas repercusiones dependen de la
naturaleza, localizacién y grado de obstruccion
que originen. Suelen ser por vegetales, sobre-
todo frutos secos (cacahuetes...). Una auscul-
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tacion pulmonar asimétrica puede ser un signo
indirecto de aspiracion.

Caso: Paciente de 21 meses que presenta tos
de predominio nocturno de un mes de evolu-
cién, sin mejoria con salbutamol, que se ha ido
intensificando progresivamente. Los padres re-
fieren un episodio de atragantamiento con un
cacahuete coincidente con el inicio de la clinica.
En la exploracion fisica destaca una asimetria
auscultatoria con disminucién de murmullo ve-
sicular en hemitérax derecho y sibilancias te-
lespiratorias generalizadas, mas marcadas en
hemitérax derecho. No presentaba dificultad
respiratoria (Sat02:100%). Se realizaron una
radiografia térax AP que evidencié una hiper-
claridad de pulmén derecho y radiografias de
térax en decubito lateral, destacando que con
el paciente apoyado sobre el costado derecho,
no se apreciaban cambios compresivos en el
pulmoén derecho y que apoyado sobre el cos-
tado izquierdo se aprecia una compresion es-
perada del pulmén izquierdo. Ante la sospecha
de aspiracion de cuerpo extrafio se realizé una
fibrobroncoscopia observandose en el bron-
quio principal derecho abundantes secreciones
sobre una pared eritematosa, sin apreciarse
cuerpo extrafo. La evolucion clinica fue buena
con normalizacion de la auscultacion y con ra-
diografia de control normal. Es probable que el
cuadro se resolviera por la aspiracion de las se-
creciones o por la expulsion del cuerpo extrafio
en los ultimos accesos de tos.

Conclusioén: La radiografia comparativa en ins-
piracion-espiracion es una prueba que ofrece
informacién importante ante la sospecha de
aspiracion cuerpo extrafio ya que se produce
una alteracion de la aireacidn consistente en un
atrapamiento aéreo: en la espiracion, la salida
del aire no es completa al impedirlo el cuerpo
extrafo, conduciendo a un enfisema obstruc-
tivo por mecanismo valvular. En el nifio menor
no colaborador es importante obtener placas
complementarias en decubito lateral derecho e
izquierdo, imitando la inspiracién-espiracion vo-
luntaria. Esto nos permite observar si el parén-
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quima se colapsa en inspiracion o si permanece
aireado sin cambiar de volumen cuando se trata
de un area de enfisema obstructivo.

Recién nacido con ectrodactilia,¢aisla-
da?.

Garcia Vazquez J, Pinan Lopez E, Mesa Vazquez
JF, Sdez Diez I, Garcia Reymundo M, Galiano
Avila C, Espejo Diaz C, Vaquerizo Vaquerizo V,
Placido Paias R, Gonzalez Carracedo MJ.

Hospital de Mérida. Mérida

Introduccién: Las deficiencias congénitas de
las extremidades se presentan con una frecuen-
cia de 1/2.000 recién nacidos, son muy variables
y existen multiples combinaciones descritas con
sindromes malformativos asociados. Se deno-
mina amelia a la ausencia completa y meromelia
a la falta parcial de una extremidad. También hay
denominaciones especificas segun los segmen-
tos afectos, destacando la ectrodactilia como la
ausencia de dedos, tradicionalmente con pri-
mer y quinto dedos presentes. La reduccion de
extremidades, ademas de por causa genética,
también pueden provocarse por fendbmenos de
disrupcién como es el caso de la constriccién
por bridas amnidticas prenatalmente.

Caso clinico: Recién nacido pretérmino de 33
semanas que en ecografias prenatales se apre-
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cian anomalias en los dedos de la mano dere-
cha. Antecedentes familiares de sindactilia en
rama paterna y materna. Se realiza amniocen-
tesis con resultando un cariotipo normal (46XX).
A la exploracion fisica destaca agenesia del se-
gundo, tercer y cuarto dedos de la mano dere-
cha. Pudiendo realizar la pinza entre el primer
y quinto dedo. Los estudios complementarios
realizados fueron normales e incluyeron eco-
grafia cardiaca, abdominal y transfontanelar.
Actualmente se encuentra en seguimiento por
prematuridad y en revisiones por traumatologia.

Discusién: La presencia de ectrodactilia en
nuestro caso nos obligd, antes de poder diag-
nosticarla como aislada, a buscar otras malfor-
maciones asociadas. Destaca el Sindrome ECC
que corresponden a las siglas de: Ectrodactilia,
displasia Ectrodérmica, Cleft (labio leporino vy fi-
sura palatina), aunque la lista es amplia (Sd. Po-
land, Sd.TreacherCollins. Sd.Acrorrenal...). Las
bridas de constriccién se visualizan en ecogra-
fias prenatales en un 29-50% de los casos sien-
do por tanto dificil su diagndstico diferencial. La
amputacion de miembros es variable, pero es
frecuente observar asimetria en la afectacion,
sindactilia, edema linfangiectasico, zonas de
depresion. Es importante realizar una correcta
clinica y realizar pruebas complementarias, ya
que no suelen haber antecedentes familiares ni
sindromes genéticos asociados.
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INFORMACION PARA LOoOs AUTORES

VOX PAEDIATRICA es la Publicacion Oficial
de la Asociacién Espanola de Pediatria de An-
dalucia Occidental y Extremadura y se edita
en castellano opcion a publicacion en inglés,
accesible en version impresa y en version elec-
trénica en la direccion http://www.spaoyex.es/.
Se trata de una revista de acceso libre basada
en el sistema de revision por pares y que tie-
ne como finalidad la publicacion y divulgacion
de trabajos relacionados con la Pediatria y sus
Especialidades. La suscripcion es gratuita, se
publica semestralmente.

TIPOS DE ARTICULOS

Todos los manuscritos publicados en VOX PAE-
DIATRICA deberan adecuarse a las normas de
publicacién de la revista y respetar el formato
de alguno de los tipos de articulo que describen
a continuacion:

Originales

Trabajos de investigacion clinica o basica, con
un disefio 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 numero
maximo de citas bibliograficas no sea superior
a 40 vy el de figuras y tablas no excedan conjun-
tamente a 8. El nUmero de firmantes no debe ser
superior a 6.

Notas clinicas

Descripcion de uno o varios casos clinicos de
especial interés u observaciones excepciona-
les, que supongan una aportacion al conoci-
miento de la enfermedad. La extension del texto
no debe superar un total de 1.500 palabras. Se
recomienda que el nUmero maximo de citas bi-
bliograficas no sea superior a 20 y el de figuras y
tablas no excedan conjuntamente a 4. El nime-
ro de firmantes no debe ser superior a 5.
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Vox en imagen

Publicacion de imagenes de diagnéstico, pre-
sentacion clinica o tratamiento de patologias
que aporten informacién grafica relevante. Su
titulo debe contener menos de 8 palabras. El nu-
mero de firmantes no sera superior a 5 y podra
incluir hasta 4 figuras con un texto explicativo
que no supere las 250 palabras. El nimero de
citas bibliogréaficas no sera superior a 3.

La Vox del Residente

Espacio liderado y dedicado a los médicos in-
ternos residentes de Pediatria. Aportaciones
cientificas en forma de originales, casos clinicos
O revisiones.

Editoriales

Discusion de avances recientes en Pediatria,
preferiblemente relacionados con algunos de
los articulos publicados en ese numero de la
revista. Este tipo de articulos sera encargado
por el Comité Editorial de la Revista y no debera
superar las 1200 palabras y las 5 citas bibliogra-
ficas.

Resumen de comunicaciones y ponencias

Se publicaran los resumenes de las comuni-
caciones y ponencias de las reuniones cientifi-
cas de las Sociedades cientificas SPAOYEX y
SPAO.

Cartas al director

Se publicaran contenidos breves referidos a la
linea editorial o a alguna de los articulos publi-
cados.

Otras secciones

La revista VOX PAEDIATRICA tiene también
otras secciones como Protocolos clinicos, Re-
visiones, Informes Técnicos, Critica de libros,
Conferencias y Articulos especiales. Los auto-
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res que deseen colaborar en alguna de estas
secciones deben consultar previamente con la
direccién de la revista.

PRESENTACION
Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS

VOX PAEDIATRICA aceptara revisar manuscri-
tos escritos en los idiomas castellano e inglés.
En el caso de ser acordada su publicacion, pa-
saran a ser propiedad permanente de la revista
y no podran ser reproducidos en parte o total-
mente sin permiso de la misma. No se admitiran
trabajos presentados o publicados en otra revis-
ta. Los componentes de un articulo deberan ser
ordenados como sigue en un documento Unico
escrito en letra “times new roman” 12 a espa-
cio unico y en paginas separadas: Pagina titular,
resumen y palabras clave, texto, bibliografia, ta-
blas y pies de figuras. Todas las paginas debe-
ran ser numeradas consecutivamente.

Pagina titular

La pagina titular debera contener los datos si-
guientes:

- Titulo del articulo. Debera ser lo mas explicito
posible y en cualquier caso de una extension no
superior a 85 letras. Se recomienda evitar pala-
bras como “nino”, “infancia’ ‘“‘pediatria’, etc.,
que estan implicitos en el titulo y contenido de
la revista.

- Lista de autores en el mismo orden en el que
deben aparecer en la publicacién. Deben citarse
primer nombre y uno o dos apellidos de cada
autor. Debe tenerse en cuenta que el formato
que los autores elijan para su firma sera, en caso
de publicacién del articulo, el mismo que figura-
ra en las distintas bases de datos bibliograficos
en las que VOX PAEDRIATICA esta incluida.

- Nombre del centro de trabajo, localidad y pro-
vincia de cada uno de los autores.

- Si el trabajo ha sido financiado debe incluirse
el origen y numeracién de dicha financiacion.

- Presentacion previa en reuniones, congresos o
simposios, con nombre, ciudad y fecha.

- Nombre, direccién, nimero de teléfono y co-
rreo electrénico del autor al que debe dirigirse la
correspondencia.
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- Recuento de palabras del texto propiamente
dicho, excluyendo resumen, bibliografia, tablas
y pies de figuras.

- Fecha de envio.
Resumen y palabras clave

Se incorporara resumen estructurado en espa-
flol e inglés de 250 palabras, aproximadamen-
te, en los trabajos originales con los siguientes
apartados: Introduccién, Material o Pacientes y
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 resulta-
dos mas importantes. Al final de la pagina donde
figure el resumen, deberan anadirse de 3 a 10
palabras clave que corresponderan a términos
incluidos en el Medical Subject Headings del
Index Medicus. Disponible en: http://www.ncbi.
nim.nih.gov/mesh. Las notas clinicas no debe-
ran acompanarse de resumen ni palabras clave.

Texto

Se recomienda la redaccién del texto en for-
ma impersonal. Conviene dividir los trabajos
en secciones. Los originales en: Introduccion,
Material o Pacientes y Métodos, Resultados y
Discusion. Se recomienda utilizar el minimo nu-
mero de abreviaturas posible que deberan ser
definidas en el momento de su primera apari-
cion. Se evitaran abreviaturas en el titulo y en el
resumen. Los autores pueden utilizar tanto las
unidades métricas de medida como las unida-
des del Sistema Internacional (Sl). Cuando se
utilicen las medidas del Sl es conveniente incluir
las correspondientes unidades métricas inme-
diatamente después, en paréntesis. Los farma-
cos deben mencionarse por su principio activo
en letra minuscula. Los instrumentos utilizados
para realizar técnicas de laboratorio u otras, de-
ben ser identificados, en paréntesis, por la mar-
ca asi como por la direccion de sus fabricantes.

Bibliografia

Las citas bibliograficas deben ser numeradas
consecutivamente por orden de aparicién en el
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texto en numeros volados. La referencia de arti-
culos de revistas se hara en el orden siguiente:
autores, empleando el o los apellidos seguido
de la inicial del nombre sin puntuacién, y sepa-
rando cada autor por una coma; titulo comple-
to del articulo en lengua original; nombre de la
revista segun abreviaturas del Index Medicus,
disponible en: http://www.ncbi. nim.nih.gov/en-
trez/jrbrowser.cgi; ano de aparicion, volumen e
indicacion de la primera y Ultima pagina. Deben
mencionarse todos los autores cuando sean
seis 0 menos; cuando sean siete o0 mas deben
citarse los seis primeros y afadir después las
palabras “et al.”. Un estilo similar se empleara
para las citas de los libros. A continuacién se
exponen tres ejemplos:

Articulo

Coronel Rodriguez C, Hernandez Hernandez A,
Gonzalez Zorzano E, Escolar Jurado M, Garre
Contreras A, Guisado Rasco MC. Estudio epi-
demiolégico de factores ambientales compara-
tivo sobre la percepcion y habitos de salud de
las familias andaluzas respecto de las espano-
las sobre nutricion infantil. Vox Paediatr 2017;
24:11-21

Libro

Pérez Navero JL, Ibarra de la Rosa I, Camino
Ledn R, editores. La Pediatria a través de casos
clinicos. 12 Ed. Madrid: Ergon; 2014.

Capitulo de libro

Garcia Blanco JM, Hidalgo-Barquero del Rosal
E. Hematuria. En Antén M y Rodriguez LM Edi-
tores. Nefrologia pediatrica. Manual practico. 12
Ed. Madrid: Panamericana Médica. 2010. p 3-9.

No deben incluirse en la bibliografia citaciones
del estilo de “comunicacién personal’”’, “en pre-
paraciéon’’, ‘‘sometido a publicaciéon’ o de resu-
menes de Congresos que no estén publicados
en una revista cientifica. Si se considera impres-
cindible citar dicho material debe mencionarse

su origen en el lugar correspondiente del texto.

Para elaborar la bibliografia pueden consultarse
las normas del Comité Internacional de Editores
de Revistas Médicas (actualizadas en agosto de
2013). Disponible en: http:// www.icmje.org

ZEdiE) - Volumen 25 1 N°1 | Junio 2018

Tablas

Deben ser numeradas en caracteres arabes por
orden de aparicion en el texto. Seran escritas a
doble espacio, no sobrepasaran el tamano de
un folio y se remitiran en el mismo documento
en hojas separadas consecutivas. Tendran un
titulo en la parte superior que describa concisa-
mente su contenido, de manera que la tabla sea
comprensible por si misma sin necesidad de
leer el texto del articulo. Si se utilizan abrevia-
turas deben explicarse al pie de la tabla. Debe
evitarse presentar los mismos datos en texto,
tablas y figuras.

Figuras

Incluyen gréficas, dibujos o fotografias. Se nu-
meraran en caracteres arabes de manera co-
rrelativa y conjunta como figuras, por orden de
aparicidon en el texto. Las figuras deben tener
una resolucion minima de 300 dpi y uno de los
siguientes formatos: JPG, TIFF y PDF y MS Offi-
ce. También puede mandar archivos comprimi-
dos (.zip). Eventualmente se podran publicar a
color previa consulta y acuerdo con el comité
Editorial. Si se reproducen fotografias o datos
de pacientes, éstos no deben ser identificativos
del sujeto. En todos los casos los autores fir-
mantes deben dejar constancia escrita de que
poseen un consentimiento informado escrito de
los padres o tutores legales que autorice su pu-
blicacion, reproduccion y divulgacion en sopor-
te papel y en Internet en formato de libre acceso
en VOX PAEDRIATICA. ElI Comité Editorial po-
dra requerirlo a los autores cuando sea necesa-
rio. Las figuras se acompanaran del correspon-
diente pie, escrito en hoja incorporada al texto.

RESPONSABILIDADES ETICAS

Reproduccién de material ya publicado: Los au-
tores son responsables de obtener los oportu-
nos permisos para reproducir en VOX PAEDRIA-
TICA material (texto, tablas o figuras) de otras
publicaciones. Estos permisos deben solicitarse
tanto al autor como a la editorial que ha publica-
do dicho material.

Autoria: En la lista de autores deben figurar Uni-
camente aquellas personas que han contribuido
intelectualmente al desarrollo del trabajo. Haber
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ayudado en la coleccion de datos o haber parti-
cipado en alguna técnica no son por si mismos
criterios suficientes para figurar como autor. En
general, para figurar como autor se deben cum-
plir los siguientes requisitos:

1. Haber participado en la concepcion y realiza-
cion del trabajo que ha dado como resultado el
articulo en cuestion.

2. Haber participado en la redaccion del texto y
en las posibles revisiones del mismo.

3. Haber aprobado la versién que finalmente va
a ser publicada. El Comité Editorial de VOX PAE-
DRIATICA declina cualquier responsabilidad so-
bre posibles conflictos derivados de la autoria
de los trabajos que se publican en la Revista.

Publicacién previa y redundante: El contenido
del articulo debe ser completamente original,
no haber sido publicado previamente ni estar
enviado a cualquier otra publicaciéon (ni some-
tido a consideracién). Estas restricciones no
son aplicables a los resumenes publicados de
comunicaciones, ponencias o conferencias pre-
sentados en reuniones cientificas nacionales o
internacionales. Los autores deben ser cons-
cientes de que no revelar que el material someti-
do a publicacion ha sido ya total o parcialmente
publicado constituye un grave quebranto de la
ética cientifica.

Consentimiento informado. Comités de investi-
gacién y/o Etica. Los autores deben mencionar
en la seccién de métodos que los procedimien-
tos utilizados en los pacientes y controles han
sido realizados tras obtencion de un consenti-
miento informado de los padres. Es necesario
que el estudio haya sido revisado y aprobado
por los Comités de Investigacién y/o Etica de
la institucién donde se ha realizado el estudio.
Cuando se describan experimentos con anima-
les hay que indicar si se han seguido las corres-
pondientes recomendaciones institucionales y
nacionales reguladoras del cuidado vy la utiliza-
cién de animales de laboratorio. En el caso de la
descripcion de casos clinicos en cualquiera de
las secciones de la revista, fundamentalmente
cuando el paciente pueda ser reconocido bien
por la descripcion de la enfermedad o por las
figuras que ilustren el articulo, los autores de-
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beran dejar constancia escrita de que poseen
el documento de consentimiento informado de
padres o tutores explicitando su permiso para la
publicacién tanto del texto del articulo como de
las posibles imagenes del mismo.

Del mismo modo, en todos los casos, los auto-
res deberan declarar que han seguido los proto-
colos establecidos por sus respectivos centros
sanitarios para acceder a los datos de las his-
torias clinicas cuando vayan a ser utilizados en
investigacion y divulgacion entre la comunidad
cientifica.

ENVIO DE MANUSCRITOS

Los manuscritos para VOX PAEDRIATICA de-
ben enviarse al correo electronico voxpaediatri-
ca@gmail.com

mediante una carta de presentacion donde los
autores deben hacer constar que:

El manuscrito es remitido en exclusiva a VOX
PAEDRIATICA de forma que no esta siendo so-
metido a consideracién en cualquier otra publi-
cacion y que no ha sido publicado previamente
ni en todo ni en parte. Estas restricciones no
son aplicables a los resumenes derivados de las
presentaciones en Congresos u otras reuniones
cientificas.

Los autores son responsables de la investiga-
cién (confirmacién autoria).

Los autores han participado en su concepto y
disefio, analisis e interpretacién de los datos,
escritura y correccion del manuscrito, asi como
que aprueban el texto final que ha sido enviado
a VOX PAEDRIATICA.

Los autores especifican su titulacion laboral y
académica.

Declaracién de conflicto de intereses. Los auto-
res firmantes deben especificar si tienen algun
conflicto de intereses en relacion a su manus-
crito. Especialmente, en estudios con productos
comerciales, los autores deberan declarar si po-
seen acuerdo alguno con las companias cuyos
productos aparecen en el manuscrito enviado o
si han recibido ayudas econdmicas de cualquier
tipo por parte de las mismas a fin de discutir con
los autores implicados como debe ser referido
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este hecho en la publicacién. EI Comité Editorial
directamente o una vez atendida la opinion de
los revisores, se reserva el derecho de rechazar
los trabajos que no juzgue apropiados, asi como
de proponer las modificaciones de los mismos
que considere necesarias.

Antes de enviar el manuscrito compruebe el
contenido de su envio. Pagina titular incluyen-
do: titulo, lista de autores, nombre y direccién
del centro, financiacién, teléfono, correo elec-
trénico, recuento de palabras, fecha de envio;
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Resumen en castellano y en inglés en los origi-
nales; Palabras clave; Texto; Bibliografia; Tablas
numeradas con sus titulos; Figuras identificadas
numeradas y sus leyendas.

Antes de la publicacién en version impresa o
electrénica del articulo, el autor de correspon-
dencia recibira por correo electronico las prue-
bas del mismo para su correccién, que deberan
ser devueltas en el plazo de 48 horas siguientes
a su recepcion.

145 |



FICHA TECNICA

'V Este medicamento esta sujeto a seguimiento adicional, lo que agilizard la deteccion de nueva informacion
sobre su seguridad. Se invita a los profesionales sanitarios a notificar las sospechas de reacciones adversas.
Ver la seccion 4.8, en la que se incluye informacidn sobre como notificarlas. 1. NOMBRE DEL MEDICAMENTO.
Bexsero suspension inyectable en jeringa precargada Vacuna meningocicica del grupo B (ADNr,
de componentes, adsorbida). 2. COMPOSICION CUALITATIVA Y CUANTITATIVA. Una do-
sis (0,5 mi) contiene: Proteina recombinante de fusion NHBA de Neisseria meningiticlis del gru-
po B 23 50 microgramos. Proteina recombinante NadA de Neisseria meningiticlis del grupo B * 23
50 microgramos. Proteina recombinante de fusion fHbp de Neisseria meningiticlis del grupo B "2 50 micro-
gramos.

Vesiculas de la membrana externa (OMV) de Neisseria meningitidlis grupo B cepa NZ98/254 medidas como la
cantidad total de proteina que contiene el PorA P1.4 2 25 microgramos ' producida en células £. coli mediante
tecnologia de ADN recombinante ? adsorbida en hidréxido de aluminio (0,5 mg A*#) ® NHBA (antigeno de Neisseria
de union a heparina), NadA (adhesina A de Neisseria), fHbp (proteina de union al factor H) Para consultar la
lista completa de excipientes, ver seccion 6.1. 3. FORMA FARMACEUTICA. Suspensidn inyectable. Suspension
liquida blanca opalescente. 4. DATOS CLINICOS. 4.1. Indicaciones terapéuticas. Bexsero estd indicado para
la inmunizacidn activa de individuos a partir de 2 meses de edad frente a la enfermedad meningocdcica invasiva
causada por Neisseria. meningiticlis grupo B. El impacto de la enfermedad invasiva en diferentes grupos de edad
asf como la variabilidad de la epidemiologfa del antigeno para cepas del grupo B en diferentes dreas geogréficas
debe tenerse en cuenta al vacunar. Ver seccion 5.1 para informacion sobre proteccion frente a cepas especificas
del grupo B. El uso de esta vacuna debe seguir las recomendaciones oficiales. 4.2. Posologia y forma de
administracion. Posologia.

Tabla 1. Resumen de posologia.

Grupo de edad Inmunizacion Intervalos entre Dosis de recuerdo
primaria dosis primarias
Lactantes de2a5meses | Tres dosis de 0,5 ml cada una, la No menos Si, una dosis entre los 12
de edad primera dosis administrada de 1 mes y 15 meses*
alos 2 meses de edad ®
Lactantes no vacunados de Si, una dosis en el segundo
6.a11 meses de edad Dos dosis de 0,5 ml cada una No menos afio de vida con un intervalo
(e 2 meses de al menos 2 meses entre fa
primovacunacin y la dosis de
recuerdo ©
Nifios no vacunados de 12a | Dos dosis de 0,5 ml cada una No menos S, una dosis con un intervalo
23 meses de edad (e 2 meses (e 12 a 23 meses entre la
primovacunacion y la dosis de
recuerdo ©
Nifiosde2a10afiosde | Dos dosis de 0,5 ml cada una No menos No se ha establecido *
edad (e 2 meses
Adolescentes (desde 11 Dos dosis de 0,5 ml cada una No menos de No se ha establecido ¢
arios de edad) y adultos* 1 mes

2La primera dosis debe administrarse a los 2 meses de edad. La seguridad y eficacia de Bexsero en lactantes de
menos de 8 semanas no se ha establecido. No se dispone de datos. ° En caso de retraso en la administracion,
la dosis de recuerdo no se debe administrar mas tarde de los 24 meses. ¢ Ver seccion 5.1, La necesidad y el
plazo de otras dosis de recuerdo no han sido determinados. ¢ Ver seccion 5.1. " No hay datos sobre los adultos
mayores de 50 afos.

Forma de administracion La vacuna se administra mediante inyeccion intramuscular profunda, preferiblemente en
la zona anterolateral del muslo en lactantes o en la zona del muisculo deltoide del brazo en sujetos mayores. Deben
usarse zonas de inyeccion distintas si se administra més de una vacuna a la vez. La vacuna no debe inyectarse por
via intravenosa, subcutanea o intradérmica y no debe mezclarse con ofras vacunas en la misma jeringa. Para
consultar las instrucciones de manipulacion de la vacuna antes de la administracion, ver seccion 6.6. 4.3. Contra-
indicaciones. Hipersensibilidad a los principios activos 0 a alguno de los excipientes incluidos en la seccion 6.1.
4.4, Advertencias y precauciones especiales de empleo. Al igual que con ofras vacunas, la administracion de
Bexsero debe posponerse en caso de que el paciente sufra enfermedad febril aguda grave. No obstante, la presen-
cia de una infeccion menor, como un resfriado, no es motivo para aplazar la vacunacion. No inyectar por via intra-
vascular. Al igual que con todas las vacunas inyectables, siempre debera estar inmediatamente disponible una su-
pervision y un tratamiento médico adecuados en caso de que se produzca una reaccion anafildctica tras la
administraci6n de la vacuna. En relacion con la vacunacion, pueden producirse reacciones de ansiedad, tales como
reacciones vasovagales (sincope), hiperventilacion o reacciones de estrés, como respuesta psicégena a la inyeccion
con aguja (ver seccion 4.8). Es importante contar con los procedimientos necesarios para evitar que el paciente se
lesione a causa de un desfallecimiento. Esta vacuna no debe administrarse en pacientes con trombocitopenia o
trastormnos de la coagulacion que pudieran contraindicar la inyeccion intramuscular, a no ser que el posible beneficio
supere claramente el riesgo de administracion. Al igual que con cualquier vacuna, es posible que la vacunacion con
Bexsero no proteja a todos los receptores de la vacuna. No se espera que Bexsero proporcione proteccion frente a
todas las cepas circulantes de meningococo del grupo B (ver seccion 5.1). Al igual que con muchas vacunas, los
profesionales sanitarios deben saber que puede producirse una elevacion de temperatura tras la vacunacion de
lactantes y nifios (menos de 2 afos de edad). La administracion profilctica de antipiréticos en el momento de la
vacunacion y justo después de ésta puede reducir la incidencia y la intensidad de las reacciones febriles. La medi-
cacion antipirética debe iniciarse segun las directrices locales en lactantes y nifios (menores de dos afios). Es posi-
ble que las personas con capacidad de respuesta inmune disminuida, ya sea por el uso de terapia inmunosupreso-
ra, un trastomno genético u otras causas, tengan una menor respuesta de anticuerpos a la inmunizacion activa. Se
dispone de datos de inmunogenicidad en sujetos con deficiencias del complemento, asplenia o disfunciones esplé-
nicas (ver seccion 5.1). No existen datos sobre el uso de Bexsero en sujetos mayores de 50 afios y los datos son
limitados en pacientes con condiciones médicas crénicas. Debera considerarse el posible riesgo de apnea y la ne-
cesidad de control respiratorio durante 48-72 horas tras la primovacunacion en lactantes muy prematuros (nacidos
< 28 semanas de gestacion) y, en particular, a aquellos con un historial previo de inmadurez respiratoria. Como el
beneficio de la vacunacion es alto en este grupo de lactantes, ésta no deberia anularse ni retrasarse. El tapon de la
jeringa puede contener latex de caucho natural. Aunque el riesgo de desarrollar reacciones alérgicas es muy peque-
fio, los profesionales de la salud deberdn sopesar los beneficios y los riesgos antes de administrar esta vacuna a
pacientes con un historial conocido de hipersensibilidad al l&tex. Se utiliza kanamicina en el proceso inicial de fabri-
cacion y se retira en fases posteriores del proceso. Los niveles de kanamicina, si los hay, son inferiores a 0,01 mi-
crogramos por dosis. No se ha establecido la seguridad de uso de Bexsero en las personas con hipersensibilidad a
la kanamicina. 4.5. Interaccion con ofros medicamentos y otras formas de interaccion. Uso con otras va-
cunas. Bexsero se puede administrar de manera simulténea con cualquiera de los siguientes antigenos de vacuna,
ya sea como vacunas monovalentes o combinadas: difteria, tétanos, tos ferina acelular, Haemaphilus influenzaetipo
b, poliomelitis inactivada, hepatitis B, conjugado neumocécico heptavalente, sarampion, paperas, rubéola, varicela
y vacuna frente al meningococo del grupo C conjugada con CRM. Los estudios clinicos demostraron que las res-
puestas inmunes de las vacunas habituales coadministradas no resultaron afectadas por la administracion simul-
tanea de Bexsero, seguin indices de respuesta de anticuerpos no inferiores a los de las vacunas habituales adminis-
tradas solas. En varios estudios se dieron resultados inconsistentes en las respuestas al poliovirus inactivado tipo 2
y al serotipo neumocdcico 6B conjugado y también se observaron titulos de anticuerpos inferiores al antigeno per-

tactina de tos ferina, sin embargo, todos estos datos no sugieren una interferencia clinica significativa. Debido a un
riesgo aumentado de figbre, dolor a la presion en el lugar de inyeccion, cambio en los hébitos alimentarios e irrita-
bilidad cuando Bexsero se administra conjuntamente con las vacunas antes mencionadas, debe considerarse la
vacunacion por separado Siempre que sea posible. El uso profiléctico de paracetamol reduce la incidencia y la
gravedad de la figbre sin afectar a la inmunogenicidad de Bexsero o de las vacunas habituales. No se ha estudiado
el efecto de otros antipiréticos distintos del paracetamol en la respuesta inmune. No se ha estudiado la administra-
cion simultdnea de Bexsero con otras vacunas distintas de las mencionadas anteriormente. Cuando se administra
de forma simultdnea con otras vacunas, Bexsero debe administrarse en zonas de inyeccion independientes (ver
seccion 4.2). 4.6. Fertilidad, embarazo y lactancia. Embarazo. No hay suficientes datos clinicos disponibles de
embarazos expuestos. Se desconoce el posible riesgo en embarazadas. No obstante, la vacunacién no deberia
aplazarse en caso de riesgo evidente de exposicion a una infeccién meningocécica. No hubo evidencias de toxicidad
fetal 0 materna ni de efectos en el embarazo, el comportamiento materno, la fertilidad femenina o el desarrollo
postnatal en un estudio en el que se administrd Bexsero a conejas en dosis unas 10 veces superiores a las de los
humanos basadas en el peso corporal. Lactancia. No hay informacién disponible sobre la seguridad de la vacuna
en las mujeres y sus hijos durante el periodo de lactancia. Deben sopesarse los riesgos y los beneficios antes de
tomar la decision de inmunizar durante la lactancia. No se observaron reacciones adversas en conejas vacunadas
ni en sus crias durante 29 dias de lactancia. Bexsero fue inmunogénico en los animales madre vacunados antes de
la lactancia y se detectaron anticuerpos en las crias, aunque no se determinaron los niveles de anticuerpos presen-
tes en la leche. Fertilidad. No existen datos sobre fertilidad en humanos. No hubo efectos en la fertilidad femenina
en los estudios con animales. 4.7. Efectos sobre la capacidad para conducir y ufilizar maguinas. La influen-
cia de Bexsero sobre la capacidad para conducir y utilizar maquinas es nula o insignificante. No obstante, alguno de
los efectos mencionados en la seccion 4.8 “Reacciones adversas” puede afectar de forma temporal a la capacidad
para conducir o utilizar maquinas. 4.8. Reacciones adversas. Resumen del perfil de sequridad. Se evalué la se-
guridad de Bexsero en 14 estudios, incluyendo 10 ensayos clinicos controlados aleatorizados con 8776 sujetos (a
partir de 2 meses de edad) que recibieron al menos una dosis de Bexsero. De los sujetos que recibieron Bexsero,
5849 fueron lactantes y nifios (menores de 2 afios de edad), 250 fueron nifios (de 2 a 10 afios de edad) y 2677
fueron adolescentes y adultos. De los lactantes que recibieron Bexsero como primovacunacion, 3285 recibieron una
dosis de recuerdo en el segundo afio de vida. También se han evaluado los datos de otros 207 nifios expuestos a
Bexsero en un estudio posterior. En lactantes y nifios (menores de 2 afios) la reaccion adversa local y sistémica mas
cominmente observada en los ensayos clinicos fue dolor agudo a la presion y eritema en el lugar de inyeccion,
figbre e irritabilidad. En los estudios clinicos en lactantes vacunados a los 2, 4 y 6 meses de edad, se notificé fiebre
(=38 °C) en un 69% al 79% de los sujetos cuando Bexsero se coadministraba con vacunas habituales (que con-
tienen los siguientes antigenos: conjugado neumocdcico heptavalente, difteria, tétanos, tos ferina acelular, hepatitis
B, poliomelitis inactivada y Haemophilus influenzae tipo b) frente a un 44% al 59% de los sujetos a los que se les
administraron las vacunas habituales solas. Los mayores indices de uso de antipiréticos se observaron también en
lactantes vacunados con Bexsero y vacunas habituales. Cuando Bexsero se administrd solo, la frecuencia de apa-
ricion de fiebre fue similar a la asociada con las vacunas infantiles habituales administradas durante los ensayos
clinicos. Cuando aparecic la figbre, normalmente siguié un patrén predecible, desapareciendo, en la mayoria de los
casos, el dia siguiente a la vacunacion. En adolescentes y adultos, las reacciones adversas locales y sistémicas mas
frecuentemente observadas en los ensayos clinicos fueron dolor en el lugar de inyeccion, malestar general y cefalea.
No se observd un aumento de la incidencia o la gravedad de las reacciones adversas con las dosis posteriores de
la serie de vacunacion. Tabla de reacciones adversas. Las reacciones adversas (tras inmunizacion primaria o dosis
de recuerdo) que se considera que pueden estar, al menos, posiblemente relacionadas con la vacunacién se han
clasificado por frecuencia. Frecuencias definidas como: Muy frecuentes: (>1/10). Frecuentes: (>1/100 a <1/10).
Poco frecuentes: (>1/1.000 a <1/100). Raras: (>1/10.000 a <1/1.000). Muy raras: (<1/10.000). Frecuencia no
conocida: (no puede estimarse a partir de los datos disponibles) En cada grupo de frecuencia, las reacciones adver-
sas se presentan en orden de gravedad decreciente. Ademas de las notificaciones realizadas en los ensayos clini-
€08, Se enumeran a continuacion las notificaciones voluntarias de reacciones adversas recibidas a escala mundial
para Bexsero desde su comercializacion. Puesto que estas reacciones se notifican voluntariamente y proceden de
una poblacion con un tamafio sin determinar, no siempre es posible calcular su frecuencia de forma fiable y conse-
cuentemente se han listado como frecuencia no conocida. Lactantes y nifios (hasta 10 afios de edad). Tras-
tornos del sistema inmunoldgico. Frecuencia no conocida: reacciones alérgicas (incluyendo las reacciones anafiléc-
ticas). Trastornos del metabolismo y de la nutricién. Muy frecuentes: trastornos de la alimentacion. Trastornos del
sistema nervioso. Muy frecuentes: tendencia al suefio, llanto inusual, cefalea Poco frecuentes: convulsiones (inclu-
yendo convulsiones febriles) Frecuencia no conocida: episodio hipotdnico-hiporrespuesta. Trastornos vasculares.
Poco frecuentes: palidez (rara después de la dosis de recuerdo) Raras: Sindrome de Kawasaki. Trastormnos gastroin-
testinales. Muy frecuentes: diarrea, vomitos (poco frecuentes después de la dosis de recuerdo).Trastornos de la piel
y del tejido subcutaneo. Muy frecuentes: erupcion (nifios de 12 a 23 meses de edad) (poco frecuente después de
la dosis de recuerdo). Frecuentes: erupcion (iactantes y nifios de 2 a 10 afios de edad). Poco frecuentes: eczema.
Raras: urticaria. Trastornos musculoesqueléticos y del tejido conjuntivo. Muy frecuentes: artralgia. Trastornos gene-
rales y alteraciones en el lugar de administracién. Muy frecuentes: figbre (=38 °C), dolor agudo a la presion en el
lugar de la inyeccion (incluyendo dolor intenso en el lugar de la inyeccion definido como llanto cuando se mueve la
extremidad en la que se administrd la inyeccion), eritema en el lugar de la inyeccién, hinchazén en el lugar de la
inyeccion, induracion en el lugar de la inyeccion, irritabilidad. Poco frecuentes: fiebre (40 °C). Frecuencia no cono-
cida: reacciones en el lugar de la inyeccion (incluyendo hinchazén extensa de la extremidad vacunada, ampollas en
el lugar de la inyeccion o en el drea que la rodea y nddulo en el lugar de la inyeccion que puede permanecer duran-
te més de un mes). Adolescentes (desde 11 afios de edad) y adultos. Trastornos del sistema inmunolégico.
Frecuencia no conocida: reacciones alérgicas (incluyendo las reacciones anafilacticas). Trastornos del sistema
nervioso. Muy frecuentes: cefalea. Frecuencia no conocida: sincope o respuestas vasovagales a la inyeccion. Tras-
tornos gastrointestinales. Muy frecuentes: nduseas. Trastornos musculoesqueléticos y del tejido conjuntivo. Muy
frecuentes: mialgia, artralgia. Trastornos generales v alteraciones en el lugar de administracion. Muy frecuentes:
dolor agudo a la presién en el lugar de la inyeccion (incluyendo dolor intenso en el lugar de la inyeccidn definido
como dolor que impide realizar la actividad diaria normal), hinchazon en el lugar de la inyeccion, induracion en el
lugar de la inyeccion, eritema en el lugar de la inyeccion, malestar general. Frecuencia no conocida: figbre, reaccio-
nes en el lugar de la inyeccion (incluyendo hinchazén extensa de la extremidad vacunada, ampollas en el lugar de
la inyeccion o en el area que a rodea y nddulo en el lugar de la inyeccion que puede permanecer durarante mas de
un mes). Notificacién de sospechas de reacciones adversas. Es importante notificar sospechas de reacciones ad-
versas al medicamento tras su autorizacion. Ello permite una supervision continuada de la relacion beneficio/riesgo
del medicamento. Se invita a los profesionales sanitarios a nofificar las sospechas de reacciones adversas a través
del Sistema Espafiol de Farmacovigilancia de Medicamentos de Uso Humano, www.notificaRAM.es. 4.9. Sobredo-
sis. La experiencia de sobredosis es limitada. En caso de sobredosis, se recomienda el control de las funciones
vitales y el posible tratamiento de los sintomas. 5. PROPIEDADES FARMACOLOGICAS. 5.1. Propiedades far-
macodinamicas. Grupo farmacoterapéutico: vacunas meningocécicas, cédigo ATC: JO7AH09. Mecanismo de
accion. La inmunizacion con Bexsero esta pensada para estimular la produccion de anticuerpos bactericidas que
reconocen a los antigenos de vacuna NHBA, NadA, fHbp, y PorA P1.4 (el antigeno inmunodominante presente en el
componente de OMV) y que se espera que protejan frente a la enfermedad meningocécica invasiva (IMD). Como
estos antigenos se expresan de forma variada en diferentes cepas, los meningococos que los expresan en niveles
suficientes son susceptibles de eliminacin por los anticuerpos provocados por la vacuna. El sistema de tipificacion
del antigeno meningocdcico (MATS) se desarrolld para relacionar perfiles de antigenos de distintas cepas de bac-
terias meningocdcicas del grupo B con la eliminacion de las cepas en el ensayo bactericida en suero con comple-
mento humano (hSBA). Un estudio de aproximadamente 1.000 cepas aisladas diferentes de bacterias meningocé-
cicas invasivas del grupo B durante 2007-2008 en 5 paises europeos mostr6 que, dependiendo del pais de origen,
entre el 73% y el 87% de las cepas aisladas de bacterias meningocdcicas del grupo B tenfan un perfil de antigeno
de MATS adecuado que podia ser cubierto por la vacuna. En general, el 78% (iimites de confianza del 95% de
63-90%) de aproximadamente 1.000 cepas estudiadas resultd potencialmente susceptible a los anticuerpos indu-
cidos por la vacuna. Eficacia clinica. La eficacia clinica de Bexsero no se ha evaluado mediante ensayos clinicos. La




eficacia de la vacuna se ha deducido demostrando la induccion de respuestas de anticuerpos bactericidas en
suero a cada uno de los antigenos de la vacuna (ver seccion de Inmunogenicidad). Inmunogenicidad. Las respues-
tas de los anticuerpos bactericidas en suero a cada uno de los antigenos de vacuna NadA, fHop, NHBA y PorA P1.4
se evaluaron mediante un grupo de cuatro cepas meningocdcicas de referencia del grupo B. Se midieron los anti-
cuerpos bactericidas frente a estas cepas mediante el ensayo bactericida en suero utilizando suero humano como
fuente del complemento (hSBA). No hay datos disponibles de todas las pautas de vacunacién que utilizan la cepa
de referencia para NHBA. La mayoria de los estudios de inmunogenicidad primaria se realizaron como ensayos
clinicos aleatorizados, controlados y multicéntricos. Se evalud la inmunogenicidad en lactantes, nifios, adolescentes
y adultos. Inmunogenicidad en lactantes y nifios. En estudios con lactantes, los participantes recibieron tres dosis
de Bexseroalos 2,4y 602,3y4 meses de edad y una dosis de recuerdo en el segundo afio de vida, a partir de
los 12 meses de edad. Se obtuvieron sueros antes de la vacunacion, un mes después de la tercera vacunacion (ver
Tabla 2) y un mes después de la vacunacion con dosis de recuerdo (ver Tabla 3). En un estudio de extension, se
evalud la persistencia de la respuesta inmune un afio después de la dosis de recuerdo (ver Tabla 3). Los nifios no
vacunados previamente también recibieron dos dosis en el segundo afio de vida, y se midi6 la persistencia de los
anticuerpos un afio después de la segunda dosis (ver Tabla 4). También se ha documentado la inmunogenicidad tras
dos dosis en otro estudio en lactantes de 6 a 8 meses de edad en el momento de la inclusion (ver Tabla 4). Inmu-
nogenicidad en lactantes de 2 a 6 meses de edad. Los resultados sobre la inmunogenicidad un mes después de
tres dosis de Bexsero administradas a los 2, 3,4 y 2, 4, 6 meses de edad se resumen en la Tabla 2. Las respuestas
de los anticuerpos bactericidas un mes después de la tercera vacunacion frente a cepas meningocdcicas de refe-

* el momento antes de la dosis de recuerdo representa la persistencia de anticuerpos bactericidas 8 meses
después de la vacunacion con Bexsero a los 2, 3 y 4 meses de edad y 6 meses después de la vacunacion con
Bexsero a los 2, 4y 6 meses. ** % seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:5, ** GMT =
media geométrica del titulo. En un estudio adicional en nifios de 4 afios de edad que recibieron la pauta completa
de primovacunacion y de recuerdo mientras eran lactantes, se observé un descenso en los titulos de anticuerpos
frente a los antigenos PorA P1.4 y fHbp (que alcanzaron el 9%-10% y el 12%-20% de los sujetos con hSBA >
1:5, respectivamente). En el mismo estudio, la respuesta a una dosis adicional fue indicativo de memoria inmuno-
logica, ya que el 81%-95% de los sujetos alcanzaron un hSBA > 1:5 para el antigeno PorA P1.4 y el 97%-100%
o alcanzaron para el antigeno fHbp tras la vacunacion adicional. No se ha establecido la importancia clinica de
esta observacion nila necesidad de dosis de recuerdo adicionales para mantener la inmunidad protectora a largo
plazo. Inmunogenicidad en nifios de 6 a 11 meses, de 12 a 23 meses y de 2 a 10 afios de edad La inmunogeni-
cidad tras dos dosis administradas con un intervalo de dos meses en nifios de 6 a 26 meses se ha documentado
en tres estudios cuyos resultados se resumen en la Tabla 4. Frente a cada uno de los antigenos de la vacuna,
los indices de serorrespuesta y las GMT de hSBA fueron altos y similares tras la serie de dos dosis en lactantes
de 6 a8 meses de edad y en nifios de 13 a 15y de 24 a 26 meses de edad. Los datos sobre la persistencia de
anticuerpos un afio después de las dos dosis a los 13 y a los 15 meses de edad también se resumen en la Tabla 4.
Tabla 4. Respuestas de los anticuerpos bactericidas en suero tras la vacunacion con Bexsero a los
6y 8 meses de edad, a los 13 y 15 meses de edad o a los 24 y 26 meses de edad y persistencia de
anticuerpos bactericidas un aiio después de las dos dosis a los 13 y 15 meses de edad.

rencia fueron altas frente a los antigenos fHbp, NadA y PorA P1.4 en ambas pautas de vacunacion con Bexsero. Las Intervalo de edad
respuestas bactericidas frente al antigeno NHBA fueron también altas en lactantes vacunados segun la pauta de 2, AERADRE
4y 6 meses, pero se observo que este antigeno era menos inmunogénico con la pauta de 2, 3 y 4 meses. No se ’ 6all 12223 meses de 9210 afios de edad
conocen las consecuencias clinicas de la reduccion de inmunogenicidad del antigeno NHBA en esta pauta. Antigeno meses de edad edad
Tabla 2. Respuestas de los anticuerpos bactericidas en suero 1 mes después de la tercera dosis de Edad de vacunacion
Bexsero administrado a los 2, 3,4 0 2, 4,6 meses de edad. 6,8 meses 13,15 meses 24, %6 meses
¢) ¢l i1
7 Estudio V72P13 Estudio V72P12 Estudio V72P16 1 mes despugs de la 2'dosis | \ o 400/ 1o - o, (08- _ % (7-
A 2,4, 6 meses 2,3, 4 meses 2,3,4 meses % seropositivo* (95% IC) GMT N‘zzgéa%og(gg 11)00) N‘Wg? 118%?(39180; 00) N_1ggo18%g-(29671)1 00
_ _ _ hSBA™ (95%IC)
% seropositivo* (95% IC) N=1149 =273 N=170 Hop 12 después dela 2
tHop 100% (99-100) 99% (97-100) 100% (98-100) - MESES CBSPUES (6 12 N=68 74% (61-83)
P dosis % seropositivo (95% IC) 1409420
G hSBA™ (95%IC) 91 (87-99) 82 (75-91) 101(90-113) G HSBA G5% ) ;
’ R N=1152 N=275 N=165 1 mes después de fa 2¢ dosis | o/ (o » o (08 » o (05
Nagh | " EOposO@5%I0) | 00 099000 | 100% (99-100) 99% (97-100) %sseroposio (95% I GMT N‘%%l?é)g/;f;}oo) N‘ng;g%&%)‘ 0 N‘Lgéfag/;(ggé o
GMT hSBA (95% IC) 635 (606-665) 325 (292-362) 396 (348-450) Nadh hSB*; (95% 'Cd) -
meses después de fa 2¢
” N=1152 N=274 N=171 ! o N=68 97% (90-100)
% seropositivo (95% IC) i i ) dosis % seroposttivo (95% IC) ]
PorA P1.4 e 84% (82-86) 81% (76-86) 78% (71-84) AT HSBA G5 0 70 (47-104)
95% 14 (13-15) 11(9,14-12 10 (8,59-12 6 i
95%10) (1519 61412 85512 1 mes despues 8 8 20055 |\ gy 77 100y N-164-100% @810 N=108 98% ©3-100)
9% seropasitivo (95% IC) N=100 N=112 =35 Toserapasio (96% ) GHT |7 1 o 13(33-49) 27 03:3)
NHBA 84% (75-91) 37% (28-46) 43% (26-61) PorA P1.4 hSBA (95% IC)
) y i N | 12 meses después dela 2 A0 100/ (0.
GMT hSBA (95% IC) 16 (13-21) 3,24 (2,49-4,21) 3,29 (1,85-5,83) Cosis % seropositivo (6% ) N{gg 218 2/0 2(925)9)
* % seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:5. ** GMT = media geomeétrica del titulo. Los GMTSBA (95%1C) R
datos sobre la persistencia de los anticuerpos bactericidas 8 meses después de la vacunacion con Bexsero a los 1 mes después de la 2* dosis N=d6 63% (48-77) | N=10097% (91-99)
2,3y 4 meses de edad y 6 meses después de la vacunacion con Bexsero alos 2, 4y 6 meses de edad (antes de % seropositivo (35% IC) GMT 117.07-16) 38 30-45)
la dosis de recuerdo) y los datos de la dosis de recuerdo tras una cuarta dosis de Bexsero administrada a los 12 NHBA hSBA (95%IC) '
meses de edad se resumen en la Tabla 3. La persistencia de la respuesta inmune un afio después de la dosis de 12 meses después de la 2 N=55 36% (7-51
recuerdo se presenta también en la Tabla 3. dosis % seropositivo (95% IC) é 7 150 (6 - )
Tabla 3. Respuestas de los anticuerpos bactericidas en suero después de una dosis de recuerdo 12 GMT hSBA (95% [C) 7215639

meses después de la primovacunacion administrada a los 2,3y 4 0 2,4 y 6 meses de edad, y persis-
tencia del anticuerpo bactericida un afio después de la dosis de recuerdo.

Antigeno 2,3,4,12 meses 2,4,6,12 meses
antes de la dosis de recuerdo® N=81 N=426
% seropositivo*™ (95% IC) 58% (47-69) 82% (78-85)
GMT hSBA™* (95% IC) 5,79 (4,54-7,39) 10(9,55-12)
1 mes después de la dosis de recuerdo N=83 N=422
fHbp % seropositivo (95% IC) 100% (96-100) 100% (99-100)
GMT hSBA (95% IC) 135 (108-170) 128(118-139)
12 meses después de la dosis de recuerdo N=299
% seropositivo (95% IC) 62% (56-67)
GMT hSBA (95% IC) 6,5(5,63-7,5)
antes de la dosis de recuerdo N=79 N=423
% seropositivo (95% IC) 97% (91-100) 99% (97-100)
GMT hSBA (95% IC) 63 (49-83) 81 (74-89)
1 mes después de la doss de recuerdo N=84 N=421
NadA % seropositivo (95% IC) 100% (96-100) 100% (99-100)
GMT hSBA (95% IC) 1558 (1262-1923) 1465 (1350-1590)
12 meses después de la dosis de recuerdo N=298
% seropositivo (95% IC) 97% (95-99)
GMT hSBA (95% IC) 81(71-94)
antes de la dosis de recuerdo N=83 N=426
% seropositivo (95% IC) 19% (11-29) 22% (18-26)
GMT hSBA (95% IC) 1,61 (1,32-1,9) 2,14 (1,94-2,36)
1 mes después de la dosis de recuerdo N=86 N=424
PorAP1.4 % seropositivo (95% IC) 97% (90-99 95% (93-97)
GMT hSBA (95% IC) 47 (36-62) 35(31-39)
12 meses después de la dosis de recuerdo N=300
% seropositivo (95% IC) 17% (13-22)
GMT hSBA (95% IC) 191(1,7-2,15)
antes de la dosis de recuerdo N=69 N=100
% seropositivo (95% IC) 25% (15-36) 61% (51-71)
GMT hSBA (95% IC) 2,36 (1,75-3,18) 84 (6,4-11)
1 mes después de la dosis de recuerdo N=67 N=100
NHBA % seropositivo (95% IC) 76% (64-86) 98% (93-100)
GMT hSBA (95% IC) 12(8,52-17) 42 (36-50)
12 meses después de la dosis de recuerdo N=291
% seropositivo (95% IC) 36% (31-42%)
GMT hSBA (95% IC) 3,35(2,88-39)

* % seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4 en el intervalo de 6 a 11 meses de edad)
y > 1:5 en los grupos de 12 a 23 meses y de 2 a 10 afios. ** GMT = media geométrica del titulo. En un grupo
adicional de 67 nifios evaluado tras la vacunacion con Bexsero de los 40 a los 44 meses de edad en dos estudios
de extension (N=36 y N=29-31, respectivamente), se observé un aumento de los titulos de hSBA para los cuatro
antigenos de referencia. El porcentaje de sujetos seropositivos fue del 100% para fHop y NadA; 94% y 90% para
PorAP1.4; 89% y 72% para NHBA.

Inmunogenicidad en adolescentes (a partir de 11 afios de edad) y adultos Los adolescentes recibieron dos dosis
de Bexsero con intervalos de uno, dos o seis meses entre dosis; estos datos se resumen en las Tablas 5y 6. En los
estudios con adultos, se obtuvieron datos tras dos dosis de Bexsero con un intervalo de uno o dos meses entre dosis
(ver Tabla 7). Las pautas de vacunacion de dos dosis administradas con un intervalo de uno o dos meses mostraron
respuestas inmunes similares tanto en adultos como en adolescentes. También se observaron respuestas similares
en adolescentes a los que se administraron dos dosis de Bexsero con un intervalo de seis meses.

Tabla 5. Respuestas de anticuerpos bactericidas en suero en adolescentes un mes después de la
administracion de dos dosis de Bexsero segun distintas pautas de dos dosis y persistencia de anti-
cuerpos bactericidas entre 18 y 23 meses después de la segunda dosis.

Antigeno 0,1 meses 0,2 meses 0,6 meses
1 mes después de la segunda dosis N=638 N=319 N=86
% seroposttivo* (95% IC) 100% (99-100) | 100% (99-100) | 100% (99-100)
fHop GMT hSBA™ (95% IC) 210(193-229) 234 (209-263) 218 (157-302)
18-23 meses después de la segunda dosis N=102 N=106 N=49
% seropositivo (95% IC) 82% (74-89) 81% (72-88) 84% (70-93)
GMT hSBA (95% IC) 29 (20-42) 34 (24-49) 27 (16-45)
1 mes después de la segunda dosis N=639 N=320 N=86
% seropositivo (95% IC) 100% (99-100) 99% (98-100) 99% (94-100)
NadA GMT hSBA (95% IC) 490 (455-528) 734 (653-825) | 880 (675-1147)
18-23 meses después de la segunda dosis N=102 N=106 N=49
% seropositivo (95% IC) 93% (86-97) 95% (89-98) 94% (83-99)
GMT hSBA (95% IC) 40 (30-54) 43(33-58) 65 (43-98)
1 mes después de la segunda dosis N=639 N=319 N=86
% seropositivo (95% IC) 100% (99-100) | 100% (99-100) | 100% (96-100)
PorA P1.4 GMT hSBA (95% IC) 92(84-102) 123(107-142) 140 (101-199)
18-23 meses después de la segunda dosis N=102 N=106 N=49
% seropositivo (95% IC) 75% (65-83) 75% (66-83) 86% (73-94)
GMT hSBA (95% IC) 17 (12-24) 19 (14-27) 27 (17-43)
1 mes después de la segunda dosis N=46 N=46 -
NHBA % seropositivo (95% IC) 100% (92-100) | 100% (92-100)
GMT hSBA (95% IC) 99(76-129) 107 (82-140)




* % seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1.4, ** GMT = media geométrica del titulo. En
el estudio con adolescentes, las respuestas bactericidas después de las dos dosis de Bexsero se estratificaron
segin un hSBA inicial inferior a 1:4 o igual o mayor a 1:4. Los porcentajes o indices de serorrespuesta en sujetos
con, al menos, un aumento de 4 veces el titulo de hSBA con respecto al inicio hasta un mes después de la
segunda dosis de Bexsero se resumen en la Tabla 6. Después de la vacunacion con Bexsero, un alto porcentaje
de los pacientes eran seropositivos y sus titulos de hSBA aumentaron hasta 4 veces independientemente del
estado previo a la vacunacion.

Tabla 6. Porcentaje de adolescentes con serorrespuesta y aumento de los titulos bactericidas de,
al menos, 4 veces un mes después de las dos dosis de Bexsero administradas segiin dos pautas
distintas de dos dosis, estratificados segun los titulos previos a la vacunacion

de bromobutilo tipo 1) y tapdn protector (goma tipo | o tipo l) con o sin agujas. Envases de 1 0 10 jeringas.
Puede que solamente estén comercializados algunos tamaios de envases. 6.6. Precauciones especiales
de eliminacion y otras manipulaciones. Durante el aimacenamiento, puede observarse un depdsito fino
blanquecino en la suspensién que contiene la jeringa precargada. Antes de su uso, la jeringa precargada
debe agitarse bien para formar una suspension homogénea. La vacuna debe inspeccionarse visualmente por
si hubiera particulas o decoloracion antes de la administracion. En caso de que se observaran particulas ex-
trafias y/o alteracién del aspecto fisico, no administre la vacuna. Si el envase contiene dos agujas de diferente
longitud, elija la mas adecuada para garantizar que la vacuna pueda administrarse por via intramuscular. La
eliminacion del medicamento no utilizado y de todos los materiales que hayan estado en contacto con €l se
realizara de acuerdo con la normativa local. 7. TITULAR DE LA AUTORIZACION DE COMERCIALIZACION.
GSK Vaccines S.r.., Via Fiorentina 1, 53100 Siena, ltalia. 8. NUMERO(S) DE AUTORIZACION DE COMER-
CIALIZACION. EU/1/12/812/001. EU/1/12/812/002. EU/1/12/812/003. EU/1/12/812/004. 9. FECHA DE
LA PRIMERA AUTORIZAGION/RENOVACION DE LA AUTORIZAGION. Fecha de la primera autorizacion:
14 de enero de 2013. 10. FECHA DE LA REVISION DEL TEXTO. 18/09/2017 La informacion detallada de
este medicamento esta disponible en la pagina web de la Agencia Europea de Medicamentos http://www.
ema.europa.eu. 11. CONDICIONES DE PRESCRIPCION Y DISPENSACION. Con receta médica. No reem-
bolsable por el Sistema Nacional de Salud en Oficina de Farmacia. Bexsero suspension inyectable, 1 dosis
PVP. 102,07 €PV.P.IVA 106,15 €.

Recomendaciones de vacunacion frente a EMI
por serogrupo B en Espaia. Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e
Igualdad-Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud.'?

Antigeno 0,1 meses 0,2 meses 0,6 meses
. - fluoprevioala | N=389100% | N=179100% = N=55100%
s ﬁéssegfl(;sgzounda vacunacion < 1:4 (98-100) 98-100) (94-100)
Wssggoy | MopEoal | NOI00% | NETOTO0% | N-31 100%
b vacunacion > 1:4 (09-100) (07-100) (89-100)
: . ftuopredoala | N=369100% = N=179100% | N=55100%
/;edcee ;nggszenst%(ej?; vacunadn< 14 | (98-100) (98-100) (94-100)
sequnda dogis (95% ) titulo previo a la N=26890% | N=14086% N=3190%
vacunacion > 1:4 (86-99 (80-92 74-99
. ) | tuopevoaln | Ne427100% | N=21199% | N=64 98%
@dseeg’zgs'ﬂggszzzies vacunacon< 14 | (99-100) ©7-100) (92-100)
(92% 0 fuoprevioala | N=212100% | N=109100% | N=22100%
Nad vacunacion > 1:4 (08-100) (07-100) (85-100)
. fuoprevioala | N=42699% | N=21199% | N=64.98%
/;e‘jc;”ggesmje”;%gﬁa“ veunacn <14 | (98-100) (07-100) (©2-100)
sequnda dogis (95% ) titulo previo a la N=21296% | N=10995% N=22 95%
vacunacion > 1:4 (93-98) (90-98) (77-100)
. ) | ttuoprevioala | N=£27100% | N=208100% | N=64100%
/"dseegzgs‘”:ggzzz“ses vacunacion < 1:4 (98-100) (98-100) 94-100)
Ul |
(92% 0 fuoprevioala | N=212100% | N=111100% | N=22100%
PP vacunacion > 1:4 (98-100) (07-100) (85-100)
L fuoprevioala | N=42699% | N=208100% | N=64100%
A’:cz ;”ggzmeé”st%g?a“ vacunacn< 14 | (98-100) (98-100) (©4-100)
Ve Ui
segunda dOEiS (95% |C) fitulo previo ala N=21181% N=11177% N=22 82%
vacunacion > 1:4 (75-86) (68-84) (60-95)
. " ) fitulo previoala N=2 100% N=9 100%
/vdseegzgsmxggzzz,“ses vecunagion < 14| (16-100) (66-100)
Ul |
(93% o) titulo previo a la N=44100% N=37100%
NHBA vacunacion > 1:4 (92-100) (91-100)
- titulo previo a la N=2 N=9
/Ve(iee ;”ggzmje”;‘égja“ vacunacion < 14 | 100% (16-100) | 89% (52-100)
segunda dOIS)iS (95% |C) titulo previo ala N=44 N=37
vacunacion > 1:4 30% (17-45) 19% (8-35)

*% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4,

Tabla 7. Respuestas de anticuerpos bactericidas en suero en adultos después de la administracion

de dos dosis de Bexsero segun distintas pautas de dos dosis

Personas con 1. Personas con deficiencia de  Estas recomendaciones se
riesgo alto properdina o con deficiencias  basan en el mayor riesgo
de padecer de los factores terminales de EMI en estos grupos de
enfermedad del complemento (incluyendo  poblacién, ya que en estos
meningocdcica las que reciben o van a recibir  momentos no hay informa-
invasora (EMI) eculizumab). cioén sobre la inmunogeni-
Personas con asplenia o dis- cidad ni sobre la eficacia
funcion esplénica grave de la vacuna Bexsero en
(anemia de células falcifor-  esta poblacion.
mes) y en aquellos con resec-
cién quirdrgica programada.
3. Personas que han sufrido un
episodio de EMI.?
4. Personal de laboratorio (téc-
nicos de laboratorio y microbi6-
logos) que trabaje con muestras
que potencialmente  puedan
contener N. meningiticis.>
Casos 1. En agrupaciones de casos 0  Las recomendaciones de
y contactos brotes®, que cumplan ademds  actuacion las establece-
en brotes las dos caracteristicas siguientes:  ra la autoridad sanitaria
e En la misma institucion, orga-  competente. La quimiopro-
nizacion o grupo social. filaxis antibictica es la
e En un periodo de tiempo <4 intervencion mas eficaz
semanas. para interrumpir la trans-
2. En brotes comunitarios®, que  mision y se estima que
cumplan ademas las dos carac-  reduce el riesgo de EMI en
terfsticas siguientes: contactos en un 89%. Las
 En un dmbito comunitario defi-  recomendaciones de vacu-
nido. nacion no sustituyen a las
e En un periodo de tiempo <3 de quimioprofilaxis. Se re-
Meses. comienda remitir al Centro
3. Situaciones de hiperendemia®.  Nacional de Microbiologia
4. Otras situaciones particulares  todas las cepas aisladas y

en las que la autoridad sanitaria
establezca la necesidad de va-
cunacion.

Ante la aparicion de casos es-

muestras clinicas con sos-
pecha, pero sin confirma-
cion microbioldgica, para
su tipado/caracterizacion.

Antigeno 0,1 meses 0,2 meses
1 mes después de la segunda dosis N=28 N=46
fHbp % seropositivo* (95% IC) 100% (88-100) 100% (92-100)
GMT hSBA™ (95% IC) 100 (75-133) 93(71-121)
1 mes después de la segunda dosis N=28 N=46
NadA % seropositivo (95% IC) 100% (88-100) 100% (92-100)
GMT hSBA (95% IC) 566 (338-948) 144(108-193)
1 mes después de la segunda dosis N=28 N=46
PorAP1.4 % serapositivo (95% IC) 96% (82-100) 91% (79-98)
GMT hSBA (95% IC) 47 (30-75) 32(21-48)

* 9% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4. ** GMT = media geométrica del titulo. No
se ha evaluado la respuesta bactericida en suero al antigeno NHBA.

Inmunogenicidad en poblaciones especiales. Nifios y adolescentes con deficiencias del complemento, asplenia, o
disfuicidn esplénica En el ensayo clinico de fase 3, nifios y adolescentes de 2 a 17 afios de edad con deficiencias
del complemento (40), asplenia o disfuncion esplénica (107) y sujetos sanos de la misma edad (85) recibieron
dos dosis de Bexsero con dos meses de diferencia. Un mes después de la serie de vacunacién de 2 dosis,
los porcentajes de sujetos con hSBA > 1:5 en sujetos con deficiencias del complemento y con asplenia o
disfuncion esplénica fueron 87% y 97% para el antigeno fHbp, 95% y 100% para el antigeno NadA, 68%
y 86% para el antigeno PorA P1.4, 73% y 94% para el antigeno NHBA, respectivamente, lo que indica una
respuesta inmune en estos sujetos inmunocomprometidos. Los porcentajes de sujetos sanos con hSBA > 1:5
fueron 98% para el antigeno fHbp, 99% para el antigeno NadA, 83% para el antigeno PorA P1.4 y 99% para
el antigeno NHBA. La Agencia Europea de Medicamentos ha concedido al titular un aplazamiento para pre-
sentar los resultados de los ensayos realizados con Bexsero en uno o mas grupos de la poblacion pediatrica
para la prevencion de la enfermedad meningocécica causada por Neisseria meningitiis grupo B (ver seccion
4.2 para consultar la informacion sobre el uso en la poblacion pediatrica). 5.2. Propiedades farmacoci-
néticas. No procede. 5.3. Datos preclinicos sobre seguridad. Los datos de los estudios no clinicos no
muestran riesgos especiales para los seres humanos segiin los estudios de toxicidad a dosis repetidas y de
toxicidad para la reproduccion y el desarrollo. 6. DATOS FARMACEUTICOS. 6.1. Lista de excipientes.
Cloruro de sodio Histidina Sacarosa Agua para preparaciones inyectables Para los adsorbentes ver seccion 2.
6.2. Incompatibilidades. En ausencia de estudios de compatibilidad, este medicamento no debe mezclarse
con otros. 6.3. Periodo de validez. 3 afios. 6.4. Precauciones especiales de conservacion. Conservar
en nevera (2°C — 8°C). No congelar. Conservar en el embalaje original para protegerlo de la luz. 6.5. Natura-
leza y contenido del envase. Suspension de 0,5 ml en jeringa precargada (vidrio tipo I) con émbolo (goma

poradicos se recomienda la
vacunacion de los casos, pero
no de sus contactos sanos. En
estas situaciones se vacunara a
los contactos cercanos con los
factores de riesgo incluidos en el
apartado anterior.

=

Deben vacunarse frente a enfermedad meningocdcica por serogrupos B y C, independientemente del
estado previo de vacunacion.

En cualquier caso, se recomienda la valoracion de la vacunacion de estos profesionales por los Servicios
de Prevencion de Riesgos Laborales.

. Definidos por la aparicion de dos 0 mds casos confirmados de enfermedad meningocdcica por serogrupo B.
. Definidos como aparicion de tres 0 mas casos confirmados de enfermedad meningocdcica por serogrupo B.
. Definida por la aparicion gradual y potencialmente duradera de un clon cubierto por la vacuna en un drea
geografica.

o
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Serogrupo B. Accedido en abril de 2018. Disponible en: https://www.msssi.gob.es/profesionales/saludPubli-
ca/prevPromocion/vacunaciones/docs/VacunacionMeningococo_PoblacionGeneral.pdf



Imunoglukan r4H. Porque la mejor defensa es un buen atague.

Con
Imunoglukan

y Vitamina C

Imunoglukan r4+ es el complemento
alimenticio de origen natural a base

de Imunoglukan y vitamina C que ayuda
a potenciar el correcto funcionamiento
de sus defensas naturales.

( ORDES/! )

www.imunoglukan.es >
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YBEXSERO

Vacuna meningocécica del grupo B
(ADNr, de componentes, adsorhida)

PRIMERAS SONRISAS c [os

Protegiéndoles desde las edades mas tempranas:
lactantes, nifios pequefios, adolescentes y adultos.'?

MESES 0 000000 0000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000O0OF

1
de edad. o) de Iqs cepqs* han.deTO.StrOdo ser destruidas por el suero**
/ de individuos vacunados con Bexsero
o de MenB (IC 95%: 72%-95%) en el ensayo ABSh.?

*Usando un panel representativo de 40 cepas aisladas de MenB de Inglaterra y Gales, entre el 2007 y el 2008.° **Suero humano combinado de 69 lactantes y 13 adolescentes.?

V¥ Bexsero estd indicado para la inmunizacién activa de individuos a partir de 2 meses de edad frente a la enfermedad meningocécica invasiva causada por
Neisseria meningitidis grupo B. El impacto de la enfermedad invasiva en diferentes grupos de edad asi como la variabilidad de la epidemioclogia del antigeno
para cepas del grupo B en diferentes dreas geogrdficas debe fenerse en cuenta al vacunar. Ver seccién 5.1 de la Ficha Técnica de Bexsero para informacién
sobre proteccion frenfe a cepas especificas del grupo B. El uso de esta vacuna debe seguir las recomendaciones oficiales. !

BEXSERO Vacuna meningocécica del grupo B (ADNr, de componentes, adsorbida). Informaciéon de seguridad. Reacciones adversas:'

Lactantes y nifios (hasta 10 afios de edad): Muy frecuentes: Trastomos de la alimentacidn, tendencia ol suefio, llanto inusual, diarrea, vémitos (poco frecuentes después de la dosis de recuerdo), erupcion (nifios pequerios de 12 a 13
meses, poco frecuente después de la dosis de recuerdo), fiebre (>38°C), eritema, hinchazdn, induracién y dolor agudo en el lugar de la inyeccidn (incluyendo dolor intenso en el lugar de la inyeccin definido como llanto cuando se mueve la
extremidad en la que se administrd la inyeccion), irritabilidad; Frecuentes: Erupcion (nifios pequedios de 12 a 23 meses); Poco frecuentes: Convulsiones (Incluyendo convulsiones febriles), palidez (rara después de la dosis de recuerdo); Raras:
Sindrome de Kawasaki, urticaria; Frecuencia no conocida: reacciones en el lugar de la inyeccion (incluyendo hinchazdn extensa de la extremidad vacunada, ampollas en el lugar de la inyeccion o en el drea que la rodea y nddulo en el lugar de
la inyeccién que puede permanecer durante mds de un mes). Adolescentes (desde 11 arios de edad) y adultos: Muy frecuentes: Cefalea, nduseas, hinchazdn induracion, eritema y dolor agudo en el lugar de la inyeccion (induyendo dolor
infenso en la zona de inyeccion definido como dolor que impide realizar la actividad diaria normal), malestar general, mialgia, artralgia; Frecuencia no conocida: figbre, reacciones en el lugar de la inyeccidn (incluyendo hinchazdn extensa de la
extremidad vacunada, ampollas en el lugar de la inyeccion o en el drea que la rodea y nédulo en el lugar de la inyeccion que puede permanecer durante mds de un mes). Consultar Ficha Técnica de Bexsero para informacion adicional sobre las
contraindicaciones, precauciones y reacciones adversas.

. . - L X - N . Centro de Informaciéon GSK
El uso de esta vacuna debe sequir las recomendaciones oficiales." Ver a continuacidn de la Ficha Técnica en el inferior de la revista. ‘ 900 202 700/902 202 700
ps-ci@gsk.
1. Ficha técnica de Bexsero. 09/2017. GSK. 2. Watson PS, Turner DPJ. Clinical experience with the meningococcal B vaccine, Bexsero: cteom
Prospects for reducing the burden of meningococcal serogroup B disease. Vaccine 2016;34(7):875-880. 3. Frosi G, Biolchi A, Sapio ML, et al Pueden notificarse las sospechas de reacciones adversas a la Unidad
Bactericidal antibody against a representative epidemiological meningococcal serogroup B panel confirms that MATS underestimates 4CMenB de Farmacovigilancia de GSK, telf.: 902 202 700/ 900 202 700,
vaccine strain coverage. Vaccine. 2013;31:4968-4974. fax: 91 8075940, email:unidad.farmacovigilancia@gsk.com

¥ Este medicamento estd sujeto a seguimiento adicional, es prioritaria la nofificacién de sospechas de reacciones adversas asociadas a este medicamento. ESP/BEX/0062/18 04/18




