SINDROME DE GIANOTTI-CROSTI ASOCIADO A VIRUS DE EPSTEIN-BARR
Autores: J.M. Carrillo Barragan, G. Calderdn Lopez, J.A. Bejarano Rojas, E.J. Gonzalez Mateo, P.J.
Moreno Lopez. Centro de Salud San José de la Rinconada. Sevilla

INTRODUCCION

La acropapulosis infantii o Sindrome de Gianotti-Crosti se trata de un exantema papuloso o
papulovesiculoso, de inicio agudo, propio de la infancia y, tal como indica su nombre, de distribucion
caracteristica acral. Si bien el cuadro es autolimitado y tan sélo requiere tratamiento sintomatico, su
importancia radica en su posible asociacion con agentes infecciosos, como el virus de hepatitis B
(recibiendo el nombre de enfermedad de Gianotti-Crosti). Se presenta el caso de una nifia de 3 afios con
acropapulosis infantil asociada al virus de Epstein-Barr.

CASO CLINICO

Se trata de una nifia de 3 afos, sin antecedentes familiares ni personales de interés, que consulta por
cuadro catarral con febricula y exantema consistente en escasas papulas, de pequefo tamafio,
localizadas en mejillas y antebrazos, de coloracién rosada y levemente pruriginosas. No existian lesiones
mucosas, siendo el resto de la exploraciéon anodina, salvo gran cantidad de moco en cavum. Catalogada
de catarro de vias altas junto a exantema virico inespecifico, se recomienda tratamiento de sostén con
antitérmicos y analgésicos, asi como antipruriginosos topicos a base de calamina. Cuatro dias después,
acude de nuevo a consulta por extension de las lesiones anteriormente mencionadas por brazos y
piernas, sin otros hallazgos relevantes a la exploracion. Ante la sospecha diagnéstica de sindrome de
Gianotti-Crosti, se solicité Mantoux, serologia de VHB, VHC, y de virus propios del sindrome
mononucledsico, siendo positiva la IgM a virus de Epstein-Barr y negativo el resto de serologia. También
destacaron una linfomonocitosis relativa en el hemograma y una ligera elevacion de transaminasas en la
bioquimica. EI Mantoux fue negativo. Confirmado el diagndstico, se realizé Unicamente tratamiento
sintomatico, cediendo el cuadro en su totalidad en 1 mes. Las transaminasas también se normalizaron.

CONCLUSIONES

El término sindrome de Gianotti-Crosti puede utilizarse para describir todos los procesos eruptivos,
acrolocalizados, papulosos eritematosos o papulovesiculosos, de origen infeccioso, cuyo hecho
diferencial con la enfermedad de Gianotti-Crosti es la ausencia del antigeno de superficie de la hepatitis
B. Aparece como una dermatitis en brote Unico no recidivante, localizada en la cara, gluteos y
extremidades, que se desarrolla en 4-5 dias y dura de 4 a 8 semanas. Si bien es un trastorno
completamente autolimitado y sin tratamiento especifico, su importancia viene determinada en que
puede delatar un proceso infeccioso de entidad suficientemente importante como para ser investigado,
como hepatitis B, C o bien una TBC. De hecho, un 33% de los nifios con HbsAg positivo lo siguen
siendo tras un afo, por lo que hay que buscar marcadores seroldgicos en los contactos. En el caso que
presentamos, fue el virus de Epstein-Barr el causante del cuadro, pudiendo asi tranquilizar a la familia,
dada la benignidad del cuadro.

RABDOMIOSARCOMA. REVISION
M. D. Gémez Bustos,V. Carranza Parejo , C. Cuadrado Caballero, F. Vela Casas, J. Sanchez-
Calero, J. Gonzalez- Hachero

OBJETIVO: Revisar la casuistica de rabdomiosarcoma en los ultimos diez anos en el servicio
de Pediatria del HUV Macarena.

MATERIAL Y METODO: estudio retrospectivo de los casos de rabdomiosarcoma ingresados
en nuestro hospital, analizando los parametros: edad, sexo, manifestacion clinica, estadio,
marcadores tumorales, tratamiento, recidiva, efectos adversos y eficacia de la terapéutica.



RESULTADOS: Se han diagnosticado seis casos, cinco de ellos varones en una edad que
oscilé entre los tres y nueve afios. Encontramos dos localizados en orbita y el resto en
cavum, pelvis, prostata y oido medio. La totalidad de los casos fue de tipo embrionario con
marcadores positivos inmunohistoquimicos para desmina y actina muscular. Cuatro se
diagnosticaron en estadio Il y dos en estadio Il. Todos se manifestaron clinicamente por
desplazamiento u obstruccién de estructuras y uno por masa palpable (préstata). En todos se
realizé tratamiento quimioterapico, anadiendose en cuatro de ellos radioterapia( proéstata,
pelvis, cavum y oido). La exéresis tumoral fue posible en otros cuatro nifios (prostata, pelvis,
orbita). En todos se objetivd pancitopenia y sintomas gastrointestinales tras el tratamiento,
en tres conjuntivitis y en uno neuritis periférica. En ningun caso ha aparecido enfermedad
minima residual y hasta el momento no tenemos ninguna recidiva.

CONCLUSIONES: El porcentaje de supervivencia de rabdomiosarcomas diagnosticados en la
infancia es de un 65%. El tipo mas frecuente en nifios es el embrionario, localizandose en un
40% en cabeza y cuello, datos que son concordantes con nuestros resultados. Si es posible la
exéresis completa del tumor, ( determinadas localizaciones no lo permiten) el pronéstico es
mejor, hasta el momento la recuperacion ha sido total y no ha habido recidivas en ninguno de
los seis casos. En ultimos afios se esta investigando la deteccién por PCR del receptor de la
acetilcolina fetal en este tipo de tumores, ya que al carecer de traslocaciones especificas
podria servir para detectar la enfermedad minima residual.

OTOMASTOIDITIS. REVISION DE LOS ULTIMOS 10 ANOS.

Autores: C. Flor Parra; S. Cora Loépez; M. Lopez-Campos Bodineau; J. Romero Cachaza; A. Alejo
Garcia-Mauricio; J. Gonzalez-Hachero.

Seccién de Enfermedades Infecciosas. Servicio de Pediatria. Hospital Virgen Macarena. Sevilla.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS:

La mastoiditis como complicacién frecuente de la otitis  media aguda pasé a ser excepcional
con la introduccion de los antibidticos, pero en los ultimos anos observamos aumento en su
incidencia.

MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo retrospectivo mediante revisién de historias
clinicas de los casos de otomastoiditis diagnosticados en nuestro hospital entre el 1/1/1995 al
31/12/2004.

RESULTADOS: Son 34 nifios, con edad media 5°9 afios y rango entre 4 meses y 13 afios.La
media de mastoiditis por afio fue 3,4 casos y dandose en los 3 ultimos afios 17 casos (50%).La
distribucién por grupos de edades fue: 3 casos (8,8%) menores de 1 afio, 7 (20,5%) entre 1y 3
afnos y 24 (70.5%) mayores de 3 afios; y por sexo: 17 nifias (47%) y 18 nifios (53 %), siendo la
relacién nifio: nifia de 1,1:1. Antecedentes personales: 10 casos (32,3%) habian presentado
OMA previa, 1 (2,9%) OMC, 1 (2,9%) OMS, 2 (5,8%) varicela el mes previo, 3 (8,8%)
faringoamigdalitis de repeticiéon y 4 (11,7%) bronquitis de repeticion. La mayor incidencia se dio
en invierno (12 casos, 35,2%). El sintoma mas frecuente fue tumefaccion retroauricular (26
casos, 76,4%), seguido de fiebre (24 casos, 70,5%) y dolor a la palpacién en mastoides (21
casos, 61,7%). Pruebas complementarias: la cifra media de leucocitos fue 16.069/ul, la VSG
media: 47,19 mm en 12 hora y el valor medio de la PCR: 45 mg/l. Se realizé TC en 29 casos
(85,2%): en 3 casos (8,8%) no se observaron hallazgos significativos; en 25 (73,5%) ocupacién
de celdillas mastoideas, en 11(32,3%) lesiones de osteitis, en 2 (5,8%) absceso subperidstico y
en 3 (8,8%) complicaciones intracraneales. Se tomé muestra de exudado 6tico para cultivo en
15 casos (44%): en 8 casos (23,5%) fue negativo y positivo en restantes, aislandose
P.Aeruginosa en 4 (11,7%), S.Pneumoniae en 1(2,9%), C.Albicans en 1(2,9%) y S. Milleri
group en 1(2,9%).En cultivo de un absceso cerebral se aisld Peptoestreptococcus. Todos
recibieron tratamiento con betalactamicos endovenosos, afiadiéndose en 1 (2,9%) metronidazol
y 7 (20,5%) requirieron tratamiento quirurgico (drenaje y/o mastoidectomia).La estancia media
fue de 9,4 dias.

CONCLUSIONES: Los casos de mastoiditis aguda han aumentado de forma significativa en
nuestro hospital en los ultimos afios. Es mas frecuente en mayores de 3 afios. Solo se tomo
muestra de exudado o6tico en el 44%, pero el aislamiento de gérmenes en cultivos es escaso.
Fue necesario tratamiento quirurgico en 20,5% y la evolucion fue favorable en el 97%



HERPES ZOSTER Y VARICELA DE APARICION SIMULTANEA
Autores: C. Cuadrado Caballero, C. Ruiz Ledesma; R. Risquete Garcia; J.l. Gutierrez Carrasco;
J. Romero Cachaza; A. Alejo Garcia-Mauricio; J. Gonzalez-Hachero

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: comunicar la aparicién simultanea de manifestaciones de
varicela y herpes zdster en un nifio inmunocompetente dada su infrecuencia. MATERIAL Y

METODOS: Nifio de 6 afios que ingresa por cojera y dolor en cadera derecha irradiado hacia la
rodilla de 4 dias de evolucion. Durante el segundo y tercer dia de ingreso, aparece fiebre,
lesiones papulosas y pruriginosas en tronco y cuero cabelludo y placas eritematosas con
lesiones vesiculosas en su interior en miembro inferior derecho. Antecedentes personales: no
antecedentes de varicela. Exploracion: buen estado general. Lesiones papulo-vesiculo-
costrosas, no muy numerosas, en raiz de miembros superiores y tronco, nuca, nariz, abdomen,
espalda y miembro superior izquierdo y 2 elementos de varicela en mucosa oral. Placas
eritematosas de gran tamafo con lesiones vesiculosas en gluteo, cara posterior del muslo,
hueco popliteo, gemelo, talon y planta, lateral externo y 4 ultimos dedos del pie derecho, siendo
muy dolorosas las lesiones del pie. Dolor a la movilidad activa y pasiva de cadera y rodilla
derechas, buen balance articular, ligero dolor a la palpacién de hueco popliteo, no signos
inflamatorios, cojera de miembro inferior derecho. Resto de la exploracion sin hallazgos
patolégicos. Examenes complementarios: Serologia VVZ: primera muestra: Varicella Ig M
positivo, Varicella Ilg G positivo; segunda muestra ( a las 3 semanas): Varicella Ig M
indeterminado, Varicella Ig G positivo. Hemograma, perfil bioquimico, PCR, VSG, inmunidad
celular, complemento, inmunoglobulinas, orina y radiografias comparada de caderas y rodilla
derecha normales.

RESULTADOS: se diagnostica de varicela y herpes zoster de miembro inferior derecho y se
instaura tratamiento con aciclovir oral, antiinflamatorios, antihistaminicos y reposo con
evolucién favorable.

CONCLUSIONES: la manifestacion clinica de la primoinfeccion por el virus varicela-zéster es la
varicela y su reactivacion endégena dentro de las raices posteriores de los ganglios sensitivos
provoca una erupcién vesiculosa y dolorosa en el dermatoma afecto denominada herpes
zoster. Lo destacable de este caso es la aparicién simultdnea de ambas entidades en un nifio
inmunocompetente sin antecedentes de varicela. Se plantea la duda de que se pudiera tratar
de una primoinfeccion por VVZ o de una reactivacion tras una primoinfeccion subclinica sin que
la serologia lo pueda aclarar.

HEPATITIS CRONICA B CON BUENA RESPUESTA AL TRATAMIENTO
P. Calleja Cabeza; V. Carranza Parejo; R. Risquete Garcia; j. Romero Cachaza; A. Alejo Garcia-
Mauricio, J. Gonzalez- Hachero. HUV. Macarena. Sevilla.

OBJETIVO: Exposicion de dos casos clinicos de hepatitis B cronica con buena respuesta al
tratamiento.

MATERIAL Y METODO: CASO 1: Nifia de tres afios de edad, de origen rumano, procedente de
un centro de acogida, que con dos afios presenta hepatomegalia, hipertransaminasemia y
marcadores positivos frente al VHB (Ag HBs, Ag HBe y Ac HBc). Biopsia hepatica: se objetiva
hepatitis cronica activa. CASO 2: Nifia de seis afios de edad, adoptada y de origen indio, que
con dos afos presenta hipertransaminasemia y marcadores positivos frente al VHB (Ag HBs,
Ag HBe y Ac HBc). Tipo de transmision del VHB: vertical. Biopsia hepatica: hepatitis crénica
activa con puentes de fibrosis.

RESULTADOS: CASO 1: El tratamiento con IFN a2b recombinante mas lamivudina normaliza
las transaminasas, determina la aparicion de Ac HBe y AcHBs y negativiza el DNA viral a los 4
meses. CASO 2: El tratamiento con IFN o 2b recombinante normaliza las transaminasas y
determina la aparicion de AcHbe a los seis meses y negativiza el DNA viral a los ocho meses.

CONCLUSIONES: En ambos casos existen marcadores de respuesta al tratamiento; pero se
consigue la curacion completa sélo en el primer caso, quedando el segundo como portador



asintomatico. La duracion del tratamiento fue de un afo en el primer caso y de seis meses en
el segundo Se evidencia asi como la terapia combinada con lamivudina consigue un efecto
beneficioso mayor que la monoterapia. En ambos casos se desconoce si existe vacunacion
contra el VHB. Actualmente se continia el seguimiento de las pacientes en la unidad de
infectologia pediatrica del HUV. Macarena, manteniéndose los resultados expuestos y sin
evidenciar, por tanto, recaidas.

ANALISIS DE TUBERCULOSIS DURANTE UNA DECADA (1994-2004)
Maria Cormenzana Carpio, Maria del Carmen Medina Gil, Josefina Marquez Fernandez, Laura
Acosta Gordillo. Anselmo Andrés Martin. Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

La tuberculosis (TBC) sigue siendo un importante problema de salud publica. Estudios previos
estiman una incidencia anual superior a 30 casos/100.000 habitantes en Sevilla. El objetivo de
este estudio es describir las caracteristicas epidemiolégicas de la TBC infantil en nuestro
hospital durante los ultimos 10 afos.

METODO: Revisién de nuestra base de datos de nifios de 0-14 afos ingresados por
primoinfeccion TBC en nuestro hospital entre 1994-2004.

RESULTADOS: Se detectaron 57 casos; 21,1% correspondieron a infeccion y 78,9% a
enfermedad. La relacion mujer/hombre fue 1,37/1. EI 93% eran espafoles y el 7% extranjeros.
Sélo un caso se asocié a VIH. Considerando conjuntamente los casos de infeccion y
enfermedad, el 89,5% ocurrieron en el periodo 1994-2000. Un 61,4% de los casos se
diagnosticaron entre los meses de marzo a junio. La edad media de diagndstico fue 6,71 afos.
Los sintomas al ingreso fueron: fiebre prolongada sin foco (33,3%), tos (24,6%) y sindrome
constitucional (17,5%). Un 26,3% eran asintomaticos y se detectaron en el estudio de
contactos. Este se realizé en el 45,6% de las familias, encontrandose en el 65,3% el foco
familiar. Existio agrupacién de 2 6 mas casos de infeccidén o enfermedad pediatrica en 5
familias. Se diagnosticaron 45 casos de enfermedad, con presentacion pulmonar en el 88,8%,
siendo los hallazgos radiologicos mas frecuentes: infiltrado pulmonar (70%), adenopatias
(42,5%), derrame pleural (12,5 %), TBC miliar (7,5%). Formas extrapulmonares: TBC
ganglionar en 2 casos, 6sea (cadera) en 1, mal de Pott con afectacion visceral en otro y 2
casos de meningitis. Se realiz6 baciloscopia en el 75,4% casos: 12 muestras de esputo (100%
negativas) y 34 de aspirado gastrico (8,8% positivas). Los cultivos fueron positivos en el
16,6%. Todos siguieron la pauta terapéutica habitual, excepto el 15,5% que precisaron 4
farmacos (TBC pulmonar cavitada, miliar, Pott, meningitis y 6sea).

CONCLUSIONES: La incidencia de primoinfeccion TBC ha sido 57/68.000 nifios menores de
14 afos en nuestro medio en el periodo 1994-2004 (poblacién pediatrica de nuestro area
asistencial). El 26,3% de los casos fueron asintomaticos. El Mantoux y la radiografia de térax
siguen siendo fundamentales en el diagnéstico de TBC, puesto que la mayoria de los nifios no
son baciliferos. El estudio de contactos mostré que en el 65,3% de los casos existian varios
afectados de una misma familia.

ENFERMEDAD POR ARANAZO DE GATO
Autores: A. Hervas Castillo; M. J. Rodriguez Revuelta; C. Ruiz Ledesma; J. Romero Cachaza; A. Alejo
Garcia-Mauricio; J. Gonzalez-Hachero

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: Presentamos un caso de enfermedad por arafiazo confirmada
serolégicamente dada la escasa frecuencia de esta enfermedad en nuestro medio. MATERIAL Y
METODOS: Nifio de 11 afos que consulta porque desde 20 dias antes de su ingreso presenta
tumefaccion inguinal derecha acompafiada de fiebre durante los primeros 5 dias, que no mejora a pesar
de tratamiento antiinflamatorio y antibiético. Antecedentes personales: Convive con un gato. Exploracion:
Aceptable estado general, afebril. Lesiones costrosas lineales en dorso de pie izquierdo y en zona
pretibial de pierna derecha. Tumoracién indurada inguinal derecha de 4x2 cm, dolorosa, con piel
eritematosa no bien delimitada, aumento de temperatura y edema perilesional. No fluctuacién. Resto de
la exploracion sin hallazgos de interés. Se establece el juicio diagnostico de adenopatia inguinal derecha,
realizando las siguientes pruebas para el diagnostico diferencial entre adenitis infecciosa (enfermedad
por arafiazo de gato, tuberculosis y otras) y no infecciosa: hemograma, bioquimica, ASLO, PCR, Rx



térax, Mantoux y serologia para VEB, CMV, Toxoplasma y Bartonella henselae. Se inicia tratamiento con
calor seco local, antiinflamatorio y antibiéticos i.v.; a los cinco dias del cual se retira ante la leve mejoria,
presentando fluctuacion y procediéndose al drenaje quirdrgico dando salida a 20 cc de material
purulento, con abundantes leucocitos polinucleares y cultivo negativo. RESULTADOS: Hemograma:
leucocitos 14.500 con férmula normal; primera serologia para Bartonella henselae 1gG IFl positivo (titulo
1/2048), IgM IFI positivo (titulo 1/64); a los 15 dias se realiza segunda serologia: IgG IFI positivo (titulo
1/1024), IgM IFIl positivo (titulo 1/64). Resto de las pruebas sin hallazgos patolégicos. Con estos datos
se establece el diagndstico definitivo de enfermedad por arafiazo de gato.

CONCLUSIONES: La enfermedad por aranazo de gato es una de las causas mas frecuentes de
adenopatia cronica, sobre todo en localizaciéon axilar, cervical, submandibular, preauricular, epitroclear,
femoral e inguinal. La mayor incidencia de portadores se da en gatos menores de un afio, como en
nuestro caso que tenia 4 meses. Su diagndstico es clinico y serolégico. Generalmente es
infradiagnosticada por no presentar lesiones tipicas y no incluila en el diagnostico diferencial,
solicitandose, por tanto, pocas serologias.

CELULITIS ORBITARIA COMO COMPLICACION DE SINUSITIS AGUDA EVOLUCIONADA.

Autores: D. Pascual-Vaca Gémez; A. Hervas Castillo; J. |. Gutiérrez Carrasco; C. Zamorano Lacalle; J.
Gonzélez-Hachero

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: presentacion de un caso de celulitis orbitaria con participacién
postseptal como complicacion de sinusitis etmoidal con buena respuesta a tratamiento médico.

MATERIAL Y METODOS: Nifio de 6 afios que ingresa por fiebre elevada, rinorrea de tres dias de
evolucién y junto con tumefacciéon de regidn periocular izquierda en las ultimas doce horas. Exploracién:
aspecto de enfermedad. Marcada inflamacién con rubor y dolor en parpados y region periocular
izquierda. Leve exoftalmos y limitaciéon de motores oculares externos. Reflejo fotomotor normal. Cérnea
transparente. Pruebas complementarias: Hemograma: leucocitosis con neutrofilia; PCR: 263,3mg/l; ORL:
pansinusitis; TAC craneal: hallazgos compatibles con sinusitis afectando a seno maxilar, esfenoidal y
principalmente celdas etmidales con signos de inflamacién a nivel preseptal y retroseptal; fondo de ojo
normal.

RESULTADOS: se instaura tratamiento con amoxicilina-clavulanico iv, corticoides y gotas nasales
desapareciendo los signos inflamatorios y permaneciendo afebril al cuarto dia del ingreso continuando
con tratamiento oral. CONCLUSIONES: Las complicaciones orbitarias de la sinusitis derivan de la
extension a través de la lamina papiracea del etmoides. En nuestro caso, fueron las celdas etmoidales
las principales afectadas. Cuando la infecciéon cruza el septum orbitario, con frecuencia se requiere
tratamiento quirdrgico aunque en estadios iniciales suele ser suficiente la antibioterapia iv como pudimos
comprobar en el caso que nos ocupa. El edema palpebral, la proptosis y la limitacion de motores
oculares externos son signos precoces de afectacién postseptal. El diagnoéstico de todas las
complicaciones se efectia mediante TAC coronal y axial de senos paranasales. La TAC nos fue de gran
ayuda para determinar con precision el alcance de las lesiones.

INGRESOS HOSPITALARIOS POR VARICELA EN UNA DECADA

M2 Carmen Medina Gil, Maria Cormenzana Carpio, Laura Acosta Gordillo, Josefina Marquez
Fernandez, Israel Coronilla de Luis, Rafael Espino Aguilar. Hospital Universitario Ntra. Sra. De
Valme, Sevilla.

INTRODUCCION: La varicela es una enfermedad que, aunque considerada propia de la
infancia y “benigna”, puede causar complicaciones y provocar ingresos hospitalarios con el
consiguiente coste socioecondmico y sanitario.

OBJETIVO: La reciente comercializacién de una vacuna protectora frente al VVZ en Espana
que podria evitar estas repercusiones, motiva esta revision.

METODOS: Estudio retrospectivo sobre 79 pacientes en edad pediatrica con diagnéstico de
varicela al alta en el Hospital Universitario N°S? de Valme de Sevilla en el periodo 1992-2002.
Se analizan edad, sexo, periodo estacional, antecedentes clinicos, causas de ingreso, dias de



evolucion previo al ingreso y de hospitalizacién, tratamientos previos y hospitalarios prescritos,
examenes complementarios e interconsultas realizadas, evolucién y diagnéstico al alta.
RESULTADOS: Se registran 79 casos que representan el 0,49% de los ingresos hospitalarios.
La distribucion por sexos es varén:mujer 1:1. La edad oscila entre recién nacidos y 14 anos,
con un pico de maxima frecuencia entre los 2-5 afos. La mayor incidencia de casos se produjo
en los meses de verano con un maximo de ingresos en el afio 1995. La mayoria de pacientes
no presentaban antecedentes clinicos de interés. Entre las causas de ingreso destacan la
fiebre resistente a antitérmicos (45%) y las convulsiones febriles (20%) frecuentemente previas
a la aparicién del exantema variceloso. La media de dias de evolucién del exantema al ingreso
fue de 3 y de 6 la hospitalizacién. El 75% de casos no realiz6 tratamiento previo al ingreso. Los
examenes complementarios mas solicitados fueron: hemograma, bioquimica, radiografia de
torax, orina y electroencefalograma. Solo en 8% de los casos no se indicé ninguna prueba. Se
prescribié en 65% de casos aislamiento, en 45% antitérmicos, en 35% antibioterapia, en 26%
antihistaminicos, 22% aciclovir y en 8% anticonvulsivantes. S6lo un 10% de casos precisé
Unicamente antitérmicos y aislamiento. Se asocian complicaciones en la mitad de los casos,
siendo las mas frecuentes las sobreinfecciones (29%) cutaneas y respiratorias (15% y 14%
respectivamente), seguidas por las neurolégicas (25%).

CONCLUSIONES: Del total de ingresos hospitalarios en este periodo 0,49% fueron debidos a
varicela, cifra no despreciable. La estancia media hospitalaria, que conlleva el absentismo
laboral de los familiares, las exploraciones complementarias y la medicacién, suponen un coste
econdmico y social a considerar. Destaca el alto porcentaje de complicaciones neurolégicas.
Se produjo un fallecimiento por neumonia varicelosa en un paciente inmunodeprimido.
Disponiendo de una vacuna eficaz frente a la varicela, que podria reducir los costes directos e
indirectos y la morbilidad por varicela, ¢ hasta cuando demorar su administracion de forma
sistematica mediante su inclusion en el calendario vacunal?

SEGUIMIENTO CARDIOLOGICO EN NINOS CON INFECCION POR VIH EN TRATAMIENTO
CON ANTIRRETROVIRALES

Figueroa Romero, M.A.; Garcia Martin, M.; Herrera del Rey, M.C.; Olivar Gallardo,A.; Garcia
Soblechero, E; Rodriguez Benjumea, M.; Gonzalez Vila,L. Servicio de Pediatria. Unidad de
Cardiologia Pediatrica. Hospital Juan Ramoén Jiménez. Huelva.

INTRODUCCION

La afectacion cardiaca en nifios con infeccion por VIH es una entidad conocida.
Las alteraciones ecocardiograficas mas frecuentes son: alteracion de la funcion ventricular izquierda
(en un 27 % de los casos, pudiendo llegar a miocardiopatia dilatada), hipertrofia ventricular izquierda,
derrame pericardico (entre10-30%), disfuncion ventricular derecha e HTP, disfuncion valvular,
hipoquinesia septal.

REVISION DE CASOS EN NUESTRO HOSPITAL

Se ha realizado un seguimiento cardiolégico (ECG, Rx térax, Ecocardiografia entre 3-6 meses,
a nifos con infeccion por VIH (11 casos, todos fueron de transmision vertical) que seguian un
tratamiento con antirretrovirales, incluido la zidovudina. Se han obtenido los siguientes resultados:

Ecocardiografia con CategorialAZT [Infecciones Retirada [Mejoria tras
hallazgos patologicos oportunistas AZT retirada AZT
Caso 1 (FAyFE &) N1 S| INO NO
Caso 2 (FAyFE {) N1 S| [NO S| S|
Caso 3 (septo IV A1 Sl NO S| Sl
agrandado)
Caso 4 (FAyFE 8) A1 S| |NO NO
Caso 5 (FAYyFE 8, C3 Sl [NO NO
raiz adrtica dilatada)
Caso 6 (miocardiopatia dilatada) |C3 S| |SI (encefalopatia por VIH, Sl S| +
[TBC pulmonar) Uso de Ig iv




Ecocardiografia normal  |Categoria Infecciones oportunistas AZT
Caso 1 N2 NO S|
Caso 2 B2 NO S|
Caso 3 B2 S| (Hepatitis y encefalitis por VEB) S|
Caso 4 B3 NO S|
Caso 5 C1 S| (TBC pulmonar, VHS mucocutaneo) S|

Comentarios

» No se acepta un Unico mecanismo etiolégico como causa de miocardiopatia (propio VIH,
infecciones oportunistas, farmacos utilizados (zidovudina), procesos autoinmunes)

» La mayoria de las alteraciones ecocardiograficas que comprometen la funcién ventricular
pertenecen a la fase subclinica de la enfermedad, y suceden en cualquier etapa de la misma,
aunque con mayor frecuencia en los estadios finales.

» La presencia de encefalopatia, se ha relacionado con mayor frecuencia a la depresién de la
funcion sistdlica.

» En tres de nuestros casos, se retiré el tratamiento con AZT por disminucién de la funcién
ventricular, obteniéndose buenos resultados, aunque no se ha demostrado relacion causa-
efecto.

» Importancia de realizar un seguimiento cardioldgico a los nifios con infeccion por VIH, donde la
ecocardiografia es la técnica de eleccidn para detectar alteraciones cardiolégicas.

SINDROME PERTUSSOIDE COMO MANIFESTACION DE INFECCION CONNATAL POR
CITOMEGALOVIRUS

E. Pérez Gonzalez, E. Torres Begara, A. Alejo Garcia-Mauricio, A. Peralta. D. Rivas. Clinica
Sagrado Corazon. Instituto Hispalense de Pediatria. H. Universitario Virgen Macarena. Sevilla

CASO CLINICO:

HISTORIA ACTUAI: Ingresa lactante de 1 mes y 18 dias de vida remitido por su pediatra por
cuadro catarral de mas de dos semanas de evolucion, tos perruna, molestias abdominales, asi
como Hb descendida en analitica control. No rechazo de tomas

AF: Antecedentes epidemioldgicos de virasis en la familia. Madre con AP de anemia crénica
no filiada.

EXPLORACION AL INGRESO: FC: 136 ppm. FR: 51 rpm. TA: 84/30. T2: 36.7°C.

REG. Fontanela normotensa, craneo y cara bien conformados, no rasgos dismoérficos.
Coloracion palida — ictérica de piel y mucosas, adecuado relleno capilar. Normohidratado.
Cardiocirculatorio: Corazén ritmico, soplo sistélico I-lI/VI en meso sin repercursion
hemodinamica. Pulsos periféricos palpables, simétricos. Respiratorio: Eupneico, buena entrada
de aire bilateral, con abundante secrecién nasal mucopurulenta. Frecuente tos en accesos,
perruna de aspecto pertussoide. Abdomen: no esplenomegalia. Higado 1.5 cm brc, no masas.
Se aprecia distension abdominal pero con abdomen blando y depresible. Genitourinario
masculino , Hidrocele bilateral . Neuroldgico: Normal.

EVOLUCION POR PROBLEMAS:
Respiratorio: Persiste cuadro infeccioso de vias altas, con tos pertussoide, que mejora
progresivamente con terapia de mantenimiento. Rx discreto aumento de la trama sin otros
hallazgos
Hematoldgico-infeccioso: Grupo de RN 0, Rh positivo. Hemograma de ingreso Hb 8,4 g/dl,
Hcto 24,8%, hematies 2.840 Mil/ mm3. VCM: 87,32 fl, HCM: 29,58 pg, CHCM: 33,87 g/dl.
Leucocitos normales con discreta monocitosis y linfocitosis franca. PCR normal. Plaquetas
normales. BT: 8,8 mg/dl a expensas de B. Indirecta. BD 0,4 mg/dl. Control en descenso. EAB
normal
e Test de Coombs directo e indirecto negativo. Reticulocitos: 37.1 por mil H; LDH:
400 U/L. Frotis de sangre periférica: Anisocitosis , destacando esquistocitos y
microesferocitos, escasos macrocitos con leve policromasia, granulacion toxica de
hematies. Serie blanca leucocitosis con linfocitosis. Plaquetas normales



e Perfil hepatico rigurosamente normal. No signos de colestasis. Bilirrubina indirecta
ascendida. B. Directa normal Bioquimica sanguinea normal. Orina normal
e Deteccién precoz de VRS negativo. Serologia a VEB, Mycoplasma, Parvovirus
negativo. Serologia CMV: IgM 0.8 (<0,5). IgG 98 UA/ml. PCR en orina a CMV:
positiva. Control tras 2 semanas de tratamiento PCR en orina negativa.
Ecografia abdominal: normal.
Tac craneal: sin alteraciones
Otoemisiones acusticas: Reiterada prueba patoldgica
Fondo de ojos: normal
Analitica materna: Serie roja rigurosamente normal. Serie blanca y plaquetaria normal.
Transferrina y ferritina normal. Frotis periférico: Serie blanca: escasos linfocitos activados.
Resto normal. Serologia a VEB, Mycoplasma, Parvovirus, Treponema negativo. Serologia
CMV: IgM negativo. IgG 200 UA/ml. (<15)
Dado el cuadro que sugiere infeccién connatal con CMV, se inicia tratamiento con ganciclovir
IV, terapia que mantiene hasta completar 3 semanas segun protocolo. Analitica de control
durante el tratamiento con cifras de creatinina, transaminasas, serie blanca en limites
normales. Serie roja ultimo control: Hb 9,2 g/dl, Hto: 27,3%, Hematies 3,370.000 /mcl, VCM: 81
fl , HCM 27,3 pg, CHCM: 33,7 g/dI

CONCLUSION:

- Resaltar la importancia de la serologia previa a Citomegalovirus en la embarazada, asi
como del diagnostico de tales infecciones, por la posibilidad de secuelas a largo plazo en el
nifio, tan graves como la hipoacusia o el retraso neurosensorial, asi como la forma poco
habitual de presentacion.

ENFERMEDAD DE ALEXANDER. FORMA DE DEBUT COMO CITOPATIA MITOCONDRIAL.
M? del Pilar Martin-Tamayo Blazquez. Cristina Céceres Marzal. Julian Vaquerizo Madrid.
Juan José Cardesa Garcia. H Materno-Infantil. Badajoz.

INTRODUCCION: la enfermedad de Alexander es una leucodistrofia caracterizada por
megacefalia, desmielinizacion progresiva con direccion ventro-dorsal y acumulacion de fibras
de Rosenthal en los astrocitos preferentemente con distribucién subpial, subependimaria y
perivascular. Se han descrito tres formas, infantil, juvenil y adulta con caracteristicas clinicas
diferentes aunque con un defecto genético comun, mutaciones en el gen de la proteina glial
fibrilar acida (GFAP).

CASO CLINICO: lactante de cinco meses de edad hija de padres sanos no consanguineos
que consulta por episodio de crisis parcial motora coincidiendo con vacunacion.
Posteriormente presenta episodios repetitivos de crisis comiciales parciales, que se hacen
progresivamente mas frecuentes y rebeldes a la medicacién antiepiléptica presentando en la
evolucién un trazado hipsarritmico que desaparecié con medicaciéon corticoidea. Examenes
complementarios: niveles de lactato elevados en plasma en diversas determinaciones (20,6
mg/dl; 19,3 mg/dl; 33 mg/dl; 48 mg/dl; 50,6 mg/dl) y en LCR (20 mg/dl), ratio lactato/piruvato
aumentado. Amonio en sangre normal. Elevacién del aminoacido alanina (3,3 mg/dl). El
examen de la biopsia muscular mediante microscopio electronico muestra megamitocondrias
con alteraciones en la cresta y la matriz mitocondrial, el estudio enzimatico muestra déficit
parcial del citocromo ¢ oxidasa (COX). TAC craneal: alteraciéon en los ganglios basales y en
la sustancia blanca periventricular. Evolutivamente la paciente presenta macrocefalia
progresiva, espasticidad y afectacion cognitiva; en el estudio por RMN realizado a los 14
meses se demuestra desmielinizacion de predominio en regiones frontales. Posteriormente
se confirma la enfermedad de Alexander mediante estudio molecular.

DISCUSION: inicialmente tanto los datos clinicos como analiticos nos hicieron sospechar una
citopatia mitocondrial. Evolutivamente se demostr6 la enfermedad de Alexander.
Probablemente se ha producido una disfuncién mitocondrial secundaria, como ha sido
descrita en otras enfermedades neurodegenerativas (enfermedad de Parkinson y corea de
Huntington). Creemos que se debe incluir dicha enfermedad en el diagndstico diferencial de
un lactante con epilepsia refractaria y disfunciéon mitocondrial.



SINDROME CONVULSIVO COMO FORMA DE PRESENTACION DE LA HEMORRAGIA
INTRACRANEAL EN EL NEONATO A TERMINO.

G. Calderén Lopez, J. Carrillo Barragan, A. Pérez Sanchez, A. Losada Martinez. Servicio de
Neonatologia. Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

INTRODUCCION.

La hemorragia intracraneal es una entidad habitualmente relacionada con el recién nacido pretérmino.
En el neonato a término suele infradiagnosticarse por ser menos frecuente y por una menor expresividad
clinica gran parte de los casos.

Las hemorragias intracraneales en los recién nacidos a término se deben comunmente a lesiones
traumaticas durante el parto, siendo especialmente frecuentes las hemorragias subdurales de la
convexidad y la hemorragia subaracnoidea. Las manifestaciones clinicas incluyen convulsiones,
asimetria de la funcién motora o nivel disminuido de consciencia. La evolucién clinica esta determinada,
en gran parte, por la extension de la lesién hipdxico-isquémica asociada.

CASO CLINICO.

Neonato de 14 horas de vida que ingresa por sindrome convulsivo.

Antecedentes: Gestacién de 40 semanas cursada sin patologia. Serologias maternas y cultivo SGB
negativos. Parto finalizado mediante cesarea urgente por periodo expulsivo prolongado (previamente se
habia intentado parto instrumental sin éxito). Amniorrexis 40 horas anteparto, liquido claro. Apgar 8/9. Al
ingreso la exploracién por aparatos es normal salvo 2 cefalohematomas pequefios a nivel de ambos
huesos parietales. La analitica fue normal salvo acidosis metabdlica que se corrigidé con bicarbonato. Se
realizé puncién Ilumbar obteniéndose liquido de aspecto hemorragico con 1782 células,
hiperproteinorraquia e hipoglucorraquia. El cultivo de LCR y hemocultivo fueron negativos. Ecografia
cerebral fue normal. EI TAC craneal mostré6 sangrado a nivel subaracnoideo y la RNM detecté un
pequefio hematoma subdural de la convexidad parietal derecha sin efecto masa junto con resto de
sangrado a nivel subracnoideo. EI EEG fue normal. Presento crisis clénicas de miembros inferiores y
brazo derecho en dos ocasiones cediendo bien tras iniciar tratamiento con fenobarbital iv. La exploracion
al alta fue completamente normal.

CONCLUSIONES.

- Incluir la hemorragia intracraneal en el diagnéstico diferencial del sindrome convulsivo del neonato a
término, en especial si existen antecedentes de un parto traumético.

- Entre las pruebas de imagen son la TAC o RNM las que proporcionan el diagnoéstico. La ecografia es
poco sensible en la identificacion de hemorragias subdurales pequefias y hemorragias subaracnoideas.

- Es posible mantener un tratamiento conservador, con observacion clinica estrecha, en pacientes con
escasa sintomatologia y sangrados no masivos. Se repetiran pruebas de imagen en caso de deterioro
neurolégico progresivo que nos pudiera indicar una eventual necesidad de tratamiento neuroquirirgico
urgente.

- El pronéstico es bueno en los pacientes con grados menores de hemorragia y signos clinicos minimos.

HIDROCEFALIA EXTERNA: CAUSA FRECUENTE DE MACROCEFALIA EN EL LACTANTE
M2 Carmen Medina Gil, Maria Cormenzana Carpio, Laura Acosta Gordillo, Josefina Marquez
Fernandez, M? Angeles Aguilera Llovet. Servicio de Pediatria, Hospital Universitario Ntra Sra
de Valme. Seuvilla.

INTRODUCCION: La hidrocefalia externa o ensanchamiento benigno de los espacios
subaracnoideos se presenta como macrocefalia, con perimetro craneal (PC) en Pgyog7 al nacer,
que aumenta por encima del Pg;, siguiendo una curva paralela después. Son nifios sanos con
craneo cuadrado y frente amplia, sin clinica neuroldgica ni hipertension intracraneal, con
fontanela abierta y normotensa., a veces con minimo retraso del desarrollo psicomotor y
antecedentes familiares de macrocefalia. Se diagnostica mediante tomografia computarizada
(TC), que visualiza un aumento de los espacios subaracnoideos en regiones frontales y hasta
la cisura de Silvio, con ventriculos cerebrales normales.

OBJETIVOS: La hidrocefalia externa subyace frecuentemente en nifios con macrocefalia, y su
diagnodstico va en aumento debido al uso creciente de la (TC). La interpretacion de los



informes radiolégicos ante este hallazgo, pueden confundir en el diagndstico con otras
enfermedades de distinto prondstico y tratamiento, lo cual nos lleva a presentar esta revision.

METODOS: Revisamos las historias clinicas de nifios en seguimiento por macrocefalia, en las
consultas externas de nuestro hospital en los ultimos 5 afos.

RESULTADOS: Hallamos 20 casos, con edades entre los 4 y 30 meses, diagnosticando 6
casos de HE, mas de un 25%, mediante TC informado como “atrofia corticosubcortical con
aumento de los espacios subaracnoideos frontales”. De ellos 5 tenian ecografia transfontanelar
previa: normal en 4 casos y dudosa en 1. El TC se habia indicado por aumento brusco del PC
en 3 casos, frente prominente y asimetria craneal en 2, y ecografia previa dudosa en 1. Salvo
la presencia de macrocefalia, la exploracion fisica, somatometria y desarrollo psicomotor eran
normales para su edad. El desarrollo neuroldgico de todos fue normal y el PC se mantuvo en
percentiles mayores o iguales al Pgyy.g7 tras 16-24 meses de seguimiento.

CONCLUSIONES: EI TC debe interpretarlo un radiélogo con experiencia para diferenciarlo de
otras patologias como colecciones subdurales o las lesiones finales del “sindrome del nifo
zarandeado”, que suelen precisar evacuacion, o las atrofias corticales, que asocian clinica
neuroldgica y PC disminuido. El conocimiento de esta entidad es necesario para, ante la clinica
y hallazgos radiolégicos descritos, adoptar una actitud expectante, pues evoluciona a la
normalizacion espontdneamente.

¢MELANOSIS NEUROCUTANEA- NEVUS MELANOCITICO CONGENITO GIGANTE?

Rojas P., Madruga M, Blanco B. Ruiz Del Portal L., Rufo M. Secciéon de Neuropediatria del
H.I.U. Virgen del Rocio.

INTRODUCCION: La melanosis neurocutanea descrita por Rokitansky en1861 y con criterios
diagnésticos establecidos por Fox en 1972 con una frecuencia de 1/20-50.000 RN vivos.

Los nevus melanociticos congénitos gigantes tienen una incidencia de 1 por cada 500.000 RN
Vivos.

OBJETIVOS: Se trata de comunicar un caso clinico con nevus gigante en region glutea
derecha y nevus pequenos diseminados por el resto del cuerpo.

Siguiendo los criterios de Fox se puede tratar de una Melanosis neurocutanea (MNC) dado que
el 12-15% de los casos la afectacion neuroldgica aparece tardiamente.

Dado que hemos realizado RNM con gadolinio y no se aprecia infiltracion leptomeningea y la
exploracion neuroldgica y el DSM son normales, habria que inclinarse en la actualidad por el
diagnéstico de nevus melanocitico congénito gigante.

RESULTADOS Y CONCLUSIONES:

Aprovechamos el caso clinico para mostrar la iconografia y revisar los criterios diagndsticos y
las pautas de diagndstico y seguimiento que se aconsejan en ésta enfermedad que se
encuadra entre los sindromes neurocutédneos esporadicos al contrario de otros como la NF y
CET.

ARTROGRIPOSIS CONGENITA. COMENTARIOS A UNA OBSERVACION.

|. Martinez Marin, J M? de Tapia Barrios, G. Simon Escanez, AP Amadeu da Costa, S Rico de
Cos, M. Casanova Bellido. Hospital Universitario de Puerto Real. Catedra de Pediatria.
Facultad de Medicina. (Universidad de Cadiz)

INTRODUCCION

Este término define a las contracturas articulares multiples congénitas, no progresivas. Se ha
descrito en mas de 150 patologias diferentes y su incidencia global se estima en 1/3000-4000
recién nacidos (RN). Segun la sintomatologia se clasifica en 3 tipos: AC (artrogriposis
congénita) con articulaciones en flexion, AC con articulaciones en extension vy
pseudoartrogriposis.



CASO CLINICO

Recién nacido con CIR, nacido por cesarea, por presentacion de nalgas. Edad gestacional de
39 semanas. Amniorrexis espontanea de menos de 24 horas con oligoamnios. Apgar 7/8.
Antecedentes maternos: fumadora de 6 cigarrillos al dia. Exploracion: Peso: 2365 g; Longitud:
42,5 cm; PC.: 34 cm; PT: 30,5 cm. Buen estado general, llanto débil, aspecto dismarfico, buena
coloracion, reactivo. Craneo y cara: escafodolicocefalia, fontanela anterior aumentada de
tamafo, pabellones auriculares displasicos y desplazados hacia atras, boca en “V” invertida,
micrognatia, ptosis palpebral derecha. Cuello corto. Miembros superiores: limitacién de la
motilidad de hombros, codos y mufiecas. Codos en flexion con disminucién de la superficie de
extension y con hoyuelos cutdneos a nivel articular; manos con dedos superpuestos,
contracturados con desviacion cubital y pulgares en adduccion. Miembros inferiores: rodillas
contracturadas en flexiéon la derecha y en extension la izquierda. Pie izquierdo equinovaro y el
derecho talo valgo. Fémures cortos, con disminucion de la motilidad en las caderas. Ap.
circulatorio normal. Ap respiratorio normal. Abdomen: normal. Génito-urinario: criptorquidia
bilateral. Exploracion neurolégica normal.

Examenes complementarios: hemograma completo y orina, normales. Glucemia, urea, sodio,
potasio, calcio, proteinas totales, bilirrubina y PCR, normales. Rx de térax, normal. Mapeo
0seo: huesos de morfologia normal. Ecografias transfontanelar y abdominal, normales.
Ecografia de caderas: luxacion de ambas caderas. Ecocardiografia: pequefio ductus
permeable.

COMENTARIOS

Se consideran cinco etiologias de la artrogriposis: 1) neuropatias centrales o periféricas; 2)
miopatias; 3) anomalias del tejido conectivo; 4) falta de espacio intrautero; 5) enfermedades
maternas. La forma mas frecuente es la amioplasia o artrogriposis clasica que ocurre en la
tercera parte de los casos. El tejido muscular es sustituido por tejido graso y fibroso. Se
considera que esta patologia puede provenir de una afectacion vascular hacia la mitad de la
gestacion.

ENFERMEDAD DE STEINERT EN LA INFANCIA.

Autores: C. Flor Parra; S. Cora Lopez; D.Lluch Fernandez; I. Ramos Sanchez; C. Estefania
Gallardo; M*. Lucas Lucas. Seccion de Neurologia. Servicio de Pediatria. Servicio de Biolégia
Molecular*. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: Determinar la familiaridad y caracteristicas clinicas de la
Enfermedad de Steinert (ES) en los nifios diagnosticados y controlados en nuestro servicio.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo descriptivo mediante revisién de historias
clinicas analizando sexo, edad al diagndstico y actual, antecedentes personales y familiares,
clinica y pruebas complementarias.

RESULTADOS: 8 nifios (50% nifios y 50% nifias), de ellos 2 parejas de hermanos, con rango
de edad actual de 3 a 17.5 afios. El 25% (2 casos) presentd forma congénita de la enfermedad
diagnosticandose en periodo neonatal. La edad media al diagndstico de los restantes es 8.3
afos. En 375% (3 casos, incluidas formas congénitas) la madre es la transmisora de la
enfermedad (afectas no conocidas), en 37,5% (3 casos) el padre (afecto conocido) y en los dos
nifios restantes en centro tutelado no se pudo recoger la familiaridad. Antecedentes
personales:12,5% (1 caso) habia presentado polihidramnios y en 25% (2 casos) se recoge
disminucién de movimientos fetales. El 37,5% (3 casos no congénitos) fueron pretérmino y
37,5% (3 casos, incluidas formas congénitas) presentaron hipotonia de RN. El 25% (2 casos)
es asintomatico y el 12’5% (1 caso) casi asintomatico, por lo que fueron diagnosticados por los
antecedentes. El 75% (6 casos) presenta retardo motor global y retraso mental leve. El 62'5%
(5 casos) facies tipica: labio superior en V invertida, atrofia de maseteros e hiperostosis frontal
y 62,5% (5 casos) tiene voz nasal y/o monétona. El 25% (2 casos) paladar ojival. Presentaron
hiporreflexia 37,5% (3 casos) y 12,5% arreflexia. El 25% (2 casos) tiene pies planos y 25% (2
casos) otras deformidades en pies. El 12,5% (1 caso) artrogriposis. Sélo 3 casos mayores de
10 anos (37,5%) presentan miotonia. El 25% de los nifios tiene atrofia testicular. EI 50% (4
casos) trastornos de conduccién cardiaca. En 50% (4 casos) se realizé EMG: 12,5% (1 caso)



normal y 37°5% ( los 3 casos con miotonia) descargas mioténicas. Biopsia muscular sélo se
hizo en un caso, por no disponer entonces de estudio genético, evidenciandose atrofia de fibras
tipo I. La confirmacion diagnostica fue por genética molecular, con alelo expandido patolégico
en el 100%.

CONCLUSIONES: La ES es una entidad con clinica variable segun forma y edad. Considerar
en RN hipotdnico y con alteraciones en pies. El fendmeno miotdnico es tardio. La transmisién
via materna es responsable de las formas congénitas. El diagndstico genético evita la
agresividad de la biopsia.

EVALUACION DE ASPECTOS COGNITIVOS Y COMPORTAMENTALES EN NINOS Y
ADOLESCENTES CON ENFERMEDADES RARAS

M.Dolores Lanzarote Fernandez*, Maria Valdés Diaz*, Montserrat Gémez de Terreros
Guardiola*, Eloisa Gomez-Estern Sanchez*, Aurora Martinez Loscertales*, German Rodriguez
Criado* Mercedes Loscertales Abril**, e Ignacio Gémez de Terreros Sanchez**.

*Dpto. de Personalidad, Evaluacion y Tratamiento Psicolégicos. Facultad de Psicologia.
Universidad de Sevilla. ** Hospital Infantil Universitario “Virgen del Rocio”. Sevilla.

El estudio de las enfermedades de baja prevalencia o enfermedades raras hasta hace
pocos afnos era escaso o inexistente. Actualmente, y debido fundamentalmente al apoyo en la
investigacion en este campo, encontramos una mayor informacion sobre enfermedades como
el Sindrome Prader Willi, el Sindrome de X-fragil o el Sindrome Willian Beuren.

El objetivo de este trabajo es describir los resultados de la evaluacion de aspectos
cognitivos y comportamentales en nifios y adolescentes con las enfermedades anteriormente
sefaladas.

Métodos. Se han evaluado 16 nifios y adolescentes con edades comprendidas entre
los 6 y los 15 afos (edad media 10,25), que son atendidos en la Unidad de Dismorfologia del
Hospital Infantil Universitario “Virgen del Rocio” de Sevilla. La distribucion de los participantes
en funcién de su enfermedad es la siguiente: 8 Prader Willi, 3 X-fragil y 5 Willian Beuren.

Se han administrado dos instrumentos: el Test Breve de Inteligencia de Kaufman (K-
BIT) y el Cuestionario de Comportamiento de Achenbach (CBCL) en su versién de 6 a 18 afios.
Este evalua las siguientes areas: Ansiedad-Depresion, Retraimiento-Depresién, Quejas
Somaticas, Problemas Sociales, Problemas de Pensamiento, Problemas de Atencion,
Conducta Antisocial, Conducta Agresiva, los factores Interiorizacion, Externalizacion y Total;
asi como las areas de competencia Actividades, Socializacion, Escolar y puntuacion Total.

Los resultados obtenidos en el area cognitiva son: en el caso de los nifios con Prader
Willi una media de Cl de 61,9, con X-fragil de 45,7; y con Willian Beuren de 59,4. En el area del
comportamiento caben destacar puntuaciones tipicas superiores a 65 (centil 93) en las areas
de Problemas Sociales y Problemas de Atencién, ademas de puntuaciones inferiores a 35
(centil 7) en todas las areas de competencias evaluadas en el caso de los nifios y adolescentes
con Prader Willi y con Willian Beuren. Los sujetos afectos de X-fragil muestran puntuaciones
significativas en todos sus resultados en el CBCL.

A partir de estos hallazgos podemos concluir que los nifios y adolescentes que
presentan alguno de estos sindromes tienen un desempeiio cognitivo inferior al esperado en
funcion de su edad. Asi mismo, se pone de manifiesto problemas en el area comportamental,
especialmente en los afectos del Sindrome de X-fragil, y en todos los evaluados en las areas
de competencias. Esto haria necesario un diagndéstico precoz que permita una
intervencion integral del nifio y su familia.

ARACNODACTILIA CONTRACTURAL CONGENITA. UNA NUEVA FAMILIA.

M. Garcia Reymundo (1), E. Galan Gémez (1,2), P. Martin-Tamayo Blazquez (1), C. Sanchez
Cordero (1), M. Pérez Vera (1).

1.: Departamento de Pediatria. Hospital Materno Infantil de Badajoz. Servicio Extremefio de
Salud. Junta de Extremadura. Badajoz. Universidad de Extremadura. 2.: Unidad de genética.
Unidad de prevencion de minusvalias. Servicio extremefio de salud. Junta de Extremadura.
Badajoz.



Presentamos a un recién nacido varon de 2 dias de edad que consulta por presentar dedos
largos, contracturas articulares y anomalias de pabellones auriculares.

ANTECEDENTES: A) Familiares: madre con escasa masa muscular, dedos largos y
contracturas articulares. Un hermano de la madre pretérmino fallecié a las dos horas de vida,
con fenotipo similar al paciente. Abuelo materno, un hermano y tres hermanas del mismo, y el
padre y abuela materna de este ultimo, afectos de contracturas y aracnodactilia con diferente
gravedad clinica. B) Personales: producto de primer embarazo, hijo de padres de edades de 31
y 34 anos (edad materna y paterna respectivamente) en la gestacién. La madre padeci6
proceso gripal sin fiebre a las 16 semanas de EG y fue tratada con amoxicilina. Parto a las 39
semanas por férceps. No reanimacion al nacer. Peso al nacer de 3150g.

EXPLORACION: normocefalia, hendiduras palpebrales horizontales, ojos normales, ligera
micrognatia, pabellones auriculares de implantacién normal, grandes, blandos y laxos, con
I6bulos con pliegues y arrugados. Contractura a nivel de musculatura izquierda del cuello.
Toérax normal. Soplo protones 1/6. Abdomen normal. Extremidades: a) superiores: contracturas
en flexion de codos, contractura de dedos de primera y segunda articulaciones interfalangicas.
Dedos largos, escasos pliegues en dedos. B) inferiores: contracturas en flexion de rodillas.
Ambos pies en valgos. Dedos de los pies largos. Genitales normales de varon.

Examenes complementarios: estudio cardiolégico normal. Cariotipo en sangre periférica por
técnica convencional y bandas GTG (resolucién 600 bandas) normal. Cariotipo 46,XY.

Se presenta el caso y se revisa la literatura.

ESCLEROSIS MULTIPLE EN LA INFANCIA
V. Carranza Parejo, P Calleja Cabeza, Carmen Cuadrado Caballero, J. Romero Cachaza, A.
Alejo Garcia- Mauricio, J. Gonzalez-Hachero. H.U.V. Macarena. Sevilla

INTRODUCCION: Presentacion de un caso de esclerosis multiple en la infancia de interés
por su escasa frecuencia en esta edad.

ANAMNESIS: Nifio de 13 afios que consulta por vision doble cefaleas y sensacion
vertiginosa de tres dias de evolucién. No presenta vomitos ni otra sintomatologia
acompafante.

EXPLORACION: Presenta buen estado general. Sistema nervioso: no presenta signos
meningeos. Fuerza, tono y sensibilidad conservados. Reflejos osteotendinosos presentes.
Romberg negativo. Reflejo fotomotor directo en ojo derecho lento y reflejo consensuado
abolido. Midriasis derecha minimamente reactiva. Disminucién supra- infraduccion en ojo
derecho. Oftalmoparesia internuclear.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS: Hemograma, bioquimica, orina, ECG, Rx de térax,
fondo de ojo y TAC craneal normales. LCR: microbiologia: negativa; proteinas: 45 mg/dl y 3
linfocitos/mm”; inmunologia: disfuncion de barrera hematoencefalica. RMN cerebral: placas
de desmielinizacion de sistema nervioso central compatibles con esclerosis multiple en
sustancia blanca hemisférica y de tronco. Bandas oligoclonales en LCR negativas
DIAGNOSTICO: Esclerosis multiple clinica posible.

TRATAMIENTO: Corticoides intravenosos; 1 gramo cada 24 horas durante tres dias.
COMENTARIOS: Nuestro caso es de diagnostico muy temprano. La edad media de
comienzo de los sintomas en la esclerosis multiple es alrededor de los 19 a los 33 afos.
Como sintoma inicial la diplopia aparece en un 12% y el vértigo en un 5% , siendo de los
trastornos oculomotores la oftalmoplejia internuclear el mas frecuente. El tratamiento con
dosis altas de metilprednisolona acorta a 4-8 dias el tiempo de rotura de la barrera
hematoencefalica, traduciéndose en una mejoria sintomatica. En estos estadios iniciales de
la enfermedad la negatividad de las bandas oligoclonales no es nada significativa ya que con
el tiempo la mayoria de estos pacientes las positivizan. De momento solo podemos hacer el
diagnostico de sindrome neurolégico aislado

EPILEPSIA PUNTA-ONDA CONTINUA SECUNDARIA A ENFERMEDAD DE DEPOSITO.
Blanco Martinez B, Espinosa Rosso R, Madruga Garrido M, Candau Mensaque R, Rufo
Campos M. Servicio Neurologia Pediatrica. Hospital Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.



CASO CLINICO: Presentamos el caso de una paciente de 8 afios, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, que comienza a los 2 afos con transtornos del lenguaje consistente en
pérdida de conocimientos adquiridos y ecolalia, alteraciones conductuales y pensamientos
obsesivos. La exploracion neuroldgica y sistémica era normal. Solicitamos: Hemograma, perfil
basico, hepatico y hormonas tiroideas normales; frotis sanguineo con linfocitos vacuolados en
sangre periférica; estudio de médula 6sea revela la presencia de células espumosas; RMN
craneal normal; EEG en suefio en el que se observa punta-onda continua en una proporcién de
50-60% durante el suefio lento; Potenciales evocados auditivos y visuales normales; SPECT
cerebral en el que se demuestra la existencia de una hipoperfusion a nivel temporal mesial
derecha compatibles con foco epileptdgeno. La paciente fue valorada por la unidad de salud
mental infantil quienes concluyeron la existencia de una clinica compatible con un trastorno
desintegrativo de la personalidad, tipo demencia de Heller, encuadrado dentro de los trastornos
generalizados del desarrollo. Ante la presencia de células espumosas en la médula ésea se
sospecho enfermedad de depdsito por lo que solicitamos estudio de enzimas lisosomales,
oligosacaridos, glucosaminoglicanos y sialotransferrina, que se encuentra pendiente. Lliegamos
a la conclusion de que se trata de una epilepsia punta onda continua secundaria a enfermedad
de depdsito, iniciandose tratamiento con acido valproico y ACTH, evidenciandose una mejoria
del patron electroencefalografico sin mejoria de la sintomatologia existente.

CONCLUSIONES: La epilepsia punta onda continua suele tener un origen idiopatico, o al
menos desconocido, aunque en ocasiones podemos encontrar casos secundarios a trastornos
de la migracién neuronal o enfermedades metabdlicas como el que presentamos. La
sintomatologia psiquiatrica de debut en la infancia tardia debe hacer sospechar la existencia de
un trastorno metabdlico.

INFARTO ISQUEMICO TALAMICO DE ORIGEN CARDIOEMBOLICO EN PACIENTE
PEDIATRICO.

Espinosa Rosso R, Blanco Martinez B, Madruga Garrido M, Ruiz del portal L, Correa A, Rufo
Campos M. Servicio Neurologia Pediatrica. Hospital Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.

Presentamos a un paciente de 13 afios sin antecedentes personales ni familiares de interés,
que estando previamente bien, comienza con diplopia de instauracion brusca, obnubilacion,
pérdida de fuerza en miembros izquierdos, que requirié ingreso en las primeras horas en UCI
por deterioro del nivel de conciencia con Glasgow de 13/15.

En el examen fisico presenta un buen estado general, bien hidratado y perfundido.
Auscultacion cardiorrespiratoria y abdomen normal. Consciente, orientado, funciones
superiores normales. Pardlisis facial supranuclear izquierda con paresia del recto interno e
inferior derecho ( IlIPC), siendo el resto de pares craneales normales. Claudicacion de brazo
izquierdo en Barré y pierna izquierda en Mingazzini. Hemiparesia izquierda con fuerza global
proximal normal, distal 4/5. Hipoestesia tactil en Mll, siendo el resto de modalidades senetivas
normales. No extinciéon sensitiva. Marcha con lateralizacién a la izquierda. No dismetria.
Reflejos musculares profundos exaltado en MIl; Reflejo cutaneo plantar extensor izquierdo,
flexor derecho.

Dentro las pruebas complementarias se le realizaron: hemograma, bioquimica y
gasometria normales; Estudio de hipercoagulabilidad, Ac antifosfolipidos, homocisteina normal;
ANA, ANCA, FR normal; Bioquimica LCR normal; Serologia virus neurotropos pendiente.
Radiografia térax normal. Ecocardiografia transtoracica normal. TAC de urgencias normal. En
una RMN craneal se observaba una imagen compatible con ictus isquémico de curso agudo a
nivel taldmico derecho. AngioRMN : no imagen de malformacion vascular. Doppler de
troncosupraaédrticos y transcraneal normal. Estudio transcraneal de comunicacion
derechalizquierda con burbujas: positivo (patrén cortina), altamente sugestivo de foramen oval
permeable.

El diagnéstico fue ictus isquémico del territorio de la arteria cerebral posterior derecha
de origen cardioembdlico, por probable foramen oval permeable. Se inicié tratamiento con
aspirina 100 mg/24 horas, siendo la evolucién favorable.

Conclusiones: El ictus en la edad pediatrica es una patologia infrecuente, siendo la
causa mas frecuente la patologia cardioembodlica, seguida de los trastornos de la coagulacion.
Nuestro paciente presenta un shunt derecha — izquierda por foramen oval permeable como



unico factor etiolégico. Esta malformacién se ha relacionado con ictus de origen
cardioembolico, no siendo una de las causas mas comunes dentro de este grupo.

CARACTERISTICAS ANTROPOMETRICAS DE LOS NINOS REMITIDOS PARA
EXPLORACION DEL CRECIMIENTO

AP Amadeu da Costa, S Rico de Cos, JM? de Tapia Barrios, I. Martinez Marin, G. Simén
Escanez, M. Casanova Bellido.

Hospital Universitario de Puerto Real. Catedra de Pediatria. Facultad de Medicina (Universidad
de Cadiz)

INTRODUCCION: La mayoria de los nifios que son remitidos a nuestro Hospital para estudio de
crecimiento, lo hacen para la valoraciéon de una talla baja. El objetivo de esta revision, es el analizar sus
caracteristicas antropométricas, una vez descartados aquellos cuya talla corta se consider6 secundaria a
otros procesos patoldgicos.

MATERIAL Y METODOS: Se realiza una revisién de las historias clinicas de aquellos nifios que tienen el
diagnostico de talla corta, vistos en consultas externas durante el afio 2004. Se seleccionan 62 casos y
se descartan 6 por ser enviados indebidamente y 3 por que al ser estudiados fueron diagnosticados de
déficit aislado de hormona de crecimiento. Las 53 seleccionadas son las recogidas en esta revision, de
las que 22 corresponden a mujeres y 31 a varones.

Se recogen los siguientes datos: sexo, edad, talla, percentiles, DS talla, talla diana, velocidad de
crecimiento, percentil, sds de velocidad de crecimiento, edad 6sea y prondstico de talla adulta.

Para la medicion de la talla hemos utilizado un tallimetro de ortostatica y de decubito Holtain de lectura
directa y el célculo de la edad 6sea se hizo por el método TW2-RUS. La velocidad de crecimiento se
calculé a intervalos de seis meses y para el prondstico de tala adulta se utilizé el método TW-Mark 2.
Para los calculos estadisticos se empleo el programa informético growth vision 1.3.

Criterios de diagnéstico: se consideraron patolégicas las tallas inferiores al percentil 1 0 —-3DS y a las
situadas entre los percentiles 1y 3 0 —2 y -3 DS, como casos limite.

Calificamos a estas tallas cortas como variantes normales del crecimiento dividiéndolas en los dos
grupos: la talla baja familiar y el retraso constitucional del desarrollo segun los siguientes criterios. Para
la talla baja familiar: comienzo postnatal, edad ésea acorde con la edad cronoldgica, desarrollo puberal a
edad normal, historia familiar de talla baja, prondstico de talla adulta acorde con la talla diana. Para el
retraso constitucional del desarrollo: el comienzo en la primera infancia, edad 6sea retrasada respecto a
la cronolégica, pubertad retrasada, historia familiar de maduracién retrasada y la prediccion de talla
futura en los limites normales. .

RESULTADOS: De un total de 1205 ninos que acuden en el afio 2004 por primera consulta, 62 estan
remitidos por baja talla lo cual representa un 5,14 % del total. El nimero de mujeres fue de 22 (42%) vy el
de varones 31 (58%) La edad media de la consulta fue de 8,03 + 3,34 en los varones y de 8,67 + 3,30 en
las mujeres. Se catalogan 53 nifios de variante normal de estatura corta segun los criterios adoptados
con la siguiente distribucion: talla baja familiar 46 (86,79%) de los que 24 (52,17%) eran varones y 22
(47,82%) mujeres; retraso constitucional 7 (13,20%) de los que todos eran varones.

COMENTARIOS: EI mayor porcentaje de consultas por tallas bajas o presuntas tallas bajas
corresponden a variantes de la normalidad por lo que su valoraciéon y seguimiento es sencilla. Existen
casos en los que se combinan ambas variantes y poseen una velocidad de crecimiento especialmente
baja en la preadolescencia y deberan ser estudiados mas detenidamente para descartar otras
patologias.

MORBIMORTALIDAD PERINATAL EN MADRES ADOLESCENTES Y SUS RECIEN NACIDOS EN EL
HOSPITAL VIRGEN MACARENA EN EL ANO 2003
S. Cora Lopez; C. Flor Parra; M. J. Balboa Vega; L. E. Duran de Vargas; A. Gonzalez-Meneses

OBJETIVOS: Revision de morbilidad perinatal en madres menores de 18 afios y de morbimortalidad
neonatal en los recién nacidos (RN) de éstas en el H.V.Macarena en el afio 2003. Material y métodos:
Se revisaron datos de edad materna, procedencia, edad gestacional (EG), tipo de parto, sexo del RN,
peso del RN, peso respecto a la edad EG, numero de RN que ingresaron en la unidad de neonatologia,



complicaciones en los RN y n° de éxitus. Se compararon los datos obtenidos con los de las madres
mayores de 18 afios en el mismo afo.

RESULTADOS: Los partos en mujeres < 18 afios en el 2003 fueron 54 lo que supone el 1.4% del total
de partos en dicho afo. Estos partos fueron todos unicos, siendo 50 los partos multiples que se
produjeron en dicho ano (49 de 2 RN y 1 de tres). La distribucion por edades fue: 17 afios: 29 (53.7%);
16 anos: 17 (31.4%); 15 anos: 6 (11.1%); 14 afos: 2 (3.7%). La procedencia fue rural en 30 casos
(55.5%) y urbana en 24 (44.4%). Se realizaron 14 cesareas (25.9%) en las madres < 18 afos (siendo el
porcentaje de cesareas generales de un 18.5%). La EG media fue de 268.44 dias, siendo inferior a 37
semanas (partos prematuros) en 13 casos (24.07%), mientras que en madres =18 afios hubo un 7.5% de
partos pretérmino. La distribucion por sexos fue: 34 varones (62.9%) y 20 mujeres (37.1%). La
distribucién por pesos fue: < 2500g, 10 (18.5%); 2500-3000g, 12 (22.2%); 3000-4000g, 30 (55.5%); >
4000g, 2 (3.7%). La media de peso fue de 2948.27g. En las madres =18 afios los RN de peso inferior a
2500 g fueron 287 (0.07%). Tres RN fueron de bajo peso para la EG (5.5%) respecto a un 4.2% en el
otro grupo. De todos los RN, ingresaron en la unidad de neonatologia 14 (25.9%), respecto a un 13.6%
de ingresos de RN de madres 218 afos. Solo un RN presenté una malformacion congénita (CIV
membranosa subadrtica). Se registré un éxitus entre los RN de madres adolescentes (1.8%) y 18 en los
RN de madres =18 afios (0.48%). La estancia media en la Unidad de Neonatologia de los RN de madres
adolescentes fue de 22.69 dias (desde 60 minutos hasta 135 dias). Conclusiones: El % de partos en
adolescentes en el 2003 fue significativo. Hubo un % mayor de cesareas y partos pretérmino, de RN de
bajo peso para la EG, de ingresos en Neonatologia y de éxitus entre los RN de madres adolescentes. Se
trata por tanto de un grupo de riesgo.

DIABETES MELLITUS NEONATAL. A PROPOSITO DE DOS CASOS.

M. Ruiz de Valbuena Maiz, N. Quirés Espigares, C. Aragon Fernandez, G. Gutiérrez Aguilar,
M.D. Esquivel Mora, J. Ortiz Tardio. Servicio de Pediatria. Hospital de Jerez de la Frontera
(Cadiz)

INTRODUCCION: La diabetes mellitus neonatal (DMN) es una rara entidad con una incidencia
de 1/400000 RN. Este infrecuente trastorno metabdlico consiste en hiperglucemias mantenidas
antes del mes de vida, que persisten durante dos semanas y precisa tratamiento con insulina.
Se asocia con retardo del crecimiento intrauterino (CIR) y escaso tejido adiposo. La etiologia es
desconocida; se postula un retraso en la maduracion de las células beta del pancreas, con
respuesta anomala de la insulina ante cifras elevadas de glucosa. Existen dos formas:
Transitoria (70% de casos) con duracién menor de 18 meses, asociada a recidivas frecuentes y
Permanente. Ambas no distinguibles ni en la presentacion clinica ni en los datos analiticos,
siendo Unicamente la evolucion dinamica la que las diferencia. Esta entidad se distingue de la
Diabetes Mellitus tipo 1 al no tener base autoinmune con ausencia de anticuerpos anti-células
beta y sin expresion de antigenos del complejo mayor de histocompatibilidad (HLA DR3-DR4).

OBSERVACION CLINICA: Caso 1: RN varén de 40 semanas de edad gestacional y 2020 g de
peso. Embarazo controlado que cursa con CIR desde la semana 34. Parto espontaneo y
eutécico. A la exploracion destaca aspecto desnutrido sin otras anomalias. A las 10 horas de
vida presenta mala tolerancia digestiva, palidez y mala perfusion periférica con aspecto séptico;
constatandose hiperglucemia de 389 mg/dl con glucosuria sin cetosis ni acidosis. Insulina: 0’5
mU/ml (7-24). Péptido C: 0°23 ng/dl (0'6-2'6). Requirié insulina regular durante los primeros 15
dias e insulina NPH hasta los 3 meses y medio de edad. Normalizandose las cifras de glucemia
hasta la actualidad. Caso 2: RN varén de 31 semanas de edad gestacional y 675 g. Gestacion
controlada que cursa con CIR en el 2° trimestre. Parto mediante cesarea. Apgar 9/9/9. Presenta
aspecto denutrido, macrocefalia, microrretrognatia, hipospasdias, pliegue palmar unico con
clinodactilia de ambos meiniques. A los 8 dias de vida presenta hiperglucemias con glucosuria
sin cetonuria ni acidosis, con buena tolerancia digestiva. Precisé insulina regular durante 2
meses tras los que se suspende la terapia y se normalizan valores. Ambos presentaban
anticuerpos anti-células beta, anti-insulina y anti-GAD negativos con tipaje HLA negativo y
estudio cromosémico normal.

COMENTARIOS: El manejo de la DMN es dificil en el control inmediato de las glucemias,
estableciéndose diversas pautas de insulina. La forma transitoria se asocia a anomalias del



cromosoma 6 (6g24) tales como la isodisomia paterna, la duplicacion no balanceada y la
pérdida del imprinting materno, con diversos genes implicados. El estudio genético y de los
mecanismos moleculares puede dilucidar nuevos caminos hacia la prediccion del futuro de los
nifios con DMN transitoria, implicaciones y posibles consecuencias a largo plazo.

REVISION DE LOS CASOS DE HIPOTIROIDISMO CONGENITO EN EL HOSPITAL DE
JEREZ EN LA DECADA DE 1993 A 2003.

N Quirds Espigares, C Aragon Fernandez, M Ruiz de Valbuena Maiz , F Macias Lépez, J Ortiz
Tardio . Servicio de Pediatria del Hospital del SAS de Jerez de la Frontera.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: La frecuencia de hipotiroidismo congénito permanente se
estima alrededor de 1 por cada 3000-4000 recién nacidos, siendo ésta una de las causas
conocidas mas frecuentes de retraso mental. El 95% de los casos corresponden a
hipotiroidismos primarios, de éstos el 75% se deben a trastornos en la embriogénesis tirodea
(agenesias, hipoplasias o ectopias), correspondiendo el resto a anomalias en la sintesis de
hormonas tiroideas o en su accion periférica (dishormonogénesis). El hipotirodismo congénito
es un claro ejemplo de necesidad y utilidad de despistaje sistematico neonatal, dada la escasa
expresividad clinica en los primeros meses de vida, su alta prevalencia, su bajo coste, facilidad
y sensibilidad diagndsticas. Desde que se instaurd en Espafia en 1979 el despistaje con
determinacion de TSH en cartulinas de papel de filtro impregnadas por sangre obtenida por
método dry-spot, y hasta 1993, mas de tres millones de recién nacidos han sido testados y mas
de 1300 nifos diagnosticados.

El objetivo de esta publicacion es aportar nuestra casuistica de los ultimos 10 afios y analizar
sus caracteristicas.

RESULTADOS: Se han diagnosticado un total de 16 casos, de los cuales 10 (62%)
corresponden a recién nacidos de sexo masculino y 6 (38%) a sexo femenino. La edad media
de ingreso hospitalario e inicio de tratamiento sustitutivo fue de 13 dias, en el caso de las
disembriogénesis; y algo mayor (28 dias) en las dishormonogénesis. La media de los valores
de TSH plasmatica confirmatoria fue de 378.5 mUl/l, y la de T4 de 0.69 ng/dl. En cuanto a la
etiologia, 12 casos fueron englobados en el grupo de las disgenesias (75%), 2 casos de
agenesia (17%) y 10 casos de tiroides ectdpico (83%); 4 casos correspondieron a
dishormonogénesis (25%). En cuanto a la media del indice clinico de Letarte, ésta fue de 1.8,
siendo los signos mas frecuentes la macroglosia, las facies toscas y la piel moteada por orden
de frecuencia. Entre las malformaciones asociadas a esta metabolopatia destaca una
cardiopatia congénita y una malformacion nefrourolégica. No se ha descrito ningiin caso de
sordera, asi como tampoco de retraso mental en la serie.

CAQUEXIA COMO MOTIVO DE CONSULTA EN ADOLESCENTE CON ENFERMEDAD DE
CROHN.

Maria Cormenzana Carpio, Laura Acosta Gordillo, Josefina Marquez Fernandez, Maria del
Carmen Medina Gil, Rafael Espino Aguilar, Marta Castro Ochoa, Manuel Navarro Villén.
Hospital Universitario Valme, Sevilla.

La malnutricion es un hallazgo frecuente en diversas patologias crénicas, sin embargo grados
extremos de la misma como primer motivo de consulta no suelen ser habituales en la practica
clinica diaria.

Caso clinico:

Adolescente de 12 afios, que consulté en urgencias por cuadro de pérdida significativa de
apetito y de peso desde tres meses antes. Referia disfagia y dolor abdominal intermitente, con
vomitos frecuentes. Comento algun episodio diarreico de poca relevancia. Febricula ocasional.
A. P.: Habito asténico.

A.F: familia inmigrante, de origen croata. Madre: DM tipoll, hirsutismo. Padre y dos hermanos
sanos.

Exploracion fisica: peso: 28 Kg (P3 ); talla:1,57cm (Pg); IMC: 11,36 (<P3) Aceptable estado
general. Bien hidratada y perfundida. Normocoloreada. Eupneica. Desnutricion grave



(Caquexia). Bocio grado I. Desarrollo puberal: S;P, Cardiopulmonar: normal. Abdomen:
empastamiento en fosa iliaca derecha, con dolor a la palpacion y ausencia de ruidos
intestinales en dicho hemiabdomen. Hiperperistaltismo en hemiabdomen izquierdo. Ano: 2
crestas epiteliales y pequefia ulcera anal.
Examenes complementarios ( a destacar):

- Hemograma: Serie roja, serie blanca y coagulaciéon normal. Ferritina: 120,9 ng/ml. PCR:

62,13.

- Hipoalbuminemia con aumento de alfa2globulina y gammaglobulina.

- IGF-1: 96,3ng/ml. TSH, T4 libre y anticuerpos antitiroideos: normales.

- Edad 6sea: 12 arios.

- Transito esofago-gastrico intestinal: lesiones ulceradas en ileon y colon.

- Gammagrafia con leucocitos marcados: afectaciéon moderada de ileon y colon

ascendente.

- TC abdominal: imagenes sugestivas de estrefimiento.
Juicio clinico: Enfermedad inflamatoria intestinal tipo enfermedad de Crohn.
Evolucion: Se instauré tratamiento con prednisona, mesalazina, acido félico, calcio, omeprazol,
hierro y vitamina D;. Mejoria del estado general. Peso al alta: 30.3Kg.
Conclusion: Destacar el importante grado de desnutricion de la paciente, sin alteracion del
crecimiento, y la escasez de los sintomas habituales de la enfermedad de Crohn (dolor
abdominal, diarrea, vémitos, fiebre retraso del crecimiento...)

ESTUDIO DE ENFERMEDAD CELIACA EN PACIENTES DEL HOSPITAL DE VALME.
Laura Acosta Gordillo, M? Carmen Medina Gil, Josefina Marquez Fernandez, Maria Cormenzana Carpio,
Gustavo Silva Garcia. Hospital Nuestra Sefiora de Valme. Sevilla.

INTRODUCCION: La enfermedad celiaca (ECe) es una enteropatia autoinmune causada por la
sensibilidad permanente al gluten en individuos genéticamente susceptibles. Se expresa
fundamentalmente en la infancia, poco después de la introduccion del gluten en la dieta, aunque no
puede excluirse su presentacion a edades mas tardias.

OBJETIVO: Andlisis de las variables epidemioldgicas, clinicas y diagnésticas de pacientes celiacos
diagnosticados en la consulta de gastroenterologia pediatrica del Hospital de Valme en Sevilla.

METODO: Estudio retrospectivo de los datos obtenidos de 31 pacientes (60.7%) de los 51 casos
diagnosticados en los ultimos 15 afios (1988-2003).

RESULTADOS: De los 31 pacientes revisados 21 fueron mujeres (68%) y 10 varones (32%). No se
demostrd ninguna relacion entre los meses de nacimiento de estos pacientes y la incidencia de ECe. La
edad media de introduccion de gluten fue a los 7.56 meses, en un intervalo que oscila de los 3 a los 12
meses. Aquellos a los que se les introdujo el gluten a una edad temprana (3 6 4 meses) no manifestaron
formas mas precoces de la enfermedad. Se ha planteado la lactancia materna como factor protector
frente a la ECe, en nuestro estudio la duracién media de la lactancia fue de 4 meses (1-15 meses). La
comparacién entre el tiempo de lactancia y el inicio de la clinica no mostré un resultado significativo.
Aquellos que lactaron mas tiempo no presentaron clinica de forma mas tardia, incluso algunos fueron
formas precoces. Trece de los 31 pacientes (41.9%) asociaban otras enfermedades a la ECe. Los
trastornos asociados fueron 2 casos de déficit de Ig A, 3 de alergia alimentaria, 3 dermatitis atopica, un
caso de intolerancia a lactosa, 3 casos de diabetes mellitus tipo 1, un caso de tiroiditis autoinmune y un
caso con la triada de ECe, Lennox-Gastaut y calcificaciones cerebrales. El 29% de los casos referian
antecedentes familiares, siendo lo mas frecuente entre hermanos. La edad media al diagndstico fué de
3.11 afios (12 meses-17 afos). Dada la distribucién de edades en la muestra, que distorsionaba el
resultado por su heterogeneidad, se valoré6 nuevamente, obteniendo una mediana de 2.2 afos. Ocho
pacientes fueron diagnosticados pasados los siete afios, de ellos sélo uno presentaba una forma clasica
de ECe, el resto fueron formas atipicas o silentes. Mas de la mitad de los pacientes (67.7%) presentaban
al inicio sintomas sugerentes de ECe clasica. Cuatro mostraban formas atipicas, otros cuatro formas
silentes diagnosticadas por estudio familiar y asociacion con otras enfermedades, y finalmente dos
formas latentes. Los sintomas mas frecuentes fueron diarrea (48.3%), estancamiento en el peso (48.3%),
distensién abdominal (58%) y anorexia (38.7%). El peso es uno de los pardmetros que mas se afecta,
con un claro predominio del bajo peso al diagnéstico de ECe y una ostensible mejoria tras la retirada del
gluten. Al diagndstico el 84.6% presentaba peso menor o igual a P50, siendo el 30% menor a P3. Con el



tiempo el 45.8% mostraba un peso igual o mayor a P50. El cambio en la talla no fue tan significativo. En
el estudio seroldgico los anticuerpos antigliadina fueron positivos en el 87% y los antiendomisio en el
96.7 % de los pacientes. Se practicoé una primera biopsia en 28 casos. En 4 casos la anatomia patoldgica
fue normal, 7 presentaron atrofia parcial, 6 atrofia subtotal y 11 atrofia total, segun los grados de Marsh.
La segunda biopsia confirmé aquellos que al inicio fueron normales. El estudio de HLA realizado en 23
casos mostrd en todos ellos alelos compatibles con el riesgo de ECe.

CONCLUSION: Se demuestra una vez mas la compatibilidad de los resultados clinicos-epidemioldgicos
de las variables con los estudios previos publicados en relacion a la enfermedad.

DOLOR LUMBAR EN LA ADOLESCENCIA
Autores: A. Campo Barasoain; M. D. Gémez Bustos; M. D. Romero Torres; F. Calvente
Delgado; J. A. Conejero Casares; A. Gonzalez-Meneses

INTRODUCCION Y OBJETIVO: el dolor de espalda es un problema comun entre nifios y
adolescentes y su prevalencia ha aumentado en relacién a factores mecanicos y psicosociales.
El incremento de las consultas por este motivo, determina la importancia de la exploracién
clinica en los nifios con lumbalgia.

MATERIAL Y METODOS: adolescente de 12 afios que consulta por dolor lumbar de dias de
evolucién, tratado con ibuprofeno. A la semana reconsulta por dolor en cara posterior de
muslos, debilidad e impotencia funcional de 24 horas de evolucion. Tras tratamiento con reposo
y antiinflamatorios sin mejoria, se ingresa. Deportista habitual y sin antecedente traumatico
claro. Exploracion: aceptable estado general, fenotipo atlético. Marcha anémala, lenta, con
flexién de caderas y rodillas. Actitud escolidtica, con ritmo lumbosacro alterado y test de
Schober patolégico ( 3'5). Movilidad lumbar limitada con dolor a la extension, flexién y
lateralizacién izquierda. No dolor a la palpacion de apdfisis espinosas. Contractura
paravertebral. Lassegue positivo bilateral a 40° y maniobra del tripode positiva. Sensibilidad
conservada, reflejos cutaneos presentes y de estiramiento muscular abolidos en miembros
inferiores. Maniobras sacroiliacas negativas. Resto normal. Pruebas complementarias:
hemograma, orina, VSG, PCR y ASLO normales; serologia a VEB, CMV, toxoplasma ,
parvovirus B19 y brucella negativa; CPK 700Ul/I, control 272 Ul/Il. Radiografia (AP y L) de
columna lumbar: lateralizacion izquierda, rarefaccion en borde superior de S1 y estrechamiento
del espacio intervertebral L5-S1. RNM de columna lumbar: herniacién del nlcleo pulposo en el
disco L5-S1, posteromedial, extruida, que comprime ambas raices S1.

CONCLUSIONES: la hernia discal es una patologia infrecuente en el nifio y generalmente se
asocia a la practica de algun deporte o a traumatismo. Los discos herniados son de caracter
elastico y los espacios habituales son los dos inferiores de la columna lumbar. Las
manifestaciones clinicas difieren de las del adulto, sumandose a los signos clasicos de
compresion radicular, una alteracion de la marcha con flexion de rodillas, rigidez lumbar y una
distribucién atipica del dolor. Todas las modalidades de tratamiento parecen ser efectivas en el
nifio, y en este caso se optd por un tratamiento conservador, afiadiendo a la terapia
farmacoldgica, la confeccién y colocacion de un corsé de fibra de vidrio en correccion de
lordosis.

UTILIDAD DE LA ECOGRAFIA PARA LA VALORACION DE REFLUJO GASTROESOFAGICO
EN RECIEN NACIDOS.

E. Torres Begara, E. Pérez Gonzalez, A. Rodriguez Herrera, |. Gonzalez Dominguez, A. Velayos,
A. Carmona Martinez. Instituto Hispalense de Pediatria, Clinica Sagrado Corazén. Sevilla.

INTRODUCCION:

La ecografia gastroesofagica se ha demostrado como una técnica fiable para la valoracion de
reflujo gastroesofagico (RGE) en neonatos, evitando en un primer momento estudios radiolégicos
mas complejos de realizar en estos pacientes.

MATERIAL Y METODO:



Hemos revisado los pacientes diagnosticados de RGE en la Unidad de Neonatologia en el periodo
comprendido entre junio de 2004 y enero de 2005, asi como su seguimiento posterior.

RESULTADOS:

De los 301 pacientes ingresados, en el 3.3% se detecté RGE mediante ecografia. La realizacion
de ésta fue indicada a partir de clinica compatible: vomitos y regurgitaciones coincidentes con las
tomas, apneas, desaturaciones en decubito, sin otra patologia acompanante, crisis de llanto
coincidente con vémitos y regurgitaciones.

En el seguimiento de estos pacientes:

18% fueron estudiados de crisis de broncopatia de repeticion,

36% no tuvieron sintomas posteriores y solo requirieron tratamiento postural y dietético

1% present6 Sindrome de Sandifer
45% requirieron tratamiento farmacoldgico, siendo controlados en Gastroenterologia en la
actualidad

CONCLUSIONES:

La ecografia gastroesofagica es un procedimiento inocuo y fiable para descartar RGE, con una
sensibilidad que en manos expertas puede superar el 65%, permitiendo valorar la anatomia de la
zona y los mecanismos fisiolégicos que previenen el reflujo. Ademas, es una técnica no invasiva, lo
cual es importante en el periodo neonatal. Posee el inconveniente de no cuantificar la cantidad de
material refluido, y las limitaciones de evaluar un corto periodo de tiempo y de ser dependiente del
explorador.

En nuestra experiencia, la ecografia gastroesofagica es un buen método como primera prueba de
imagen a realizar ante la sospecha clinica de RGE en neonatos, existiendo una buena correlacion
entre la clinica y los hallazgos ecograficos.

LA OBESIDAD INFANTIL EN NUESTRO MEDIO

G. Simén Escanez, S. Rico de Cos, JM? de Tapia Barrios, |. Martinez Marin, AP Amadeu da
Costa, M. Casanova Bellido. Hospital Universitario de Puerto Real. Catedra de Pediatria.
Facultad de Medicina (Universidad de Cadiz)

INTRODUCCION: La obesidad en el nifio y el adolescente constituye cada dia motivo de
consulta mas frecuente. El aumento de su prevalencia y la consideracién por la OMS como
epidemia, es altamente preocupante.

El Objetivo de esta revisiéon ha sido analizar las caracteristicas de la poblacién de obesos
remitidos a nuestro Servicio durante el afio 2004.

MATERIAL Y METODOS: Se realiza una revision retrospectiva de nifios con diagndstico de
obesidad o sobrepeso de un total de 1205 nifos revisados en las consultas externas durante el
afo 2004. Se confecciona un protocolo, en el que se recogen los siguientes datos: Peso, SDS
de peso, talla, SDS de talla, edad 6sea, IMC, datos bioquimicos, Colesterol, HDL, LDL,
triglicéridos y tension arterial. Se analizan antecedentes familiares y la historia alimenticia
(recuerdo de 24 horas)

Como criterios de seleccion se considerd obeso al que tenia un IMC por encima del percentil
90. Fueron excluidos aquellos casos de obesidades secundarias a otras patologias.

RESULTADOS: El numero de casos fue de 51 lo que representa un 4,23% de los nifios vistos
en consulta durante ese periodo de tiempo, de los que 27 (52,9%) eran mujeres y 24 (47,05%)
eran varones.

La edad media de las mujeres fue de 9,33 [12,80. Las tallas oscilaron entre -2 y +4,40 SDS. El
peso medio fue de 56,48 [1 16,88 Kg. La edad 6sea media fue de 9,24 (1 2,82.El IMC de 28,38
0 3,39 Kg/mz. Los datos bioquimicos fueron normales exceptuando en 3 casos en los que el
colesterol total estaba en valores superiores a 200 mg/dl.

En los varones, la edad media fue de 9,85 [0 2,80 afios. La talla oscilé entre —0,5 y + 4,3 SDS.
El peso medio fue de 63,44 [ 22,66 Kg. La edad 6sea de 9,53 [ 2,75 afos. El IMC 29,51
. Kg/mﬁ2 Las cifras de colesterol estaban altas solo en dos casos.

En ambos grupos la tension arterial se encontraba dentro de la normalidad para cada edad.
Antecedentes familiares: en todos los casos uno de los progenitores era obeso.



En cuanto a la alimentacion el 35% de los casos dice no desayunar. A media mafiana y en la
merienda bocadillo de embutido y en el almuerzo y cena predominio de hidratos de carbono.

COMENTARIOS. En estudios anteriores sobre toda la poblacion escolar hemos detectado una
prevalencia de obesidad superior a los ultimos estudios realizados a nivel nacional, asi como
una alimentacion inadecuada..Es necesario pues realizar una educacion nutricional tanto a
nivel familiar como en la escuela.

SINDROME DE HIPERTELORISMO OCULAR CONGENITO DE GREIG

Rodriguez Benjumea M, Barbosa Deleyto A, Fondevilla Sauci J, Garcia Soblechero E, Figueroa
Romero M.A, Garcia Vila L

INTRODUCCION

El sindrome de Greig se caracteriza por una facies peculiar ya apreciable al nacimiento con
hipertelorismo marcado, fontanela grande con retraso de su cierre, base nasal ancha, plana, y
a veces esbozo de fisura media que divide la nariz; prominencias frontales y bitemporales con
frente ancha y baja, braquicefalia, béveda palatina ojival, a veces con labio leporino.

La mayoria de los casos son esporadicos con frecuencia aproximada de 1/100000 nacidos.
Prondstico variable con retraso mental ocasional y leve.

CASO CLINICO

Recién nacido término sin antecedentes familiares de interés, nacido por cesarea que presenta
facies peculiar con hipertelorismo marcado, microcefalia (PC <P3) con sutura frontal abierta,
frente prominente, occipucio plano, asimetria facial, raiz nasal hundida con fisura media,
paladar ojival integro, cuello corto con pliegue nucal, mamilas separadas y de implantacién muy
baja, pliegue simiesco bilateral.

Pruebas complementarias practicadas (electrocardiograma, radiografia de térax, ecografia
transfontanelar, abdominal y renal,mapa 6seo y cariotipo) normales. Radiografia de craneo:
microcefalia con suturas y fontanelas presentes.

CONCLUSIONES

-No todos los sindromes dismorficos asocian malformaciones internas pero en todos se deben
realizar pruebas complementarias para descartarlas.

-Es importante realizar un diagndstico lo mas certero posible debido al prondstico que conlleva
y a la necesidad de realizar consejo genético.

-Aunque solo existan malformaciones externas dismorficas es necesario valorar la necesidad
de tratamiento quirdrgico para evitar posibles complicaciones psiquicas en el futuro.

ENFERMEDAD DE KAWASAKI: CASUISTICA DEL HOSPITAL JUAN RAMON JIMENEZ
(HUELVA) 2000-2004.

Garcia Soblechero E.; Aparicio Palomino S.; Rodriguez Benjumea M.; Figueroa Romero M.A;
Gonzalez Vila L.

INTRODUCCION: La Enfermedad de Kawasaki (EK) es una enfermedad multisistémica con
vasculitis de pequefio y mediano vaso, propia de nifios y que viene definida por una asociacion
de signos y sintomas agrupados segun criterios clinicos. Su importancia reside en la posible
aparicién de aneurismas coronarios, demostrada ya en los afios 70.

REVISION Y RESULTADOS: Hemos revisado los casos de EK (confirmados o sospechados)
registrados en el Hospital Juan Ramén Jiménez de Huelva entre los afios 2000 y 2004, ambos
inclusive. Se contabilizaron un total de 8 casos, 5 con diagnéstico de EK y 3 diagnosticados
como sospecha de EK sin poder descartar otra etiologia. 6 de ellos se registraron en las
estaciones de invierno y primavera, coincidiendo con el pico de incidencia revisado en la
literatura. El sintoma mas frecuente presentado al ingreso fue la alteracién de labios y mucosa
oral, si bien la fiebre se presenté también en todos los casos si tenemos en cuenta la evolucion
de la enfermedad, ya que uno fue diagnosticado en fase subaguda y por tanto fuera de la fase
pirética de la enfermedad. Todos los casos cumplian criterios suficientes (al menos 5 de 6) de



EK si tenemos en cuenta toda la evolucion clinica del nifio. Las pruebas complementarias
realizadas fueron hemograma y VSG (al ingreso y evolutivos), bioquimica general, sedimento
de orina y urocultivo, frotis nasofaringeo, serologia para determinados agentes infecciosos,
Radiografia de térax y ECG, asi como controles Ecocardiograficos periddicos tras el alta
hospitalaria. A destacar que en el hemograma al ingreso no fue observada en la mayoria de los
casos la leucocitosis con neutrofilia propia de la fase inicial de la EK, si bien si se recogio la
trombocitosis en controles sucesivos tipica ya de la fase subaguda. En cuanto a la serologia,
hubo un caso VEB positivo y otro Coxiella positivo (sin poder descartar que fuera falso
positivo). En uno de los casos la sospecha de intoxicacién por Lamotrigina dificulté un
diagnéstico de certeza de EK. Todos los casos fueron tratados con una dosis de
inmunoglobulina intravenosa al ingreso (dentro de la fase aguda, excepto uno) a dosis de 2
gr/Kg en perfusion durante 12-14 horas y con AAS a dosis entre 80-100 mgr/kg/dia en 4 dosis,
reduciéndose al alta a dosis de 3-5 mgr/Kg/dia y retirandose ésta tras controles
ecocardiograficos y hematoldgicos normales posteriores. En ningiin caso se registraron
complicaciones cardiovasculares ni aneurismas coronarios.

CONCLUSIONES: La sintomatologia recogida en los criterios clinicos de la EK se suele
presentar de manera evolutiva, por ello, es importante considerar la suma de criterios clinicos
teniendo en cuenta toda la anamnesis del nifio desde su inicio. Ante duda diagnéstica de EK se
debe iniciar el tratamiento, ya que estd demostrada una clara disminucién de las
complicaciones cardiovasculares en nifos que recibieron un tratamiento precoz.
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