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Introduccion

En el momento actual se ha incrementado la tasa de recién nacidos de bajo peso (RNBP) sobre todo debido al
aumento del nimero de pretérminos. Estos RN poseen mayores factores de riesgo que los nacidos con la
misma edad gestacional pero con peso adecuado para ella. El objetivo planteado es conocer las caracteristicas
epidemioldgicas de esta poblacion y compararla con la de afios anteriores.

Material y método

Se realiza un analisis retrospectivo de todos RN que tuvieron bajo peso al nacer durante el periodo
comprendido entre Enero del 2000 y Diciembre del 2002. De un total de 5.874 RN nacidos vivos, se
seleccionaron todos los que su peso era inferior al percentil 10 de las tablas de Lubchenco para su edad
gestacional. Se descartaron los que presentaron asociado al bajo peso algun sindrome malformativo severo. Se
recogen los datos referentes al estado social antecedentes maternos, obstétricos y del recién nacido.

Resultados

Se revisan 69 historias que corresponden al 1,17% de los RN, obteniéndose los siguientes resultados: 25
(36%) fueron nifios y 44 (64%) nifias, el peso fue de 2.117,6 + 267,0 g (1040 -2.375), la edad gestacional de
37,6 £ 1,9 semanas (31 - 42), la edad materna de 31,9 £ 5 afios (17 - 41). En 41 (59%) se trataba de la primera
gestacion, en 13 (19%) de la segunda y en 15 (22%) eran multiparas. En 59 (90%) de los casos se trataba de
mujeres sanas antes del embarazo. En 10 (14%) casos existen abortos previos, en 17 (25%) antecedentes
maternos de enfermedades durante la gestacion, De todos los estudios serolégicos realizados a las gestantes
solo se detecté un caso de positividad a VIH y VHC, aunque en un embarazo bien controlado. En 24 (35%)
casos las madres eran fumadores de al menos 5-10 cigarrillos al dia. El parto fue inducido en 13 (19%) y se
practico cesarea en 25 (36%). La presentacion fue cefélica en 59 (86%). En 20 casos, (29%) de los RN
procedian de embarazo gemelar. En 13 (9%) se detecté alguna patologia afiadida en su mayoria de caracter
leve.

Comentarios

El nimero de RNBP ha descendido con respecto a estudios previos en nuestro servicio (1,73% a 1,17%).
Aunque el peso de los RN se encuentra por debajo del percentil 10, no se trata de nifios de extremo bajo peso y
Su mayor nimero corresponde a pretérminos. La edad media de las madres es bastante alta sobre todo si
tenemos en cuenta que en la mayoria se trata de la primera gestacion. Todas tenian un ambiente social
aceptable y un buen control de su embarazo. El tabaco parece un factor con clara influencia sobre el peso de
los nifios al nacer como en estudios anteriores (22,7% y 35%). La gemelaridad ha sido un factor de riesgo
bastante importante. El niUmero de cesareas aumenté (17% y 36%) y el de partos inducidos ha sido mayor que
en la poblacién general. La patologia neonatal asociada disminuy6 sobre los estudios anteriores (34% a 19%).
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Antecedentes

La malformacion pulmonar de mayor incidencia de diagnéstico prenatal es la Adenomatosis Quistica (MAQ). El
Enfisema Lobar Congénito (ELC) es sospechado por ecografia fetal con mucha menor frecuencia. Se presentan
dos recién nacidos diagnosticados por ecografia fetal de MAQ, que en la intervencién y anatomias patoldgicas
posteriores mostraron tener ELC.

Observaciones clinicas

Dos fetos (sexo masculino) se diagnosticaron por ecografia fetal de MAQ, tipos Il y Il respectivamente, en la 20
semana de gestacién. Nacidos a término via vaginal, respiraron con normalidad las primeras 48 y 72 horas,
iniciando tras ellas taquipnea y dificultad respiratoria progresiva. Sus radiografias de torax mostraron
hiperinsuflacion de pulmén izquierdo y desplazamiento de silueta cardiaca hacia la derecha. Realizada TC a



ambos pacientes, se observo hiperdistension de pulmén izquierdo, mas en I6bulo superior y lingula, y
herniacién y desplazamiento mediastinico hacia la derecha en el primero, sugestivo de ELC, y afectacion similar
en el 2°, con imagen irregular y mal definida con componente sélido y densidad aérea sin quistes, compatible
con MAQ. Con el diagnoéstico de Malformacion pulmonar, se practicaron sendas toracotomias que evidenciaron
la existencia de enfisema de lébulo superior izquierdo en uno y de I6bulo superior izquierdo y lingula en el otro.
Realizada reseccion de los parénquimas pulmonares enfisematosos, el estudio anatomopatoldgico evidencio la
naturaleza de ELC en ambas piezas.

Discusion

Aunque la mayoria de malformaciones pulmonares detectadas en el feto mediante ecografia suelen
corresponder a MAQ, siempre deben ser consideradas otras posibles malformaciones. En realidad, no existe
practicamente ningun signo que permita diferenciar de forma inequivoca estas malformaciones pulmonares. En
el caso de ELC no hay una adecuada caracterizacion de los hallazgos ecogréficos prenatales debido a la
escasez de casos descritos prenatalmente. En los casos aportados, diagnosticados intradtero como MAQ tipos
Il 'y I, no considerar otras opciones diagndsticas nos condujo a que ambos fuesen operados sin descartar,
como sucedio, que se tratase de ELC, a pesar de que en el 1° la TC lo sugeria. De haberlo hecho asi, también
podria haber sido considerada la demora del tratamiento quirGrgico u otras posibles alternativas, asi como se
habria debido, probablemente, considerar la realizaciéon de un esofagograma, como suele hacerse en los ELC
tipicos. No obstante, los pacientes aportados pueden representar formas de ELC poco frecuentes, tanto por la
precocidad de sus manifestaciones clinicas como por su deteccién fetal, ya que se discute si el ELC es
realmente congénito 0 no. En nuestros pacientes, sin duda, lo fue.

ESTUDIO EVOLUTIVO DE LA GEMELARIDAD EN NUESTRO SERVICIO

Simén Escanez G, Tapia Barrios JM3, Mohamed Ahmed M, Del Pozo Guisado N, Melendez Bellido E, Casanova
Bellido M. Catedra de Pediatria. Facultad de Medicina de Cadiz. Hospital Universitario de Puerto Real.

Introduccion

Es un hecho comprobado, el aumento sustancial que se observa en los Ultimos afios respecto a la incidencia de
partos multiples, relacionandose de forma directa con las nuevas técnicas cada vez mas empleadas
facilitadoras de la fecundacion. El objetivo de este trabajo, es conocer los factores que pueden influir en la
presentacion de gestaciones gemelares asi como las caracteristicas epidemioldgicas de las mismas.

Material y método

Se realiza un analisis retrospectivo de los embarazos gemelares asistidos en nuestro hospital en el periodo
comprendido entre Enero del 2001 y Diciembre del 2002, comparandolo con el comprendido entre los afos
1.997 a 1.999.

Se recogen los siguientes datos: edad materna, paridad, abortos previos, tratamiento de fertilizacion, modalidad
de parto, tipo de gemelos, caracteristicas de la placenta y corion. Se analizan también los datos perinatales y
patologia asociada.

Resultados
De un total de 4.007 nacimientos que corresponden a 3.946 gestaciones, 61 fueron gemelos (1,54%) lo que
manifiesta un aumento respecto al periodo 97-99.

Evolucion de la gemelaridad. 1.997-2.002

1997 1998 1999 2001 2002
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El peso medio global de la muestra fue de 2.436,2 + 4664, la edad gestacional de 36,4 + 2,8 semanas. Paridad:
el 41,5% fueron primigestas, el 36,5% secundigestas y el 21,8% con mas de 2 gestaciones. En el 12,1%
existian antecedentes de abortos. La edad materna fue de 32 + 4,4 afios. El 46% de los partos fueron ceséareas
(38% en el periodo 97 a 99). En el 24,3% de los casos se trataban de gestaciones hiamniéticas (24,3%),
aungue este dato no consta en todas las historias obstétricas. En la relacién al sexo de los gemelos fueron de
nifio -nifia en el 46,3%.



Un 13% de las gestantes habian seguido tratamientos previos de fertilizacién frente a un 5% en el periodo de 97
a 99. El APGAR de los nifios estudiados fue menor de 7 a los cinco minutos en un solo caso. Precisaron
ingreso por bajo peso o prematuridad el 56,9%

Comentarios

Se ha observado un aumento importante de gestaciones gemelares con respecto a afios anteriores ademas de
un incremento de los nacidos por cesarea, en relacién con poblacion general y periodo 97-99 (38,61%).
Aparecen datos llamativos sobre la utilizacion de tratamientos de fertilizacion, un 13% frente a un 5% en el
periodo 97-99. La media de la muestra indica que son mas frecuentes los pretérmino y los recién nacidos de
bajo peso.
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Del Pozo Guisado N, I. Romero Barroso, Mohamed Ahmed M, Simén Escamez G, Rico de Cos S, M. Casanova
Bellido
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Introduccion

Las troponinas constituyen un conjunto de proteinas estructurales del misculo cardiaco y esquelético que
contienen tres subunidades: la TnC que es la fijadora del calcio, la Tnl que es inhibidora de la troponinay la TnT
fijadora de la tropomiosina. Las dos ultimas estan presentes en el musculo cardiaco y esquelético pero al ser
codificadas por diferentes genes y tener una secuencia distinta de aminoacidos, producen anticuerpos
diferentes que permiten ser detectadas independientemente. Se han descrito elevaciones en sangre de cordon
asociadas a hipoxia intrauterina y disfuncion cardiaca.

El objetivo de este estudio es establecer los valores de Tnl en sangre de cordon de recién nacidos sanos y
conocer si poseen alguna relacion con otros parametros obstétricos o neonatales. Posteriormente se analizaran
sus modificaciones en situaciones patologicas.

Material y métodos

Para la realizacién de este estudio se seleccionaron 168 recién nacidos sanos, 86 varones y 82 mujeres
procedentes de embarazos normales de los que recogieron los siguientes datos: edad materna, edad
gestacional, tipo de parto, anestesia general o epidural, administracién o no de oxitocina, sexo, Apgar al 1’y 5';
peso y longitud. Se determinan los valores de CPK, CPK-MB y Tnly lactato. Se realiza la estadistica basica y
se estudian las correlaciones entre variables cuantitativas mediante el coeficiente de correlacién de Pearson. Se
analizan las diferencias de los valores de la Tnl segln las variables cualitativas mediante el test de la t de
Student.

Resultados

Edad materna 30,16 + 5,47 afios; edad gestacional 39,36 + 1,46 semanas; Apgar al 1’ 8,22 + 0,65; Apgar a los
59,30 + 0,52; peso 3.298,96 + 476,27 g; longitud 50,137 + 2,112 cm; Tnl global 0,065 + 0.07 ng/ml; CPK:
279.07 £ 127,75 U/L; CPK - MB: 11 + 20,24 U/L; lactato: 5,26 + 2,02 + 0,65 mmol/l. Tnl en: varones 0.069 +0,08
ng/ml; mujeres 0,061 + 0,07ng/ml; parto vaginal 0,065 + 0,80 ng/ml; sin ventosa 0,070 + 0,90 ng/ml; con ventosa
0,063 + 0,07 ng/ml; cesérea 0,064 + 0,056 ng/ml; anestesia epidural 0,060 + 0,074 ng/ml; no anestesia epidural
0,070 + 0,084 ng/ml; administracion de oxitocina 0,079 + 0,092 ng/ml; no administracion de oxitocina 0,055 +
0,066 ng/ml. No se han hallado correlaciones de la Tnl con el resto de las variables. Tampoco se han
encontrado diferencias en los niveles de Tnl segun las variables cualitativas estudiadas.

Comentarios

Los recién nacidos sanos presentan niveles de Tnl casi indetectables en sangre de cordén y no se modifican
con la edad gestacional, tipo de parto, tipo de anestesia, administracion de oxitocina, sexo, peso y talla, lo cual
permitird interpretar sus variaciones en situaciones patoldgicas.



ESTREPTOCOCO BETA HEMOLITICO DEL GRUPO B. CASUISTICA NEONATAL EN LOS ANOS 2001-
2002.

Autores: Marin Ravina, R. Garcia Mata, G. Saavedra Chaves, E. Granero Asencio, M. Pérez Losada, J. Santano
Gallinato, M. Lépez Sanz, A. Duran de Vargas, L.E. Gonzalez-Meneses, Gonzalez-Meneses, A.

Introduccion

El estreptococcus agalactiae es en la actualidad el principal agente etioldgico de septicemia neonatal de
trasmision vertical, de ahi el interés de revisar su incidencia durante los afios 2001-2002.

Presentamos cuatro casos clinicos: Recién nacido que ingresa por madre portadora de EGB sin profilaxis.
Madre de 23 afios, embarazo de 42 semanas. Parto espontdneo, amniorrexis intraparto, liquido amniético
meconial, nifio de 2870gr,test de Apgar de 9-10-10. Exploracién: Normal. Tratamiento: penicilina im.
Hemocultivo: EGB. Tratamiento: Ampicilina mas Gentamicina,10 dias. Recién Nacido prematuro. Madre de 34
afios. Estado de portador de EGB desconocido. Embarazo de 29 semanas. Parto espontaneo. Amniorrexis de
doce horas, liquido amniético claro y nifiode1300gr con test de Apgar de 9-10-10. Hemograma, bioquimica,
gasometria: normales. Exploracién normal. Hemocultivo: EGB. Tratamiento: Ampicilina y Tobramicina,10 dias.
Recién Nacido que ingresa por fiebre de 24 horas. A las 12 horas presenta dos crisis convulsivas de 1 minuto
de duracion, Madre de 23 afios, estado de portador de EGB desconocido. Embarazo de 40 semanas, parto
espontaneo, amniorrexis 6 horas previas, liquido amniético claro y nifia de 3590gr, Apgar 9,10,10. Hemograma:
35000 leucocitos(86% segmentados), bioquimica, gasometria, sedimento: normales. Hemocultivo: EGB. LCR:
bioguimica: alterada. Tincion, cultivo: negativos. Tratamiento: Ampicilina, tobramicina, cefotaxima, fenobarbital.
Recién Nacido que ingresa con 5 horas de vida por quejido e hipotermia. Madre de 18 afios, EGB:
desconocido. Embarazo de 41semanas, amniorrexis, corta, nifio de 3341gr. Hemocultivo: EGB. Tratamiento:
Ampicilina, Tobramicina, 10dias.

Conclusiones

La incidencia de sepsis por EGB es de 0.5-3/1000 recién nacidos. La tasa de portadoras entre la poblacion
gestante oscila entre el 10-17%, estando entre un 45-65% de sus recién nacidos colonizados. De ellos, el 1-2%
desarrollan la forma invasiva de la infeccion. Casuistica:(2001-2002)Ingresaron un total de 956 recién
nacidos(308 pretérminos, 648 a términos).147 eran recién nacidos de madre portadoras de EGB(8 pretérminos
y 139 a términos); de ellos 4 presentaron infeccion. A su vez 3 madres eran portadoras sin conocerlo. No
existian otros factores de riesgo materno y no se realizé profilaxis. La incidencia nuestra es de 0,57/1000 de un
total de 6900 RN

CAUSA INFRECUENTE DE MENINGITIS NEONATAL
Autores: Garcia Matas, G. Marin Ravina, R. Sdenz Peguera, C. Lopez Sanz, A. Duran de Vargas, LE Gonzélez-
Meneses Gonzalez Meneses, A.

Antecedentes y objetivo

La sepsis neonatal tardia con afectaciéon meningea por Neisseria meningitidis B es infrecuente, siendo pocos
los casos descritos en la literatura. Presentamos un recién nacido de 15 dias de vida con meningitis por N.
meningitidis B.

Caso clinico

Recién nacido varén a término de peso adecuado que ingresa con 15 dias de vida en UCI Neonatal por
presentar aspecto de enfermedad grave, fiebre con rechazo de las tomas de 24 horas de evolucién.
Antecedentes familiares y personales: madre de 20 afios, primipara. Embarazo controlado. Parto eutdcico y test
de Apgar de 9y 10 al 1 y 5 minutos de vida respectivamente. Ingreso previo en neonatologia por madre
portadora de estreptococo del grupo B con profilaxis incompleta, siendo dado de alta a las 72 horas de
observacion sin datos clinicos ni analiticos de infeccidn. Exploracion fisica: Peso 3400 gramos. Temperatura 39
°C. Mal estado general, color terroso con palidez de piel y mucosas. Decaido, quejido y polipnea. Mala
perfusion periférica. Tendencia a la hipertonia con opistétonos. Taquicardia con hipotension arterial. Fontanela
normotensa. Resto sin hallazgos. Pruebas complementarias: Leucocitos 5000/mm3. PCR 241 mg/L. Bioquimica
del LCR con pleacitosis, hipoglucorraquia e hiperproteinorraquia. Cultivo de LCR donde se aisla Neisseria
meningitidis serotipo B. Hemocultivo negativo.

Con estos datos clinicos y analiticos se llega al diagnéstico de sepsis neonatal tardia con meningitis por N.
meningitidis serotipo B.

Evolucidn favorable tras tratamiento con drogas inotrépicas, Antibioterapia i.v., expansores de volumen,
sedacion y nutricion parenteral.



Conclusiones

La sepsis neonatal tardia es la infeccion bacteriana generalizada con clinica multisistémica y cultivo positivo de
sangre y/o de LCR entre la 22 y la 42 semana de vida. La incidencia de meningitis en RN es de 0.2 a 0.4 por
1000 RN vivos. Entre los agentes etiolégicos mas frecuentes se encuentran estreptococo del grupo B, E. Coli
K1, siendo escasa la incidencia de N. meningitidis B como causante de sepsis y/o meningitis en el periodo
neonatal. Se puede presentar con una sintomatologia poco especifica, siendo la irritabilidad y la fontanela
hipertensa los hallazgos mas frecuentes. La tasa de mortalidad oscila entre el 20 y el 50% con complicaciones
tardias en el 40-50% de los casos.

ANALISIS DE MORTALIDAD NEONATAL EN EL ANO 2002
Autores: Garcia Matas, G. Marin Ravina, Rodriguez-Sacristan, A, Pérez Losada, J. Sdenz Reguera, C. Duran
de Vargas, C. Gonzalez-Meneses Gonzalez-Meneses, A.

Objetivo
Estudio de la mortalidad neonatal en nuestra seccion de Neonatologia durante el afio 2002, analizando las
causas generales de mortalidad en los distintos periodos neonatales.

Material y método.

Realizamos un estudio retrospectivo revisando historias clinicas y archivos de mortalidad de la seccion de
Neonatologia y del servicio de Obstetricia de nuestro hospital correspondiente al afio 2002. El nimero total de
RN fue de 3560, incluyendo 29 muertes fetales. Se utilizan férmulas estadisticas correspondientes a las tasas
de mortalidad especifica por edad.

Hicieron exitus 15 RN, 9 varones y 6 mujeres. 3 procedian de partos multiples, 2 presentacion en pelvianas, 9
nacieron tras cesarea y 2 partos instrumentales.

Por distribucion por grupos de peso, de un total de 20 RN vivos con peso inferior a 1500g. 8 fueron exitus. Si
tomamos los RN con peso entre 500 y 10009 de peso (8) 5 fallecieron. Menores de 2500 g de peso fallecieron
12, 10 en la primera semana de vida. 5 RN eran de peso bajo para la edad gestacional.

Entre los diagndsticos principales, la prematuridad (5 casos) junto con las malformaciones (5 casos) fueron las
dos causas mas frecuentes. Una muerte fue postneonatal, 2 fueron en el periodo neonatal tardio por
malformacion y por encefalopatia hipéxico-isquémica en un prematuro, el resto fallecié en el periodo neonatal
precoz.

Entre los factores de riesgo durante la gestacion 3 casos presentaron liquido meconial, 2 diabetes gestacional,
2 gestaciones con dispositivo intrauterino y 2 casos de ruptura precoz de membranas

Resultados.

La tasa de mortalidad neonatal en nuestra unidad fue en el afio 2002 de 3.9 por mil RN, similar a la encontrada
en otros hospitales de nuestro pais, atribuyéndose el 33% de la misma a la mortalidad neonatal inmediata, con
una tasa de 1.40 por mil RN. El resto se distribuye entre la primera semana de vida con una mortalidad neonatal
precoz del 3.37 por mil RN, una mortalidad en el periodo neonatal tardio de 0.56 por mil RN.

La mortalidad perinatal se sitta en el 7.8 por mil RN con una tasa de mortalidad perinatal ampliada del 11.8 por
mil RN.

HIPERTENSION PULMONAR NEONATAL SECUNDARIA A NEUMONIA
Autores: Marin Ravina, R. Garcia Mata, G. Granero Asensio, M. Saavedra Chaves, E. L6pez Sanz, A. Santano
Gallinato, M. Moya-Angeler Plazas, J. Duran de vargas, LE. Gonzalez-Meneses Gonzalez Meneses, A.

Introduccion
La hipertension Pulmonar del recién nacido esta causada por una persistencia elevada de la resistencia
vascular pulmonar después del nacimiento, lo que impide la transicién hasta el patrdn circulatorio extrauterino.

Caso clinico

Recién nacido a término que ingresa en UCI Neonatal desde clinica externa por dificultad respiratoria. Madre
sin antecedentes personales de interés. Embarazo controlado de 37 semanas sin incidencias. Cesarea electiva
por feto muerto intraparto en gestacion previa, amniorrexis intraparto, nace varén de 3150 gr con un Test de
Apgar de 8-9-9. A los 15 minutos comienza con dificultad respiratoria que no cede con oxigeno mediante canula
nasal Se traslada a UCI Neonatal. Exploracion: Aspecto de Recién Nacido a término con buen tono y actividad,
acrocianosis, aleteo nasal, quejido espiratorio persistente, tiraje subcostal, disminucion bilateral del murmullo



vesicular, tonos cardiacos ritmicos y fuertes sin soplos, pulsos periféricos palpables y simétricos, resto de la
exploracion normal.Examenes,complementarios:hemograma,bioquimica,orina:normales.Gasometria:acidosis
metabdlica, hipoxemia e hipercapnia. Hemocultivo: negativo. Rx de térax: Imagen broncoalveolar difusa en
I6bulo superior izquierdo que borra la silueta cardiaca.Cardiomegalia a expensas de cavidades derechas.
Vascularizacion pulmonar normal. Ecocardiografia 2D y ModoM:cavidades cardiacas derechas dilatadas. Septo
interauricular con foramen oval permeable. Septo interventricular integro con rectificacion del mismo y
movimiento paradéjico secundario a hipertensién pulmonar(suprasistémica). Tronco pulmonar y ramas
pulmonares muy dilatadas.

Juicio clinico

Hipertensién Pulmonar suprasistémica secundaria a bronconeumonia, paracardial derecha. Tratamiento:
ventilacion mecanica, oxigenoterapia, sedacion, drogas, vasosactivas(inotrépicos), fenobarbital, vasodilatadores
pulmonares selectivos(via inhalatoria), bicarbonato, antibiéticos, canalizacién de vena umbilical, alimentacion
parenteral. Evolucion: al 5° dia desaparece la dificultad respiratoria.

Conclusiones

El realizar tratamiento precoz de infecciones respiratorias evita complicaciones temibles como la hipertension
pulmonar. La dificultad que conlleva el diagnéstico certero de una neumonia connatal en un embarazo y parto
sin factores de riesgo. La ausencia de frotis vaginal para el EGB nos hizo pensar que fuera el causante, al ser el
germen responsable mas frecuente de neumonia connatal.

HIPERTERMIA NEONATAL. REVISION DE CASOS EN PERIODO 2001-2002
Autores: Marin Ravina, R. Garcia Matas, G. Terol Barrero, P. Santano Gallinato, M. Lopez Sanz, A. Saenz
Reguera, C. Camacho Gonzalez, F. Duran de Vargas, LE, Gonzalez-Meneses, Gonzalez-Meneses, A.

Introduccion
La hipertermia neonatal puede observarse en el segundo y tercer dia de vida en Neonatos clinicamente sanos.
Esta situacion es relativamente frecuente en nifios alimentados al pecho o expuestos a temperaturas elevadas.

Objetivo
Revisar la incidencia de hipertermia en los Neonatos ingresados en nuestra unidad durante el periodo 2001-
2002, con especial referencia a la "fiebre de sed".

Material y Métodos
De los 6000 recién nacidos en dicho bienio, revisamos los 15 ingresos por hipertermia. Todos habian nacido en
nuestro hospital, 9 procedian de maternidad y 6 del servicio de urgencias. Edad media de ingreso 3 dias.

Resultados

La mayoria sin antecedentes obstétricos y perinatales de interés. Cesarea: 4 casos. Peso medio: 3480gr. Sexo:
mayor n° de varones (9). Alimentacion: 12 con lactancia materna y 3 con lactancia mixta; 6 presentaron rechazo
con poco aporte dietético. Temperatura corporal: 38-38,8. Valoracion hemodinamica: estables. Pérdida de
peso: superior al 10%: 4 casos. Diagndsticos:1) fiebre de sed, 8 casos (53,3%) La mitad con sequedad de piel y
mucosas y 7 de ellos con sodio mayor de 145. Urea elevada, proteinuria, y, acidosis metabdlica leve: 2 casos.
Pérdida de peso: 9,7%. Tratamiento: soluciones de rehidratacién endovenosa en 5 neonatos. Antibiéticos: se
inicio tratamiento en 4 casos. Se retiran tras confirmar "fiebre de sed". Estancia media hospitalaria: 5 dias.
Alimentacién al alta: lactancia materna y artificial si lo requieren.2) Sindrome febril, 5 casos (33,3%). En todos
ellos la exploracion fue negativa, desapareciendo la fiebre a las pocas horas de su ingreso. Bioquimica urea y
sodio: normales. Hemocultivo: negativo. 3) Sepsis, 2 casos (13,3%).1 caso de sepsis neonatal precoz por EGB.
Tratamiento antibidtico 14 dias. El otro caso, sepsis neonatal tardia por E. Coli. Tratamiento antibiotico: 14 dias.
Alta a los 20 dias.

Conclusiones

De los 648 recién nacidos a término ingresados en nuestra unidad durante el bienio 2001-2002, un 2,3%
ingresaron por hipertermia. En nuestro estudio la causa mas frecuente de hipertermia fue la fiebre de sed, cuya
evolucién fue favorable en la mayoria de los casos con un buen aporte lacteo. En un porcentaje de recién
nacidos que debutaron por hipertermia, no se ha objetivado la causa de la misma catalogandose de sindrome
febril no filiado (33,3%).De todas las sepsis ingresadas en el bienio 2001-2002, s6lo dos casos debutaron con
fiebre lo que reafirma la escasa presentacion de fiebre en las sepsis.



POLIPOSIS COLONICA FAMILIAR. SINDROME DE GARDNER.

Pilar Méndez Pérez, Ramoén Nufiez Nufiez, Ana Belén Escobar Izquierdo, Alejandro Romero Albillo, Rodolfo
Cabrera Garcia, Enrique Galan Gémez, Antonio Serrano Calle, Emilio Blesa Sanchez, Julian Vaquerizo Madrid.
Hospital Materno Infantil. Hospital Universitario Infanta Cristina. Badajoz.

Introduccion

El conjunto de poliposis adenomatosa familiar y tumoraciones extracolénicas (osteomas de craneo y huesos
largos y quistes dermoides cutaneos) define al Sindrome de Gardner. En estos pacientes también son
frecuentes otras manifestaciones extracolénicas como tumores en pared abdominal o mesenterio, polipos
gastricos, duodenales, de intestino delgado y la hipertrofia del epitelio pigmentario de la retina. Su herencia es
autosémica dominante por mutacion del gen APC situado en el cromosoma 5. La edad media de aparicion de
los pélipos es de dieciséis afios. La colectomia total con mucosectomia anorrectal con reservorio ileal es de
eleccion para la profilaxis del cancer de colon entre los diez y catorce afios.

Objetivos
Presentar el caso clinico de un paciente con Sindrome de Gardner, el tratamiento realizado y el protocolo de
seguimiento.

Caso clinico

Paciente hombre, remitido para estudio a los 11afios por antecedentes de poliposis familiar: Bisabuela, abuela
y tia materna fallecidas por cancer de colon. Madre, tio materno y una hermana con poliposis. AP: Epilepsia
EPBAI de Aicardi. Exploracion: Lesion subcutanea quistica (1x2cm) en cara externa de pierna izquierda y otra
similar en regién occipital. Peso (P25)y talla en P50. Palpacion abdominal y tacto rectal sin alteraciones.
Hemograma normal. Rectocolonoscopia: Pequefios polipos de 1 a 2 mm de 12 a 14 en recto sigmoide y de 4 a
5 en descentente, tipo adenomatoso. Esofagogastroduodenoscopia: Sin alteraciones. Estudio genético:
Mutacién genAPC(5021.922) 46XY. Enema de doble contraste: En todos los tramos del colon se aprecian
multiples pequefios pdlipos. TAC craneal, transito intestinal y eco abdominal sin alteraciones. Control
rectocolonoscépico (1afio): la biopsia muestra cierto grado de displasia con abundantes mitosis, por lo que a la
edad de 12afios se realiza colectomia total con mucosectomia anorrectal y reservorio ileal en "J" con
anastomosis ileoanal y exéresis de las lesiones quisticas subcutaneas. El curso postoperatorio fue favorable. Al
afio de la intervencién el paciente recibe alimentacién normal(P25) Esofagogastroduodenoscopia: Sin
alteraciones.

Comentarios
Por el mayor riesgo de neoplasia malignas del tracto gastrointestinal superior la gastroduodenoscopia debe ser
incluida en el programa de seguimiento, asi como examen oftalmol6gico periddico.

TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL REFLUJO GASTROESOFAGICO. NUESTRA EXPERIENCIA
Autores: Haro Gémez, M: Rojo Jurado, M. Terol Barrera, P. Farfan, O. Quero, L. Ramirez Gurruchaga, F.
Chavez Pecero, F. Arglelles Martin, F.

Introduccién y objetivos

El reflujo gastroesofagio (RGE) es una entidad frecuente en pediatria y suele cursar con clinica banal, sin
embargo, en ocasiones se complica con desnutricion, apneas respiratorias, hemorragias, estenosis esofagica,
anemia, eséfago de Barret,.. En los casos resistentes al tratamiento médico puede ser necesario el tratamiento
quirdrgico, siendo la via laparoscépica una opcién posible que permite acortar el postoperatorio y disminuir la
morbilidad. El objetivo es valorar la eficacia del tratamiento quirdrgico en pacientes pediatricos con RGE
patolégico refractario al tratamiento médico.

Material y método

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo de 23 pacientes diagnosticados de RGE patologico refractario a
6-12 meses de tratamiento médico. Se revisan la edad de inicio, edad de cirugia, sintomas y complicaciones.
Se ha realizado a todos los nifios 2 phmetrias y 1 endoscopia antes de la cirugia, y 1 phmetria postoperatoria.

Resultados
La edad media de comienzo de sintomas es 15 meses (0 meses- 24 meses), la edad media de la cirugia es 2
afos (1 afio- 4 afios). Los sintomas y complicaciones presentadas son vomitos y regurgitaciones en 15 nifios,



dolor retroesternal en 11 nifios, hipo persistente en 6, bronquitis en 6, neumonia en 3, apneas en 2 y anemia
ferropenica en 2 nifios. Se ha realizado funduplicatura tipo Nissen por laparotomia a 18 nifios y por via
laparoscopica a 5 nifios (>2 afios). La evolucién clinica a largo plazo de los nifios operados por laparotomia ha
sido buena. En los 3 meses de postoperatorio 2 nifios han presentado disfagia y 1 de ellos ha precisado
dilatacién con balon por presentar estenosis esofagica. La evolucion a corto plazo de los nifios operados por via
laparoscoépica ha sido buena, excepto a 1 nifio que ha tenido que ser reintervenido por reaparicion de los
sintomas tras la dehiscencia de las suturas. Los nifios operados por laparoscopia estan pendientes de
evolucionar a largo plazo.

Comentario

Hemos tenido buenos resultados al realizar el Nissen tanto por via laparoscopica como por laparotomia en los
nifilos con RGE refractario al tratamiento médico. Estos resultados coinciden con los existentes en la literatura,
llegando a un 80-90% de efectividad.

INDIVIDUALIZAR LA DOSIS DE AZATIOPRINA MEDIANTE LA MONITORIZACION DE LA TIOPURINA
METIL-TRANSFERASA EN LA ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL.

Autores: Haro Gémez, M: Rojo Jurado, M. Terol Barrera, P. Farfan, O. Quero, L. Ramirez Gurruchaga, F.
Chavez Pecero, F. Arglelles Martin, F.

Introduccién y objetivo

La Azatioprina (AZA) representa una pieza clave en la terapia inmunosupresora de la enfermedad inflamatoria
intestinal (Ell), fundamentalmente en lo casos corticoresistentes y corticodependientes. Se han sugerido
diversas estrategias para monitorizar de forma individualizada la dosis de AZA con la intencion de identificar a
los pacientes con riesgo de toxicidad por estos farmacos. Entre estas estrategias se encuentra la monitorizacion
de la actividad de la Tiopurina metil-transferasa (TPMT). Se ha demostrado una notable correlacion entre el
genotipo de la TPMT vy el riesgo de mielotoxicidad. La distribucién del genotipo en la poblacion respecto a la
TPMT es trimodal: 88,6% es homocigoto para el alelo de alta actividad (HA), 11,1% es heterocigoto (hA) y el
0,3% es homaocigoto para el alelo de baja actividad (HB). El objetivo de esta comunicacion es determinar el
genotipo de la TPMT de los nifios afectos de Ell tratados con AZA en nuestro servicio. En aquellos con genotipo
HA recibiran dosis de AZA estandar, los de genotipo hA se reducira empiricamente la dosis inicial en un 50% y
en los pacientes con genotipo HB se contraindicara el empleo de AZA.

Material y método

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo de las historias clinicas de los nifios diagnosticados de Ell en
nuestro servicio que han precisado durante su evolucion tratamiento con AZA. Se ha revisado el indice de
actividad de la enfermedad de Crohn en nifios (PCDAI) cuando se ha iniciado el tratamiento con AZA y se ha
determinado la actividad de la TPMT.

Resultado

Han precisado tratamiento con AZA 8 nifios, y ésta se ha iniciado cuando la enfermedad es considerada
moderada-grave segun el PCDAI (>30). Todos los nifios han sido determinados como genotipo HA de la TPMT,
por lo que la dosis de AZA utilizada ha sido 2 mg/kg/dia. Ningun nifio en su evolucién ha presentado
mielotoxicidad, y en todos nifios la respuesta clinica ha sido buena, incluso en un nifio se ha podido retirar la
AZA.

Comentario

Decir que la determinacion de la actividad de la TPMT constituye una atractiva opcién para individualizar la
dosis de AZA y prevenir el riesgo de efectos secundarios, aunque esta por demostrar si esta estrategia debe
aplicarse de manera rutinaria en todos los pacientes.

ALERGIA A LA PROTEINA DE LA LECHE DE VACA (APLV) MEDIADA POR IGE: FACTORES
PRONOSTICOS Y EVOLUCION.
Autores: Farfan, O. Arguelles Martin, F. Quero Acosta, L. Ramirez Gurruchaga, F. Gil Sanchez, I.

INTRODUCCION
La APLV es la reaccion adversa a alimentos mas frecuente en el primer afio de vida.



Objetivos

Describir la evolucion de la APLV mediada por IgE en relacién con variables no descritas extensamente en la
literatura. Material y métodos: estudio retrospectivo, descriptivo de 83 nifios con diagnéstico de APLV en los
ultimos 6 afios. Se midieron porcentajes, chi cuadrado de los resultados y comparacion de medias (test de
Wilcoxon).

Resultados

En la poblacién estudiada la edad de comienzo mas temprana (antes de los 6 meses) no se correlacion6 con
una mayor predisposicién a padecer otra alergia alimentaria 0 a una evolucién mas prolongada de la
enfermedad; por el contrario, una edad de comienzo mas temprana se asocié con una menor edad de
negativizacién (p=0.05) La presencia de enfermedad atépica en un familiar de primer grado no predijo una
edad de comienzo mas temprana para la APLV. La presencia de otra alergia alimentaria se observé en un 22%
de la muestra, siendo el huevo el alimento més frecuentemente implicado La edad de negativizacion tuvo una
media de 25.9 meses. Se busco relacionar edad, formula de reemplazo utilizada y presencia de otra alergia
alimentaria con esta variable de negativizacién. No se observaron diferencias significativas entre varones y
mujeres, aunque se observé una tendencia en los primeros a negativizar antes que las segundas (24.3 vs 29.7,
p=0.9). En cambio, si se observé una edad de negativizacién significativamente mas tardia en aquellos que
presentaban otra alergia alimentaria o habian consumido férmula de soja con respecto a aquellos que no
presentaban estas caracteristicas (34.6 vs 24.5 meses, y 34.5 vs 19.9 meses, respectivamente; p=0.007 y
0.002, respectivamente).

Conclusion

La poblacion estudiada muestra caracteristicas de evolucion diferentes para algunos factores relatados en la
literatura. Los diferencias halladas en cuanto al tipo de férmula utilizada constituyen un hallazgo de importancia
gue deberia ser confirmado por estudios prospectivos de casos seleccionados.

CONTRIB~UCION DE LA CAPSULOENDOSCOPIA PARA EL ESTUDIO DE LA HEMORRAGIA INTESTINAL
EN EL NINO

Quintela Molinillo, E. Quero Acosta, L. Farfan, O. Ramirez Gurruchaga, F. Argielles Martin, F. Gonzalez-
Hachero, J.

Introduccion

La hemorragia digestiva es la segunda causa de sangrado agudo en la infancia tras la traumatica. La etiologia
es muy diferente a la de adulto. Su presentacion clinica puede orientar hacia el origen, aunque se ve
influenciado por otros muchos factores: tiempo de evacuacion, cuantia del sangrado... En el intestino delgado
se localiza el 5 % . Hasta hace poco su exploracion se limitaba a métodos radiolégicos, y en muchos se
requeria la cirugia. Con la enteroscopia esto mejora, aunque presenta limitaciones en cuanto al area visualizada
y, ademas, es molesta para los nifios. Actualmente con la capsuloendoscopia, técnica inocua y especifica para
la exploracion del intestino delgado, estas limitaciones han disminuido.

Nuestro caso

Varén de 7 aflos que consulta en el Servicio de Urgencias Pediatricas de nuestro Hospital por rectorragia
indolora de escasa cuantia de 2 afios de evolucion. Carece de antecedentes personales y familiares de interés.
Se realiza exploracion fisica, con atencién al area abdominal y ano — rectal, no objetivandose nada que pudiera
orientar hacia su etiologia. Por la presentacién clinica, la edad del paciente y la carencia de otros datos
relevantes, se emite el juicio clinico de rectorragia leve. ¢Fisura anal? ¢Pdlipos intestinales? ¢Enfermedad
inflamatoria? Para completar su estudio se solicita: Colonoscopia, objetivandose lesiones compatibles con
Hiperplasia folicular linfoide. En ileon, a unos 30 cm. de la valvula ileo—cecal se localiza lesion hemangimatosa,
friable y se intenta cauterizar con Argén Laser resultando imposible debido a su tamafio. Se realiza estudios
con glébulos rojos marcados en tres fases y cortes tomogréficos con el objetivo de valorar de forma menos
invasiva el nimero y extension de la lesiéon. Con la ecografia Doopler Abdominal se valorara los grandes vasos
abdominales. Por la localizacion de la lesién se decide realizar estudio endoscdpico con capsula para visualizar
todo el intestino delgado, constatandose una Unica lesi6bn angiomatosa en ileon.

Conclusion

La capsuloendoscopia es un método adecuado para la valoracion de la mucosa del intestino delgado, ya que
permite visualizar todo esta area de manera dinamica, en tiempo real. Es una técnica no invasiva con la que no
se necesita irradiar al paciente. Actualmente este método es empleado escasamente en nifios, y queda por



resolver la preparacion del paciente para dicho estudio.

ENFERMEDAD CELIACA FAMILIAR O DETECCIQN DE ENFERMEDAD CELIACA SILENTE
(OLIGOSINTOMATICA?) EN FAMILIARES DE UN CASO INDICE
Fernandez Romero, A. Terol Barrero, P. Arglelles Martin, F. Ramirez Gurruchaga, F. Gonzéalez-Hachero, J.

Antecedentes y objetivo

Se compara a la enfermedad celiaca con un iceberg, dada la mayor proporcién de casos silentes u
oligosintomaticos con relacion a los de presentacion tipica. Esta demostrado el mayor riesgo de enfermedad en
familiares de enfermos celiacos asi como la asociacion de determinados HLA con esta patologia. Un medio de
detectar pacientes de riesgo es el estudio de familiares en primer grado de celiacos diagnosticados.

Métodos

Tipificacion del HLA y determinacion de anticuerpos antigliadina y antiendomisio, asi como biopsia yeyunal (en
los casos con serologia positiva y/o presencia de haplotipos de riesgo) en familiares en primer grado de nifia
afecta de celiaquia.

Resultados

Nifia de 2 aflos con anticuerpos antiendomisio positivos y clinica de diarrea frecuente y ligera afectacion de la
curva de peso. Es diagnosticada de enfermedad celiaca al presentar atrofia vellositaria subtotal en la biopsia
yeyunal obtenida por sonda de Watson-Croshy. Se estudia a sus 2 hermanas (asintomaticas?) presentando
ambas anticuerpos antiendomisio positivos. El padre, que presenta una artritis migratoria no filiada de varios
afos de evolucion, tiene anticuerpos de enfermedad celiaca negativos. Se realiza estudio de HLA en los 5
miembros de la familia para detectar haplotipos de riesgo (incluyendo a la madre, que esta asintomatica),
encontrandose positividad para A1 Cw7 B8 (HLA clase ) y para DRB1*03 DQA1*0501 DQB1*0201 (HLA clase
II) en homocigosis en el padre y en heterocigosis en las 3 hijas. Las biopsias yeyunales fueron diagnésticas de
enfermedad celiaca en el padre y en las 3 hijas.

Conclusiones

1.Dada la alta frecuencia de formas silentes u oligosintomaticas de enfermedad celiaca es muy importante
detectar los pacientes de riesgo, siendo necesario realizar cribado en familiares de enfermos celiacos

2. Méas del 95% de celiacos comparten el haplotipo de complejo mayor de histocompatibilidad (HLA) DQ 2
(concretamente DQB1*02(01-02), DQA1*0501) o DQ8. El haplotipo HLA-DRB1*0301 también esta asociado
con un riesgo incrementado de enfermedad celiaca.. 3. La prevalencia de enfermedad celiaca entre familiares
en primer grado de enfermos celiacos oscila entre un 2 y un 15%.

EVOLUCION DE LAS PROPORCIONES CORPORALES DURANTE EL PRIMER ANO DE LA VIDA
Del Pozo Guisado N, S. Rico de Cos, Mohamed Ahmed M, Simén Escanez G, M. Casanova Bellido. Catedra
de Pediatria. Facultad de Medicina de Cadiz. Hospital Universitario de Puerto Real

Introduccion

Los cambios que se producen en las proporciones corporales son la expresion de la distinta velocidad de
crecimiento de la cabeza, tronco y extremidades. Mientras que el crdneo logra su tamafio definitivo
precozmente, las extremidades no lo hacen hasta la pubertad. Este proceso se denomina progresién
cefalocaudal del crecimiento. El objetivo de este estudio es conocer las variaciones que se producen en las
proporciones corporales durante el primer afio de la vida

Material y métodos

Se realiza un estudio longitudinal de 301 nifios, de los que 129 eran varones y 172 mujeres, a los que se les
practican las siguientes mediciones: longitud (L), longitud vertex-coxis (LV-C) y coxis-talon (L-CT); diametros
biparietal (D-BP), occipito-frontal (D-OF), antero-posterior (D-AP) y transversal del térax (D-T), y los perimetros
craneal (PC) y toracico (PT). Se utilizo un antropémetro de Harpender de lectura directa y una cinta métrica de
fibra de vidrio. Las medidas se determinan entre los primeros tres dias de vida y a los 3, 6, 9 y 12 meses de
edad. Se realizo la estadistica basica de cada variable y se calculan los siguientes indices antropométricos:
L/VC, LIVT, VCICT, D-BP/D-OF, D-AP/D-T.



Resultados

Indices RN 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses
L/VC. 1.5526+0.062 | 1.5953+0.056 | 1.6225+0.044 | 1.5468+0.072 | 1.5698+0.080
L/CT 2.8329+0.218 | 2.6956+0.169 | 2.6151+0.123 | 2.8604+0.244 | 2.7893+0.250

VC/CT 1.8329+0.218 | 1.6956+0.169 | 1.6151+0.123 | 1.8604+0.244 | 1.7893+0.250

DBPP/OF. | 0.8214+0.051 | 0.8261+0.032 | 0.8250+0.026 | 0.8511+0.036 | 0.8737+0.055

D AP/DT | 0.8584+0.037 | 0.8052+0.039 | 0.7942+0.051 | 0.7628+0.048 | 0.7326+0.048

N=129 (VARONES)

Indices RN 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses
L/VC 1.5631+0.046 | 1.5985+0.064 | 1.6011+0.039 | 1.5622+0.066 | 1.5772+0.061
L/CT 2.7879+0.147 | 2.6905+0.185 | 2.6710+0.113 | 2.8045+0.220 | 2.7517+0.183

VC/CT 1.7879+0.147 | 1.6905+0.185 | 1.6710+0.113 | 1.8045+0.220 | 1.7517+0.183

DBPP/OF. | 0.8097+0.046 | 0.8235+0.031 | 0.8223+0.028 | 0.8539+0.035 | 0.8800+0.052

D AP/DT | 0.8691+0.036 | 0.8233+0.042 | 0.7963+0.053 | 0.7667+0.048 | 0.7324+0.052

N=172 (MUJERES)
Comentarios
El cociente VC/CT en el RN es de 1,7 y su tendencia durante el primer afio es discretamente decreciente por
mayor crecimiento del segmento inferior (CT) presentando oscilaciones debido a las variaciones de la velocidad
de crecimiento, aunque e cociente de 1 se alcanza hasta los diez afios. El craneo y torax crecen mas
rapidamente en la direccion de sus diametros biparietal y transversal. La consecuencia de estas diferentes
tasas crecimiento son las modificaciones de la morfologia corporal durante el primer afio de la vida.

DANO HIPOXICO ISQUEMICO EN EL NINO. { QUE PODEMOS HACER Y CUANDO?.

Montiel Crespo R, Vallejo Sanchez L, Quintero Otero S, Rubio Quifiones F, Hernandez Gonzéalez A, Fernandez
O’Dogherty S y Pantoja Rosso S.

Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (Servicio de Pediatria) Hospital Universitario “Puerta del Mar” de
Cadiz.

Introduccion

A pesar de los esfuerzos realizados en los Ultimos afios destinados a la investigacion de los mecanismos
fisiopatolégicos que intervienen en la produccion del dafio hipéxico isquémico y de distintas posibilidades
terapéuticas, no se han producido cambios sustanciales en su prondstico una vez que el dafio hipéxico se ha
producido. Sélo la rapidez y calidad de la atencién inicial parece ser Gtil para minimizar este dafio.

Objetivo

Revisar la evolucion clinica de nifios, previamente sanos, ingresados en UCIP durante al menos 24 horas por
parada respiratoria o cardiorrespiratoria no traumatica, valorando la repercusién de la precocidad y calidad de
las maniobras de RCP instauradas asi como de los cuidados postresucitacion sobre la evolucién y pronostico
de estos pacientes.

Material y método

Se analizaron de forma retrospectiva todas los casos de nifios ingresados en UCIP por parada respiratoria o
cardiorrespiratoria desde Enero de 1989 a Diciembre de 2002. Se seleccionaron 29 casos, de los cuales se
descartaron 10 por no cumplir los criterios de inclusion, analizandose finalmente 19. Revisamos una serie de
actuaciones y parametros clinicos como: motivo del evento, puntuacién de coma segun escala de Glasgow
inicial y al ingreso en UCIP, tiempo hasta la asistencia inicial, realizacion de maniobras de RCP, presencia de
asistolia, necesidad de ventilacion mecénica > 24 horas y evolucién clinica hasta el momento de su alta
hospitalaria.

RECIEN 1.8329 £ 0.2186
3 MESES 1.6956 * 0.1695
6 MESES 1.6151 £ 0.1235
9 MESES 1.8604 + 0.2446
12 MESES 1.7893 + 0.2502




Resultados

Las edades de los pacientes estuvieron comprendidas entre 15 meses y 14 afios. La causa de parada
respiratoria fue inmersion en agua dulce o salada en 16 casos y parada cardiaca intrahospitalaria en 3 casos.
Clasificamos a los pacientes en tres grupos segun su evolucién clinica: 1) Sin secuelas (13 casos); 2) Con
déficit neuroldgico (2 casos); y 3) Exitus (4 casos).

De los 13 pacientes que cursaron sin secuelas, 8 precisaron maniobras de RCP, 4 de ellos avanzada, aunque
todos recibieron atencién inicial dentro de los primeros 10 minutos; el 70 % ingresaron en la UCIP con
puntuaciones de Glasgow superiores a 11 puntos. Los 2 pacientes que sobrevivieron con secuelas
importantes, habian sufrido un retraso en su asistencia inicial de mas de 15 minutos y fueron reanimados
primero por personal no entrenado; uno de ellos se encontraba en asistolia al iniciar la resucitacién avanzada.
Los 4 pacientes que fallecieron estaban en asistolia cuando se iniciaron las maniobras de RCP y presentaron
un Glasgow < 4 a su ingreso en la UCIP.

Comentarios

Nuestros datos confirman que el retraso en la asistencia inicial, la presencia de asistolia al comienzo de la
reanimacion y la baja puntuaciéon de la escala de coma de Glasgow al ingreso, se asocia a un peor pronéstico.
En nuestro caso la monitorizacion de la presion intracraneal no aporté beneficios desde el punto de vista
terapéutico en el manejo de estos enfermos.

SINDROME DE LEMIERRE: UNA ENFERMEDAD OLVIDADA

Montiel Crespo R. Vallejo Sanchez L. Quintero Otero S, *Sanchez Marquez A, Fernandez O’Dogherty S,
Pantoja Rosso S.

Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (Servicio de Pediatria) Hospital Puerta del Mar Cadiz. *Servicio de
Pediatria, Hospital Santa Maria del Puerto Cadiz

Introduccion

El Sindrome de Lemierre es una infeccién orofaringea por Fusobacterium necrophorum con tromboflebitis
séptica secundaria de la vena yugular interna y embolismos sépticos mdltiples. Es una entidad rara en la
actualidad debido al uso abusivo de antibiéticos.

Caso clinico

Nifia de 13 afios trasladada a nuestra UCIP por presentar neumonia y derrame pleural de mala evolucién. Dos
semanas antes habia presentado una amigdalitis aguda con adenopatias submandibulares tratada con un
macrolido oral.

En radiografia de tdrax y TAC toracico se aprecian imagenes mdltiples bilaterales, redondeadas y cavitadas con
extenso derrame pleural izquierdo. En 2 hemocultivos se aisla Fusobacterium necrophorum.. Se realiz6 Eco-
doppler cervical que evidencia una trombosis de la vena yugular interna derecha. El resto de los estudios
realizados fueron negativos.

Se realiz6 tratamiento con imipenen y metronidazol, asi como con heparina de bajo peso molecular
evolucionando favorablemente, encontrdndose asintomatica en la actualidad.

Comentarios

El Sindrome de Lemierre fue en el pasado una entidad mucho mas comun y con frecuencia fatal, sin embargo,
el uso generalizado de antibiéticos en las infecciones amigdalares la han convertido en una enfermedad casi
olvidada.

La aparicién de casos esporadicos puede estar en relacion con tratamientos inadecuados o insuficientes,
aunque también puede ser una consecuencia indirecta de una mala politica antibiética

Debido a su gravedad es de gran importancia el diagnostico y tratamiento precoz, para lo cual es fundamental
el tener un alto indice de sospecha.

La presencia de émbolos sépticos pulmonares con o sin otras infecciones metastasicas, tras un episodio de
faringoamigdalitis aguda debe hacernos pensar en esta enfermedad, especialmente si se asocia a tromboflebitis
de la vena yugular interna.



SINDROME DE TROMBOCITOPENIA Y APLASIA RADIAL (SINDROME TAR). APORTACION DE UN CASO.
Esquivel Mora M D, Arag6n Fernandez C, Anchoriz Esquitino M, Valls Sanchez de Puerta E, Ortiz Tardio J.
Servicio de Pediatria. Hospital del SAS de Jerez.

Introduccion

El sindrome de trombocitopenia y aplasia radial, de mecanismo patogénico desconocido y herencia autosémica
recesiva, se caracteriza por alteraciones hematol6gicas (trombocitopenia amegacariocitica, reaccién
leucemoide y eosinofilia) y anomalias en las extremidades (ausencia o hipoplasia bilateral de radio en el 100%
de los casos y otras malformaciones esqueléticas variables con pulgares siempre presentes). Ocasionalmente
se pueden encontrar defectos cardiacos congénitos, anormalidades renales, micrognatia, alergia de las
proteinas de leche de vaca, hipogammaglobulinemia, déficit mental, espina bifida o diverticulo de Meckel. En
Espafa se ha sefialado una frecuencia de 0,42 por 100.000 recién nacidos vivos con la misma proporcion en
ambos sexos. Existe un limitado nimero de casos publicados en la literatura en los que se haya realizado
diagnostico prenatal.

Observacion clinica

Recién nacido de sexo femenino de 3.015 g de peso y 39 semanas de edad gestacional, producto de 12
gestacion controlada y de evolucién normal que nacié mediante cesarea por presentacion de nalgas e ingresé
en la Unidad Neonatal por focomelia. No antecedentes de consanguinidad entre los padres ni parientes
afectados. Ausencia de exposicion conocida a teratégenos. Al examen fisico destacaban petequias y equimosis
en tronco y area de la presentacién, raiz nasal hundida, micrognatia, angioma plano en linea media nasal y
labio superior, cintura escapular hipoplasica con importante reduccion de miembros superiores (practica
ausencia de brazos y antebrazos, manos hipoplasicas pentadactilares con pliegue palmar Unico y clinodactilia),
miembros inferiores hipotréficos con rodillas anquilosadas y pies en rotacion interna con clinodactilia del 2° dedo
y sindactilia entre 4° y 5° dedos. Ya en la primera hora de vida se detectd trombocitopenia (18.000/mmc) y
leucocitosis (46.520/mmc) con desviacion a la izquierda de la férmula leucocitaria. El aspirado de médula 6sea
reveld ausencia de megacariocitos. El estudio radiolégico de miembros superiores mostr6 dos huesos
rudimentarios y claviculas en “garfio” con presencia de todos los metacarpianos y falanges. RAST negativo a
proteinas de leche de vaca. Ecografia cerebral, abdominal, cardiaca, estudio oftalmoldgico y cromosémico sin
alteraciones. En el primer mes de vida precisé transfusion de concentrado de plaquetas en tres ocasiones por
trombocitopenia inferior a 15.000/mmc, la leucocitosis llegé a ser de 62.300/mmc con un indice granulocitico de
0,26 y present6 eosinofilia de hasta 16,2%. Actualmente tiene diez meses de edad, su crecimiento y desarrollo
es normal y no ha presentado episodios hemorragicos a pesar de mantener cifras de plaquetas inferiores a
25.000/mmc.

Comentarios

La historia natural del sindrome TAR es extremadamente variable. Las manifestaciones hemorragicas aparecen
principalmente en el primer afio de vida, mejorando el recuento de plaguetas con la edad. Se ha referido una
tasa de mortalidad del 25-30% generalmente como resultado de hemorragia intracraneal. La focomelia de
miembros superiores se ha descrito en el 5-10% de los casos. El principal problema de estos pacientes
satisfactorio de las distintas anomalias de los miembros.

URTICARIA FAMILIAR AD FRIGORE: D!AGNOSTICO GENETICO
Tejado Merino, P. Casafia Plaza, J.J. ArgUelles Martin, F. Yague, J.

Introduccion

La urticaria familiar ad frigore es una rara entidad de herencia autosémica dominante que pertenece al grupo de
las fiebres periddicas hereditarias. Se caracteriza por la aparicion desde edades tempranas de la vida de
episodios de rash cutaneo, fiebre, artralgias-artritis y malestar general que se desencadenan tras la exposicion
al frio. Su herencia esta ligada al cromosoma 1944, al igual que la de otras fiebres periédicas, como el sindrome
de Muckle-Wells.

Caso clinico

Estudiamos a cuatro miembros de una misma familia, dos nifias de tres y seis afios, su padre y su abuelo
paterno, que presentan todos ellos desde el nacimiento episodios de rash cutaneo, fiebre y malestar general,
gue se desencadenan tras la exposicion al frio y que son de pocas horas de duracion. Los adultos referian



también artritis de pequefias articulaciones. Otros miembros ya fallecidos de la familia paterna presentaban
también una historia similar.

Les fueron realizadas las siguientes pruebas complementarias: Hemograma, bioquimica general, sedimento
urinario, catecolaminas en orina, pruebas reumdticas, inmunidad humoral y celular, proteinograma,
determinacion de ANA y crioglobulinas, siendo todos los resultados negativos. La prueba del cubito de hielo fue
negativa en todos ellos. Al padre de las nifias se le realizé una biopsia cutdnea durante un brote, observandose
una dermatitis neutrofilica y linfocitaria perivascular e intersticial, totalmente inespecifica.

Ante la sospecha clinica de urticaria familiar ad frigore se les realizé un estudio genético, siendo los cuatro
pacientes heterocigotos para la mutacion L305P del gen CIAS-1.

Conclusiones

La mutacion del gen CIAS-1 es la responsable de la patogenia de la urticaria familiar ad frigore, del sindrome de
Muckle-Wells y del sindrome CINCA/NOMID. Hasta el momento se han encontrado distintas mutaciones de
dicho gen, aunque no parecen relacionarse con la diversidad de las manifestaciones clinicas. La mutacion
hallada en nuestros pacientes, la L305P, no habia sido publicada hasta ahora.

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

M.T. Rojo Jurado; M.J. Villalobos Linares; M.C. Vega Castafio; J. SAnchez Calero; F. Vela Casas; J. Gonzalez-
Hachero.

Seccién de Hemato-Oncologia Pediatrica. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Objetivos

Presentamos el caso de un varén de 8 meses diagnosticado de una forma grave de histiocitosis, su clinica,
evolucién y tratamiento.

La Histiocitosis constituye un grupo heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por la existencia de
proliferacion e infiltracion de células del sistema mononuclear fagocitico en diferentes tejidos. Abarca desde
formas benignas a fulminantemente malignas, con diversas formas intermedias.

Material y método

Anamnesis: Varén de 8 meses que consulta enviado por su pediatra por presentar tumoracién en region
temporal derecha de unos 15 dias de evolucion, dolorosa a la palpacion sin otra sintomatologia acomparante,
gue inicialmente se atribuyd a posible traumatismo en la zona pero que persistia a pesar del tratamiento con
antiinflamatorios topicos. Antecedentes personales: Dermatitis atopica. Exploracion fisica: Buen estado
general, sin aspecto de enfermedad. Afebril. Normocoloreado. Bien hidratado y prefundido. Piel atépica con
ligero exantema papuloso en cuello y abdomen. Tumoracion dura, dolorosa a la palpacién, de unos 2 cm de
didmetro en region temporal derecha, sin mas signos externos de inflamacién. Resto de exploraciéon sin
hallazgos patolégicos. Examenes complementarios: Hemograma: normal; VSG: 11 mm; E.coagulacién:
normal; Orina: normal; Radiografia AP y lateral de craneo: imagen osteolitica redondeada de unos 2 cm de
diametro de bordes bien definidos y con dudosa reaccion esclerosante circundante en zona temporal derecha.
Ecografia transfontanelar: leve dilatacién de Il ventriculo. Ecografia abdominal: normal. Gammagrafia 6sea:
lesién en temporal derecho tipo donut, hipoactividad central con halo de vascularidad y captacion aumentado en
grado leve. Biopsia 6sea: hallazgos citologicos indicativos de Histiocitosis de células de Langerhans (CDla
positivo). Biopsia de lesién epidérmica: infiltracion por histiocitos que presentan inmunoreactividad especifica a
la proteina S-100 y CD1la positivos.

Resultados

Histiocitosis de células de Langerhans de alto grado. Tratamiento: Segun el protocolo de la SEOP-HCL2000 se
incluye en el grupo de alto riesgo para el tratamiento, por ser menor de 2 afios y presentar afectacion de mas de
un érgano por lo que, tras la exéresis de la lesion recibe tratamiento con Vinblastina, VP-16, Prednisona y
Mercaptopurina, en 2 fases, una primera de 6 semanas y posteriormente una segunda de 24. Evolucién: El
paciente se encuentra en la primera fase de tratamiento, tras un mes de tratamiento no ha presentado
importantes cambios en las lesiones dérmicas, tampoco efectos secundarios al tratamiento.

Conclusiones

La Histiocitosis es una enfermedad poco frecuente pero es necesario pensar en ella cuando encontramos una
lesion osteolitica radiolégica en un nifio menor de 3 afios, ya que mas del 50% de casos ocurre en estas
edades y es entonces donde se presentan las formas mas agresivas.

El diagndstico definitivo es siempre anatomo-patoldgico siendo necesario por tanto en todos los casos la biopsia



de la lesion. Una vez diagnosticado se requiere una exploracion exhaustiva en basqueda de otras lesiones ya
gue tanto el prondstico como el tratamiento varia en funcién del nimero de 6rganos afectados.

SINDROME DE WOLF-HIRSCHHORN Y SUS COMPLICACIONES

Balboa Vega M2 J; Hidalgo Figueroa C.; Cora Lopez S.; Moya-Angeler Plaza F.J.; Romero Cachaza J.;
Gonzalez Hachero J.

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen Macarena de Sevilla.

Objetivo

Exponemos esta cromosomopatia por la poca frecuencia en nuestro medio. Se debe a una deleccién del brazo
corto del cromosoma 4. La incidencia media 1/50000 RN. Se caracteriza por: facies peculiar en “casco griego”,
microcefalia, asimetria craneal, hipertelorismo, coloboma, retrognatia, boca en forma de carpa, orejas
displasicas de implantacion baja, convulsiones tempranas, cardiopatia congénita, hipoplasia o agenesia renal,
hipotonia axial y retraso mental.

Material y método

Lactante de 3 meses que ingresa en UCIP por sepsis clinica.

Antecedentes familiares: madre de 30 afios sana, primigesta, primipara. No consanguinidad. No antecedentes
de anomalias congénitas o retraso mental. Antecedentes personales: gestacion controlada. Parto por cesarea
por falta de progresion. RN a término. Peso 2700 gr (P10). Su pediatra detecta fallo de medro, laringomalacia y
soplo cardiaco sin repercusion hemodinamica. Exploracién clinica: peso 3600 gr (P<3) longitud 56cm (P<3) PC
37cm (P<3) Febril (38°C). Aspecto de enfermedad grave. Llanto débil y disfénico. Fontanela anterior a tension y
pulsatil. Mala perfusion periférica. Quejido. Polipneica. Tiraje supracostal y xifoideo. Taquicardia sinusal a 180
Ipm. Soplo pansistolico 3/6. Aceptable ventilacion bilateral. No edemas. Hipotonia axial, no sostén cefalico,
succién patoldgica, fallo de medro, microcefalia, arco acentuado de cejas con hipertelorismo, labio superior
corto con angulacion descendente hacia ambas comisuras, micrognatia.

Resultados

Hemograma 18.000 leucocitos con 80% de segmentados. PCR 188mg/l. Bioquimica, gasometria, LCR, Rx térax
normal. Sedimento de orina: leucocituria y bacteriuria. Urocultivo: flora bacteriana mixta. Hemocultivo y
coprocultivo negativos. ECG eje a 0°, predominio de potenciales de ventriculo izquierdo. Ecocardiografia: CIA
osteum secumdum, posible ventana aorto-pulmonar. Ecografia cerebral, EEG, Ecografia abdominal normales.
CUMS: reflujo vesico-ureteral bilateral grado v, reflujo pielo-intersticial en ambos rifiones, con dilatacion de los
cdlices, infundibulos y pelvis renales. Estudio oftalmolégico normal. Estudio genético: 46XX 4p-. Juicio clinico:
Fenotipo sugestivo de Sindrome de Wolf-Hirschhorn confirmado con cariotipo, en lactante con sepsis por ITU,
reflujo vesico- ureteral grado v y CIA osteum secundum. Tratamiento: oxigenoterapia, antibioterapia, drogas
vasoactivas y digoxina; evolucionando favorablemente del cuadro infeccioso.

Conclusiones

La mayoria de los casos de Sd. de Wolf-Hirschhorn (85-90%) son consecuencia de delecciones “de novo”,
siendo el resto producto de reestructuraciones cromosomicas. El diagndstico de sospecha es clinico-
morfologico confirmandose mediante cariotipo. En nuestro caso presenta retraso psicomotor y alteraciones
renales importantes descritas en menos del 10% de los casos publicados. Las convulsiones que aparecen
hasta en el 90% de los casos, aun no se han manifestado en nuestra paciente, pues suelen tener su inicio a los
9-10 meses. El prondstico es grave con mortalidad del 33% antes de los 2 afios, principalmente por
complicaciones cardioldgicas y broncopulmonares derivadas. Se han descrito pocos casos con supervivencia
mayor a los 10-16 afios.

LINFANGIOMA QUISTICO: A PROPOSITO DE UN CASO DE DIFICIL TRATAMIENTO
Vega Castafio, MC, Balboa Vega, MJ., Hidalgo Figueroa, C. Gentles Newman, M.G., Gémez Calzado, A. Saenz
Reguera, C.

Antecedentes y objetivos

El linfangioma es una malformacion linfatica tumoral benigna. Su ubicacién mas frecuente es en cabeza y cuello
y aparece tipicamente en nifios menores de 2 afios. Presentamos este caso por tratarse de un linfangioma de
localizacion infrecuente y manejo dificil.



Método

Lactante de 4 meses que ingresa en neonatologia procedente de paritorio por presentar distrés respiratorio y
rasgos dismorficos faciales. Exploracion: tumefaccion en hemicara izquierda con asimetria facial. Tiraje
subcostal con buen murmullo vesicular. Hendidura palatina parcialmente taponada por masa tumoral que
dificulta la visién de la faringe y la deglucion normal. Microrretrognatia moderada. Sialorrea. Resto sin hallazgos.
Examenes complementarios: hemograma y bioquimica: normales. Gasometria: acidosis respiratoria. Rx torax:
normal. Ecografia cerebral y abdominal: normales. Ecocardiografia: normal. Ecografia de cara: masa compleja
con imagenes quisticas en su interior en regién malar izquierda de 3,6 x 3,2 x 4,7 cms. Ecografia-Doppler de
cara: masa quistica con mudltiples tabiques sin flujo. TAC craneo-cara: linfangioma quistico de areas
pterigomaxilar y pterigopalatina que invade la faringe y comprime la pared externa de la 6rbita izquierda. RNM
cara-cuello: higroma quistico de regiébn masticadora-espacio parafaringeo izquierdos. Fondo de ojo: normal.
Mapa 6seo: normal. Transito isotopico del LCR: normal.

Conclusiones

El tratamiento consiste en optimizacion de via aérea con tubo nasohipofaringeo que es sustituido por
traqueotomia a los 2 meses y medio. Nutricion parenteral los primeros dias de vida y luego enteral por sonda
nasogastrica. Puncion evacuadora bajo control de TAC que dado el tabicamiento, sélo permite el vaciamiento
del compartimento mas externo. Evolucién: recidiva tras la puncién evacuadora, alcanzando el tamafio inicial.

Comentarios

La extirpacion quirirgica completa es la 12 opcién terapéutica recomendada en la literatura, sin embargo, a
menudo por su localizacion es imposible sin causar problemas estéticos o dafio de estructuras vitales, como
ocurre en nuestro caso. Actualmente se valora el tratamiento con Picibanil (OK-432), estrato tratado con
penicilina G potasica del virus Su del estreptococo tipo I, grupo A. Es un modificador de la respuesta bioldgica
y segun la bibliografia revisada, tras la infiltracion del tumor produce una reduccion de su tamafio, hasta la
desapariciéon en varias semanas, obteniéndose buenos resultados.

CIBUGI’A LAPAROSCOPICA: NUESTRA EXPERIENCIA EN EL DOLOR ABDOMINAL RECIDIVANTE EN EL
NINO.

M.J Villalobos Linares; M.T. Rojo Jurado; S. Morales Conde; F. Chaves Pecero; J. Gonzalez-Hachero.

Seccion de Cirugia Pediatrica. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Objetivo

Presentar nuestra experiencia con cirugia laparoscopica en el manejo del nifio con Dolor Abdominal Recidivante
(DAR). Denominamos DAR al sindrome caracterizado por la presentacién de tres o mas episodios de dolor
abdominal en un periodo superior a tres meses, con clinica suficiente para alterar la normal actividad escolar. Es
una de las causas mas frecuentes de consulta en Pediatria, presentandose en el 10-15% de nifios entre 4-14 afios
sin diferencia entre sexos, y se caracteriza clinicamente por episodios autolimitados de dolor agudo paroxistico
periumbilical que alternan con periodos libres de sintomas. Su etiologia es multifactorial, y en la mayoria de los
casos desconocida, con un frecuente componente psicogeno.

Material y métodos

Se plantea este estudio tras la observacidon durante los Ultimos afios de los buenos resultados obtenidos con la
Laparotomia exploradora con apendicectomia profilactica en nifios con DAR en los que tras un estudio exhaustivo
no se habia llegado a la etiologia del proceso. Desde Junio de 1997 hasta Junio de 2002 se intervinieron en
nuestro hospital por cirugia tradicional 62 nifios con DAR, con remision del dolor de manera absoluta en 53 de ellos
(86%) en controles hasta el afio de la intervencion, a pesar de que en muchos de ellos tampoco la cirugia pudo
asegurar la causa del dolor. Con la llegada de la Laparoscopia, una técnica menos agresiva y con un
postoperatorio menos complicado se amplia la indicacién de cirugia en el DAR, estableciéndose un protocolo de
Cirugia Laparoscépica e interviniendo por esta técnica a nifios que cumplian una serie de criterios: No existir
patologia intraabdominal previa; Exploracién normal; Analitica, ecografia y otros estudios normales; No patologia
urinaria ni estrefimiento; Pérdida de escolarizacién frecuente; Consultas frecuentes al pediatra; Ansiedad familiar.
Se presentan los resultados de esta serie de 12 pacientes que cumplian los criterios anteriormente mencionados y
gue se intervinieron por Laparoscopia en nuestro Servicio desde Julio de 2002.

Resultados

Se encontraron como hallazgos: Adenitis mesentérica, 7 casos; Quiste de ovario, 1 caso; Quistes foliculares, 2
casos; Bridas de colon a pared, 5 casos; Liquido seroso libre, 9 casos. Llama la atencion la presencia de
adherencias de colon ascendente o ciego a pared abdominal en cinco casos, pudiendo ser ésta una causa de DAR



no diagnosticable a través de Laparotomia. En cuanto al estado del apéndice: fijo subseroso, 3 casos; con secuelas
inflamatorias, 3 casos; con fecalitos, 3 casos; con parasitos, 2 casos; engrosado, 1 caso; con estenosis de su luz, 1
caso; de aspecto normal, 2 casos. No podemos determinar en que medida estan relacionados estos hallazgos con
la causa del dolor, pero en todos ellos éste desaparecio tras la intervencion, aunque hay que tener en cuenta que el
tiempo maximo de evolucion de esta experiencia es de 8 meses.

Comentario

El DAR plantea un serio problema debido a la repeticidn de los ingresos, a la creciente angustia familiar y al gran
namero de exploraciones complementarias que se realizan sin llegar al diagnéstico etioldégico siendo necesaria en
Gltima instancia en algunas ocasiones la cirugia. Consideramos pues que la Laparoscopia es constituye un arma
eficaz en el manejo de un cuadro de enorme repercusion familiar como es el DAR. Presenta ventajas sobre la
cirugia convencional, ya que al ser menos agresiva tiene mejor aceptacion por la familia y el pediatra. En los peores
casos, donde persiste la sintomatologia tras la intervencion, al menos descarta la existencia de una causa organica
como origen del DAR, disminuyendo la ansiedad familiar y permitiendo la instauracion de un tratamiento
sintomatico.

SINDROME DE WOLF PARKINSON WHITE. ABLACION POR RADIOFRECUENCIA.

Bardallo Cruzado L; Hidalgo Figueroa C; Risquete de Soto V; Gémez Calzado A; Pavdn Garcia M*; Gonzélez
Hachero J.

Seccion de UCI y Cardiologia Pediatrica. Servicio de Pediatria. Unidad de Arritmias cardiacas*. H.U.V.
Macarena. Sevilla.

Introduccion
El sindrome de Wolf Parkinson White (WPW) es un sindrome de preexcitacion (conduccién auriculoventricular
anormalmente rapida por una via accesoria con riesgo de taquicardia por reentrada).

Caso clinico

Nifia de 6 afios que presenta palpitaciones de 8 horas de evolucién junto con cansancio, mareos, cefalea y
suefio en la ultima hora. No otra sintomatologia. Antecedentes personales y familiares sin interés. Exploraciéon
Fisica: Aspecto de enfermedad aguda y grave. Consciente, orientada y colaboradora. Palidez de piel con
aceptable coloracién de mucosas. Ojerosa. Buena perfusion periférica. Polipnea sin signos externos de
dificultad respiratoria. Buen murmullo vesicular. Pulsos periféricos palpables. Frecuencia cardiaca a mas de 200
spm. TA 86/60 mmHg. Resto de la exploracién sin hallazgos patolégicos. Pruebas Complementarias:
1)Hemograma, bioquimica, gasometria, estudio de coagulacion, radiografia de térax y ecocardiografia
normales. 2)ECG en taquicardia: Taquicardia paroxistica supraventricular a 260 spm. QRS ancho con imagen
de bloqueo de rama izquierda. 3)ECG basal: Ritmo sinusal a 96 Ilpm. PR corto. QRS ancho con empastamiento
inicial que configura la onda delta que parece localizarse en la zona lateral derecha. 4)Estudio electrofisiolégico:
Mecanicamente se induce una taquicardia ortodromica que cede con sobreestimulacion. El mapeo del anillo
tricuspideo muestra electrogramas de localizacién adecuados en la zona lateral baja del anillo. Juicio
Diagnéstico: Taquicardia paroxistica supraventricular (TPSV). WPW con via accesoria lateral derecha.
Tratamiento: Al estar la paciente hemodindmicamente estable se inicié tratamiento con adenosina iv (3 dosis
separadas 10 minutos) sin que revierta la taquicardia. Posteriormente amiodarona iv (5mg/Kg en 20 minutos
seguido de una perfusion a 0,5 mg/Kg/h en 2 horas) con lo que se consigue cardiovertir. Se instaura
tratamiento de mantenimiento con propafenona oral (8 mg/Kg/dia) hasta que se realiza el estudio
electrofisiolégico y ablacién por radiofrecuencia de la via accesoria. Evolucién: En los ECG realizados después
de la ablacién persiste la onda delta. Clinicamente la nifia se encuentra asintomatica y en tratamiento con
propafenona oral.

Discusion

La incidencia real del sindrome de WPW en la poblacion general es de 1/1000. Se hereda con caracter
autosémico recesivo. En ocasiones se asocia a otras cardiopatias congénitas (20%). Existen distintos tipos
(manifiesto, intermitente, alternante...). La presentacion clinica y evolucién de los pacientes varia desde
individuos asintomaticos hasta aquellos que presentan muerte subita cardiaca. Las taquicardias mas frecuentes
son la taquicardia ortodrémica por movimiento circular (70% de los pacientes sintomaticos), que es como se ha
manifestado nuestro caso, seguida de la fibrilacion auricular, taquicardia antidromica. Dado que el 70% de estos
nifios con vias accesorias requeriran profilaxis con antiarritmicos para evitar las recidivas y que es frecuente la
recurrencia tardia de la TPSV en especial durante la adolescencia, el tratamiento de eleccion después de la
primera infancia es la ablacion por radiofrecuencia (ATRF) previa realizacion de estudio electrofisiolégico. Se
obtienen resultados satisfactorios en el 80-95% de los casos. La inestabilidad del catéter en las vias derechas



es el principal problema para el éxito de la ATRF en esta ubicacion. Este inconveniente provoca un porcentaje
mayor de recidivas después del éxito inicial como ha ocurrido en nuestra paciente.



VALVULOPLASTIA PERCUTANEA AORTICA EN EL PERIODO NEONATAL
Maya Carrasco ME, Santos de Soto J, Moruno Tirado A, Grueso Montero J, Descalzo Sefiorans A.
Seccién de Hemodinamica pediatrica. Hospital Infantil Virgen del Rocio de Sevilla.

Objetivo
Analizar los resultados obtenidos en la realizacion de la valvuloplastia adrtica por via percutdnea en el periodo
neonatal.

Material y Método

Se realizaron 20 valvuloplastias aédrticas entre mayo de 1996 y noviembre de 2002. El grupo de pacientes
estaba compuesto por 16 varones y 4 mujeres (4:1) de una edad media de 19 + 18.1 dias y un peso de 3382 +
765 gr. Un 50% presentaban anomalias cardiacas asociadas a la estenosis aértica, siendo la mas frecuente la
persistencia del conducto arterioso (70%). El tiempo de seguimiento oscilé entre 1 y 68 meses ( 34.4 + 18.9
meses).

Resultados

Se consiguié realizar finalmente en 17 pacientes (85%). El gradiente transvalvular previo fue obtenido por Eco-
Doppler y por cateterismo, con unos valores medios de 73.17 + 29.86 mm Hg y 82.94 + 31.62 mm Hg
respectivamente. Estos descendieron tras la valvuloplastia hasta una media de 20.93 + 10.85 mm Hg. La
relacién entre el diametro del balén usado y el anillo valvular fue de 83 + 13.4%. Se registrd insuficiencia adrtica
residual en un 20% de los casos, siendo en todos ellos de caracter leve-moderado. No hubo insuficiencia mitral
residual.

La mortalidad relacionada directamente con la realizacién de la valvuloplastia percutanea fue del 15%. Las
arritmias fueron las Unicas complicaciones registradas, presentandose en 7 ocasiones (38%) y entre ellas la
mas frecuente la bradicardia extrema ( 57% del total).

El porcentaje de éxito inmediato fue del 75% y la supervivencia libre de reintervenciones sobre la valvula de
70.58% a los 42 meses. La reestenosis se produjo en 4 casos (20%) no precisando en ninguno de ellos
redilatacién hasta el momento actual.

Conclusion
La valvuloplastia percutanea es una técnica segura y efectiva para el tratamiento de la estenosis adrtica critica
del neonato.

INFECCION MENINGOCOCICA EN LA EDAD PEDIATRICA DURANTE EL PERIODO 1.997-2.002.
Romero Pérez, M.M., Marin Ravina, R. Granero Asencio, M. Romero Cachaza, J. Alejo Garcia-Mauricio. A.
Gonzalez-Hachero, J.

Objetivo
Determinar las caracteristicas epidemiolégicas y clinicas de las infecciones meningocdcicas en nuestro medio
durante el periodo 1.997-2.002.

Método

Estudio descriptivo retrospectivo mediante revision de historias clinicas. Andlisis de los datos epidemiolégicos y
clinicos de los casos de infeccion meningocécica diagnosticados en nuestra Seccién de Enfermedades
Infecciosas en el periodo 1.997-2.002 mediante el programa estadistico SPSS, version 10.0.

Resultados

Durante el periodo de estudio fueron diagnosticados de infeccibn meningococica 68 nifios con edades
comprendidas entre 2 meses y 14 afios. Eran menores de 1 afio 18 pacientes (26.5%), de 1 a 3 afios 23
(33.8%) y de 3 a 14 afios 27 (39.7%). El nimero de casos fue 16 en 1.997, 15 en 1.998, 18 en 1.999, 13 en
2.000, 3 en 2001 y 3 en 2.002. Los sintomas y signos mas frecuentes fueron la fiebre (97%), la afectacién del
estado general (92.6%), las petequias, equimosis o pUrpura (76.5%), los vémitos (73.5%), la alteracién del nivel
de conciencia (45.5%), los signos meningeos (35.5%) y la cefalea (25%). El cultivo de LCR fue positivo en 23
casos (33.8%), el hemocultivo en 19 casos (27.9%) y en 13 casos (19.1%) fueron positivos ambos. No se aisl6
el microorganismo en LCR ni en sangre en 13 pacientes (19.1%), realizandose el diagnéstico por las
caracteristicas clinicas y epidemioldgicas. Se aisl6 N. Meningitidis serogrupo B en 19 casos (27.9%), serogrupo
C en 35 casos (55.5%) y serogrupo X en 1 caso. En los dos ultimos afios, el serogrupo C sélo se aislé en un
nifio no vacunado. El tratamiento antibiotico mas utilizado (94%) fue la cefotaxima durante una media de 8 dias.
Fueron tratados con corticoides durante 2-4 dias el 91% de los pacientes. La estancia hospitalaria media fue de



10 dias. Presentaron secuelas el 5.8% de los nifios (hipoacusia unilateral, hidrocefalia, epilepsia y lesiones
cutaneas graves). La mortalidad fue del 2.9%.

Conclusiones

Encontramos una elevada incidencia de casos producidos por N. meningitidis serogrupo C. A pesar del empleo
de antibioterapia adecuada, la tasa de morbimortalidad continGia siendo elevada. En los afios 2.001 y 2.002,
coincidiendo con la introduccion de la vacuna frente a los serotipos A y C, se observa un importante descenso
en el nimero de casos (que también se observa en los casos declarados a nivel nacional), particularmente del
serogrupo C que, Unicamente se aisla en un paciente no vacunado.

ARTRITIS SEPTICA POR NUEVO PATOGENO: KINGELLA KINGAE
Vega Castafio, MC, Graneo Asencio, M. Hidalgo Figueroa, C. Romero Cachaza, J. Alejo Garcia-Mauricio, A.
Gonzalez-Hachero, J.

Objetivo
Presentacion de un caso de artritis séptica por Kingella kingae por la rareza del germen y la escasa bibliografia
con descripcién clinica en nuestro pais.

Material y método

Anamnesis: Nifia de 17 meses que consulta por fiebre de dos dias de evolucién. Dos dias antes del inicio del
cuadro present6 un episodio de dolor y claudicacién del miembro inferior izquierdo. Exploracién: Peso: 11.700
gr (P75), longitud: 83.5 cm (P97), tumefaccion de rodilla izquierda, dolorosa a la movilizacion y a la palpacion,
peloteo articular, surco rotuliano borrado. Rinorrea blanquecina posterior. Pruebas complementarias:
Hemograma: leucocitosis (13.600) con un 53.8% de segmentados. PCR: 43.9 mg/L. Rx de rodillas: aumento de
partes blandas sin alteracion 0sea. Ecografia de rodillas: presencia de liquido intraarticular. Artrocentesis: se
obtiene liquido turbio con incontables PMN, y se aisla un germen Gram negativo identificado como K. kingae.
Gammagrafia 6sea: aumento de la vascularizacion a ése nivel sin afectacion 6sea. Tto: férula posterior
inguinopedica. Cefotaxima y vancomicina durante 6 dias para cubrir los gérmenes mas frecuentes de artritis
séptica en esta edad; tras el resultado del cultivo se suspendié vancomicina y se continué con cefotaxima i.v.
durante 7 dias mas. Al alta prosiguié con Tto oral con amoxicilina—clavulanico durante 2 semanas mas.
Evolucidn: favorable hasta la curacion.

Comentarios

Kingella kingae es un cocobacilo gramnegativo excepcional como agente patdgeno que emerge como causa de
infecciones en la edad pediatrica apareciendo el 90% de los casos en menores de 2 afios. Forma parte de la
flora de via respiratoria alta y en la mayoria de los casos existia clinica de vias aéreas superiores los dias
previos. Se ha identificado como etiologia de bacteriemia oculta, endocarditis, infecciones de vias respiratorias
bajas, del SNC y osteoarticulares, por lo que hay que resaltar el interés de su busqueda sistematica en menores
de 5 afios con clinica osteoarticular insidiosa con fiebre. El diagndstico debe realizarse mediante artrocentesis y
cultivo del material en frasco de hemocultivo. Evolucién favorable con tratamiento i.v. con p-lactamicos durante
un minimo de 7 dias seguido de tratamiento oral hasta completar 4-6 semanas.

OTOMASTOIDITIS. NUESTRA EXPERIENCIA.
Flor Parra, C. Cora Lopez, S. Balboa Vega, M.J. Romero Cachaza, J. Alejo Garcia-Mauricio, A. Gonzélez-
Hachero, J.

Justificacion
La mastoiditis como complicaciéon mas frecuente de la otitis media aguda paso a ser con la introduccion de los
antibiéticos una complicacion excepcional, pero Gltimamente se estd observando un incremento de la misma.

Objetivos
Evidenciar el aumento de frecuencia de mastoiditis agudas diagnosticadas en nuestro hospital en los Ultimos
afos.



Material y métodos
Revisamos los casos de otomastoiditis, entre el 1/1/95 y el 31/12/02, analizando edad, sexo, motivo de ingreso,
antecedentes, epidemiologia, clinica, pruebas complementarias, tratamiento y evolucion.

Resultados

Estudiamos 23 nifios, con edad media de 3,7 afios. La media de mastoiditis aguda por afio fue de 2,8 casos,
encontrandose 16(69,5%) en los dltimos 3. Distribucién por edades:2 casos(8,7%) en menores de 1 afio,
6(26,1%) entre 1 y 3 afios y 15(65,2%) en mayores de 3. Distribucion por sexo:10 mujeres(43,4%) y 13
hombres(56,5%). Antecedentes: 8 casos(37,4%) con OMA previa, 1(4,3%) otitis media crénica, 1(4,3%) otitis
media supurada, 2(8,6%) varicela en el mes previo y 2(8,6%) faringoamigdalitis de repeticion. La mayor
incidencia se dio en invierno(10 casos, 43,4%). Los sintomas mas frecuentes fueron: tumefaccién
retroauricular(20 casos, 60,8%), fiebre (14 casos, 60,8%) y dolor en la regidon mastoidea(13 casos, 56,5%).
Pruebas complementarias: la cifra media de leucocitos totales fue de 17246/ul, la VSG media, de 40,95 mm 12
hora, y el valor medio de PCR fue de 42,13 mg/l. Se realiz6 TC en 20 casos(86,9%): en 2 no se encontraron
hallazgos significativos; en 18(78,2%) ocupacion de celdillas mastoideas, lesiones de osteitis en 10(43,4%),
absceso subperiostico en 2 (8,6%) y complicaciones intracraneales en 2(8,6%). Se tomd muestra de exudado
otico en 11 casos(47,8%), con cultivo negativo en 6(26,1%) y positivo en los restantes, aislandose P.
Aeruginosa en 3 (13,1%), S. Pneumoniae en 1 (4,3%) y C. Albicans en 1 (4,3%). Todos recibieron tratamiento
con betalactamicos i.v. entre 7 y 10 dias, y 6 (26%) requirieron tratamiento quirirgico, siendo la evolucion
favorable en el 100%. Estancia media:9,6 dias.

Comentarios

Los casos de mastoiditis en nuestro centro han aumentado de forma significativa en los Ultimos afios. Se da con
mayor frecuencia en mayores de 3 afios. Los aislamientos de gérmenes en cultivos, escasos. El 26% requirid
intervencién quirdrgica y la evolucion fue favorable en el 100% de los casos.

PALUDISMO. UNA ENFERMEDAD EMERGENTE.
Cora Lépez, S. Flor Parra, C. Hidalgo Figueroa, C. Romero Cachaza, J. Alejo Garcia-Mauricio, A. Gonzalez-
Hachero, J.

Antecedentes y objetivo
El paludismo, erradicado en nuestro pais en 1964, esta resurgiendo debido al aumento de la emigraciéon desde
paises endémicos en los Ultimos afios. Esto hace que su conocimiento sea cada dia mas necesario.

Métodos
Revisamos los 2 primeros casos de paludismo diagnosticados en nuestro hospital, en enero-03, analizando
edad, sexo, procedencia, antecedentes, clinica, pruebas complementarias, tratamiento y evolucion.

Resultados

Fueron dos hermanas de origen guineano nacidas en Espafia de 3 (caso 1) y 6(caso 2) afios de edad, que
habian regresado de un viaje a Guinea Ecuatorial 9 dias antes del inicio del cuadro, sin realizar profilaxis para
paludismo. Los datos fueron: Clinica: ambas presentaron fiebre de 3 y 4 dias de evolucidn respectivamente,
junto con vémitos y diarrea en el caso 2. P. Complementarias: Ambas presentaron: anemia microcitica e
hipocroma, elevacion de reticulocitos, leucocitosis con neutrofilia y trombopenia; LDH, D-dimero, VSG y PCR
elevadas; frotis de sangre periférica: microcitosis y parasitos intraeritrocitarios , granulacion téxica de neutrdfilos,
linfocitos activados y vacuolizacion de monocitos y disminucidon cuantitativa de serie plaquetaria; aumento de
IgG en estudio de inmunidad humoral; trofozoitos de Plasmodium Falciparum en gota gruesa. Ademas, el caso
1 presentd: aumento de la hemoglobina fetal, descenso de alblimina y elevacion de alfa-1 y gamma globulinas,
quistes de Giardia Lamblia y antigenos de adenovirus en heces. El caso 2 present6 a su vez, descenso de
albumina y elevacion de alfa 1 y alfa 2 globulinas y elevaciéon de urobilinégeno en orina, siendo el resto de
pruebas normales en ambas. Tratamiento: Mefloquina (2 dosis con intervalo de 10 horas de 10 mg/Kg/dosis
v.0.) y Doxiciclina (5 mg/Kg/dia v.0. cada 12 horas, 8 dias). Ademas el caso 1 recibi6 Metronidazol (30
mg/Kg/dia v.0. en 4 dosis al dia, 7 dias). Evolucién: favorable en ambas, remitiendo la fiebre a las 24 horas del
ingreso, sin volver a presentar vomitos el caso 2. Estancia hospitalaria: 9 dias.

Conclusiones
Es importante considerar esta patologia en nifios procedentes de paises endémicos con fiebre, sobre todo en
aquellos nacidos en Espafia que viajan a esas zonas, dado que en ellos es mayor el riesgo de gravedad. La



oleada de emigracion desde areas endémicas Ultimamente, estd motivando un aumento en incidencia del
paludismo, lo que hace cada dia méas necesario el estudio y manejo de la misma por parte de los pediatras.

SIFILIS CONGENITA: OLVIDADA PERO NO DESAPARECIDA.
Lépez-Campos Bodineau, M: Vega Castafio, MC, Terol Barrero, P. Romero Cachaza, J. Alejo Garcia-Mauricio,
A. Gonzalez-Hachero, J.

Justificacién
La sifilis es un problema cuya frecuencia esta aumentando en los paises desarrollados.

Objetivos
Poner en evidencia la importancia del diagnéstico y tratamiento precoz en el embarazo y en el RN.

Material y método

Revision retrospectiva de las historias de nifios con diagnéstico de sifilis congénita en nuestro hospital desde
Enero de 1995 hasta Diciembre de 2002. Se revisaron la edad, motivo de ingreso, antecedentes personales y
familiares, exploracién clinica, serologia, examenes complementarios, tratamiento y evolucién.

Resultados

El grupo estudiado esta formado por 6 pacientes con una edad media de 14 dias en el momento del
diagnostico. Los motivos de ingreso fueron sintomatologia clinica en 2 casos (33%), distocia social en 3 casos
(50%), serologia positiva para sifilis en screening neonatal en 1 caso (17%). Antecedentes personales:
embarazo controlado en el 50% casos y en uno de ellos (17%) serologia luética positiva al 8° mes de embarazo.
Al nacimiento 3 pacientes tenian peso inferior al P3(50%), en 3 casos aparecid en la evolucion sindrome de
abstinencia, el porcentaje con antecedentes maternos de ADVP fue del 67%(4 casos), serologia VHC positiva
17% (1 caso) y serologia VIH positiva 17% (1 caso). Los sintomas mas prevalentes fueron retraso
estaturoponderal en 5 casos (83%), palidez cutaneomucosa en 2 casos (33%), pseudoparalisis de Parrot y
hepatomegalia en 2 casos (33%). Ausencia de clinica en 33%. El porcentaje de pacientes con serologia para
sifilis positiva fue del 100% y con serologia para VHC del 33% (2 casos). Datos analiticos de interés: anemia
normocitica normocrémica junto con elevacion de transaminasas en 2 pacientes; en LCR bioquimica anormal
en 3 casos Y serologia para sifilis positiva en 1 caso. Rx de huesos largos: periostitis en 2 casos. Tratamiento:
penicilina G parenteral durante una media de 15 dias. En dos casos transfusién de concentrado de hematies
(33%). Evolucién favorable en el 100% casos.

Comentarios

Dos terceras partes de los nacidos infectados de sifilis no tiene sintomas la nacer, de ahi la importancia de
realizar en toda mujer un cribado con prueba no treponémica en la 1° visita prenatal. La penicilina G parenteral
es el Unico tratamiento eficaz documentado. El régimen de penicilina debe ser realizado sin interrupciones
durante 10 dias consecutivos.

CORRELACION BIOQUIMICA - NUTRICIONAL EN PACIENTES CON DIABETES MELLITUS TIPO 1.
Quero Acosta L, Martin Romero JL, Arglelles Martin F, Espin Jaime B.
Hospital Virgen Macarena Sevilla. Hospital San Agustin de Linares(Jaén)

Introduccion

Las medidas nutricionales constituyen un elemento prioritario en el tratamiento de la diabetes mellitus
insulinodependiente (DMID), junto con la administracion de insulina y la realizacion controlada de
ejercicio. Las bases actuales de la alimentacién del paciente diabético dependiente de insulina, se
apoyan en las propugnadas por la Asociacion Americana de Diabetes (ADA) en 1971. la alimentaciéon de
los pacientes diabéticos debe cumplir unos objetivos y estrategias adecuados. Si bien tiene que aportar
todos los nutrientes esenciales, es necesario individualizar el plan nutricional de cada paciente.

Objetivos

Evaluar la influencia de la nutricion en el control metabdlico y bioquimico y sus repercusiones en el
ambito sistémico en los pacientes con DMID de la provincia de Jaén, estudiando parametros
antropomeétricos, bioquimicos.



Pacientes

Tipo de estudio: Estudio de casos. Tamafio de muestra (n) = 31. Sujetos de estudio: pacientes afectos de
DMID de la provincia de Jaén comprendidos entre las edades de 2 a 14 afios y remitidos al Servicio de
Pediatria del Hospital “San Agustin” de Linares. Criterios de inclusién: aceptacion de consentimiento
informado de padres con hijos que padecen la DMID que voluntariamente deciden participar en el
estudio. Criterios de exclusion: Patologia autoinmune asociada y pacientes con grave deterioro previo al
estudio, ademas de la no-asistencia de forma regular a control médico.

Métodos

En todos los sujetos se determinaron variables clinicas, parametros antropométricos, bioquimicos asi
como la realizacion de ecografia (Ecografo LOGIC — 400 CL de GEE) para la determinacion
morfoestructural del higado, pancreas y rifion. Encuesta dietética validada (Mataix), recordatorio de 7 dias
y cuestionario de frecuencia de consumo de alimentos.

Resultados
Los nifios diabéticos del grupo realizan el régimen dietético indicado, caminan y hacen ejercicio. Las
familias de los nifios diabéticos realizan un consumo mayoritario de aceite de oliva. Sin embargo, los
promedios de los valores antropométricos y bioquimicos no se corresponden con un buen control
metabdlico.

Conclusiones

La valoracion del estado nutricional de los pacientes afectos de DMID mediante estudio clinico ademas
de técnicas antropométricas y bioquimicas es factible, deduciéndose de nuestro estudio que tal vez las
solas medidas dietéticas no son suficientes para lograr un control metabélico adecuado.

- Este estudio se realizé6 de acuerdo con el Convenio de proteccién de los derechos humanos y la
dignidad del ser humano con respecto a las aplicaciones de la Biologia y la Medicina (BOE n° 251, 20 de
Octubre de 1999).

DIABETES MELLITUS NEONATAL TRANSITORIA. APORTACION DE UN CASO.
Esquivel Mora M D, Anchériz Esquitino M, Gutiérrez Aguilar G, Valls Sanchez de Puerta E, Ortiz Tardio J.
Servicio de Pediatria. Hospital del SAS de Jerez.

Introduccion

La diabetes mellitus neonatal (DMN) se define como hiperglucemia detectada durante el primer mes de vida, de
mas de 2 semanas de duracién y que precisa tratamiento con insulina. Es una entidad clinica muy poco
frecuente, habiéndose sefialado una incidencia de 1/400.000-600.000 recién nacidos vivos. Existen dos formas
clinicas bien definidas: la DMN transitoria (60% de los casos) con resolucion en los primeros 18 meses de vida y
la DMN permanente. Entre ellas no existen diferencias en la presentacion clinica y datos analiticos iniciales pero
si en su evolucion posterior. La patogenia mas cominmente aceptada es la inmadurez funcional de las células
B pancreéticas. Desde el punto de vista genético se ha descrito la asociacién de la DMN transitoria con
alteraciones en el brazo largo del cromosoma 6. En los udltimos 20 afios se han publicado en la literatura
espafiola s6lo 17 casos de diabetes mellitus neonatal, 11 de los cuales han correspondido a formas transitorias.

Observacioén clinica

Recién nacido varén de 40 semanas de edad gestacional y 2.020 g de peso que ingresé en la Unidad Neonatal
por bajo peso al nacimiento. Producto Unico de 12 gestacion controlada de madre sana de 18 afios de edad que
cursé con retardo del crecimiento intrauterino desde la semana 34°. Parto espontdneo y eutécico. A la
exploracion presentaba aspecto desnutrido sin otras anomalias. Abuelo materno afecto de diabetes mellitus tipo
2. Alas 10 horas de vida presenté mala tolerancia de la alimentacion, palidez y perfusion periférica enlentecida
con sospecha clinica de sepsis, constatdndose una hiperglucemia de 389 mg/dl con glucosuria sin acidosis ni
cetosis. Requirié perfusion intravenosa continua de insulina durante 24 horas, insulina regular subcutanea cada
6 horas hasta los 15 dias de vida y desde entonces y hasta los 3 meses y medio de edad insulina NPH cada 12
horas (dosis maxima diaria de insulina 1,5 Ul/kg.). Mantuvo glucemias muy fluctuantes a pesar de lo cual la
ganancia ponderal siempre fue excelente. Se detecté insulinemia de 0,5 mU/ml (7-24) y niveles de péptido-C de
0,23 ng/ml (0,65-2,6) al debut. La hemoglobina glucosilada Alc llegé a alcanzar cifras de 42,5% en el primer
mes, siendo a partir del 2° mes inferior a 6%. Los valores de IGF-1, glucagén, cortisol, ACTH, HGH, hormonas
tiroideas, fructosamina, amilasa, lipasa, anticuerpos anti-insulina, anticuerpos anti-células B de los islotes
pancreaticos y anticuerpos anti-decarboxilasa del acido glutdmico fueron normales. No habia alteraciones



cromosOmicas y el tipaje HLA indicé que se trataba de un paciente negativo para DR2, DR3 y DR4. Hasta la
edad actual, 19 meses de edad, sus cifras de glucemia permanecen normales con crecimiento y desarrollo
psicomotor adecuados.

Comentarios

Mas del 80% de los neonatos afectados son nacidos a término de bajo peso para la edad gestacional,
probablemente en relacién con una produccion reducida de insulina durante el desarrollo fetal. La ausencia de
autoanticuerpos y la falta de expresion de antigenos de histocompatibilidad HLA DR3-DR4 hace pensar que la
diabetes mellitus neonatal se trata de una entidad diferente a la diabetes mellitus tipo 1. Se han publicado
recurrencias frecuentes afios mas tarde en pacientes que habian tenido una DMN transitoria, por lo que es
necesario un seguimiento a largo plazo. El manejo de la insulinoterapia es dificil existiendo importantes
fluctuaciones de la glucemia, a pesar de lo cual, tanto nuestro caso como los referidos en la literatura han
seguido una evolucion favorable.

SINDROME DE DOWN Y MALFORMACIONES ASOCIADAS.
Aragon Fernandez C, Ruiz-Berdejo Iznardi C, Gutiérrez Aguilar G, Anchériz Esquitino M, Ortiz Tardio J.
Hospital de Jerez. Servicio de Pediatria.

Antecedentes

El Sindrome de Down (SD) es la mas comdn y mejor conocida cromosomopatia. El fenotipo caracteristico y el
retraso mental constituyen sus principales caracteristicas. La incidencia de malformaciones asociadas,
especialmente las cardiacas y digestivas, conllevan un aumento de la mortalidad en los primeros afios de vida.
En su evolucion, su mayor morbilidad es debida a la disfuncion de distintos 6rganos y sistemas como los
trastornos de la inmunidad, obstruccién respiratoria de vias altas y alteraciones tiroideas, entre otras.

Método

En el periodo comprendido entre 1991-2002 se han controlado en nuestro hospital todos los nifios
diagnosticados de SD y fueron posteriormente seguidos en consultas externas. Las variables analizadas
fueron edad materna, afio de nacimiento, sexo, cariotipo, malformaciones asociadas, tratamiento quirdrgico,
evolucién y mortalidad.

Resultados

Del total de recién nacidos vivos (n=33341), la incidencia de SD fue del 1.85%o0 (n=62) estando el 38.7%(n=24)
afecto de alguna Cardiopatia Congénita, de las cuales las mas frecuentes fueron, el Canal AV en sus distintas
formas 40% (n=10), seguidas de CIV 20.8% (n=5), Tetratologia de Fallot 16.6% (n=4), CIA OS 12.5% (n=3) y
Ductus arterioso persistente 8.3% (n=2). Malformaciones del aparato digestivo: atresia duodenal 3.2% (n=2),
atresia esofagica 1.6% (n=1). Aparato osteoarticular: luxacidon congénita de cadera 3.2 %(n=2). Mortalidad 8%
(n=5). Las alteraciones mas frecuentes halladas en su evolucion fueron: leucemia, alteraciones tiroideas,
diabetes, criptorquidia, celiaquia, luxacion de rodilla. Los casos que precisaron intervencién quirargica de
cualquier tipo fueron 40.3% (n=25).

Conclusion
La incidencia de SD es similar a la bibliografia consultada, asi como la proporcion de las diferentes
malformaciones asociadas

ANOMALIAS DEL CROMOSOMA 15: SINDROME DE ANGELMAN Y DE PRADER WILLI.
Bardallo Cruzado L; Lluch Fernandez MD; Ramos Sanchez I; Garnacho Montero C*; Estefania Gallardo C;
Seccién de Neurologia Infantil. Servicio de Pediatria. Servicio de Genética. H.U.V. Macarena. Sevilla.

Antecedentes y objetivos

El sindrome de Angelman (SA) y de Prader Willi (SPW) se asocian genéticamente a anomalias del cromosoma
15 de origen materno o paterno respectivamente. Sin embargo, las manifestaciones clinicas son distintas. El
objetivo es conocer las caracteristicas clinicas y el mecanismo de produccion genético en los nifios con ambos
sindromes en seguimiento en nuestro servicio.

Material y Métodos



Estudio retrospectivo y descriptivo mediante revision de las historias clinicas de los pacientes con SA y SPW.
Analizamos los criterios diagndsticos descritos por Williams y col para el SA y los publicados por Holm para el
SPW.

Resultados

Hemos revisado 8 pacientes, dos diagnosticados de SAy seis de SPW.

SA: Dos nifias en seguimiento en la unidad de maduracion una de ellas desde el nacimiento por pretérmino y la
otra desde los 14 m por retraso psicomotor. La edad de diagnéstico fue a los 32m y a los 46m respectivamente.
Presentan retraso madurativo (gatean a los 18m, deambulan con apoyo a los 2,5 afios, bisilabos), marcha
ataxica, risa frecuente, crisis convulsivas generalizadas (una desde las 4 horas de vida y la otra desde los 2
afios) controladas con valproato. En los EEGs aparece actividad paroxistica y brotes de ondas lentas. En
ambas hay hiperactividad, trastornos del suefio, piel clara y estrabismo divergente. La alteracién genética fue
una deleccién en el cromosoma 15 (g11-q13) de origen materno.

SPW: Tres varones y tres nifias. Tres se diagnosticaron en el periodo neonatal, dos alrededor de los 2 afios
estudiando el retraso psicomotor y en una nifia se confirmd el diagndstico a los 13 afios. Presentacion fetal
andmala y actividad fetal reducida (3 casos). Hipotonia presente en todos y en cuatro de ellos succion débil.
Retraso psicomotor (sedestacion 12,2m; deambulacién 31,2m). CD medio 75. La mitad desarrollaron hiperfagia,
cinco casos obesidad central y la edad media en la que el peso supera el p 90 es 26m. Ninguno alcanza
estatura superior al p 25. Apneas del suefio y estrabismo (3 pacientes). En los tres varones hay criptorquidia
bilateral. Cuatro pacientes en protocolo de tratamiento con GH (sélo lo ha iniciado uno). El mecanismo genético
en 5 casos fue deleccién en el cromosoma 15 (q11-q13) de origen paterno y en 1 traslocacién (15-16).

Conclusiones

1) El mecanismo genético mas frecuente es la deleccion. 2) En el SA hay un retraso mental mas severo y
problemas neurolégicos mas graves (convulsiones, marcha ataxica...). 3) En el SPW predomina la hipotonia
neonatal, obesidad, hipogonadismo y el retraso psicomotor.

EPENDIMOMA INTRAMEDULAR PRIMARIO

M. Anchoériz Esquitino, F. Macias Lopez, G. Gutiérrez Aguilar, C.M. Aragén Fernandez, "J. Marquez Rivas, J.
Ortiz Tardio.

Servicio de Pediatria, Hospital del SAS de Jerez. "Servicio de Neurocirugia. Unidad de Neurocirugia Infantil.
Hospital Virgen del Rocio.

Objetivo

Los tumores medulares son raros y representan aproximadamente entre el 4 y el 10% de todas las neoplasias
infantiles del sistema nervioso, segln autores. Presentamos un caso de ependimoma intramedular por ser esta
localizacion poco frecuente en el nifio.

Observacioén clinica

Nifia de 12 afios de edad que ingresa para estudio de dolor abdominal en hipocondrio izquierdo. Comienza 6
meses antes con dolor paroxistico nocturno en cara anterior de muslo izquierdo, que posteriormente se irradia a
region suprailiaca izquierda y por ultimo cambia a hipocondrio izquierdo en regién subcostal. Antecedentes
personales: infeccion del tracto urinario a los 2 afios de edad; reflujo vesicoureteral grado II-1ll de evolucion
favorable con tratamiento médico; bronquitis asmatiforme en la primera infancia. Antecedentes familiares:
madre diagnosticada de bocio difuso. Exploracion: buen estado general; en la palpacién abdominal destaca
punto doloroso selectivo en region subcostal de hipocondrio izquierdo; durante los Ultimos dias de su ingreso,
discreta hipoestesia en cara anterointerna de muslo izquierdo; resto de la exploracion fisica y neurolégica sin
hallazgos. De los examenes complementarios realizados destaca: estudios de laboratorio normales; estudios de
imagen del tracto digestivo sin alteraciones destacables; en la radiografia de huesos largos de miembros
inferiores imagen osteolitica a nivel de regién internoproximal de tibia izquierda sugerente de fibroma; en
Resonancia Magnética de columna y muslo izquierdo destaca a nivel de D1,y L; lesién ocupante de espacio de
situacién intradural y extramedular que comprime y desplaza el cono medular hacia la derecha. La paciente es
enviada al Servicio de Neurocirugia donde se le practica exéresis total de la lesion tumoral, que es informada
como Ependimoma de cola de caballo. A los dos meses de la intervencién la nifia se encuentra sin sintomas.

Conclusiones
Generalmente los ependimomas intramedulares son tumores de crecimiento lento, potencial infiltrativo bajo y
prolongada duracion de los sintomas, por lo que la clinica en muchas ocasiones tiende a confusiones



diagnésticas. En nuestra paciente, por el caracter erratico del dolor, la edad de presentacion, la frecuencia de
esta entidad y la ausencia de signos deficitarios neurolégicos, el diagnostico resulté inicialmente dificil.

SINDROME DE GUILLEN BARRE: REVISION DE CASOS CLINICOS.
Haro GOmez, M. Vega Castafio, M.C. Villalobos Linares, M.J: Romero Cachaza, J. Alejo Garcia-Mauricio, A.
Gonzélez-Hachero, J

Objetivo
Aportar nuestra experiencia en los aspectos clinicos, diagnésticos y terapéuticos del sindrome Guillén Barré y
contrastarla con los datos existentes en la literatura.

Material y método

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo mediante la revision de historias clinicas de nifios de < 14 afios
ingresados con el diagndstico de sd. Guillén Barré desde 1989 hasta 2002. Los criterios diagndsticos utilizados
son presencia de debilidad progresiva de mas de un miembro, arreflexia, LCR con disociacion albumino-
citolégica y pleocitosis de <10 células/mmc.

Resultados

Durante el periodo de estudio ingresaron en nuestro servicio 8 nifios (5 varones y 3 hembras) de edades
comprendidas entre 4 y 11 afios. Todos se manifiestan con debilidad, arreflexia, mialgias de EEIl con
progresién ascendente y simétrica. Las parestesias aparecen en 3 nifios, ataxia en 6, oftalmoplejia en 2,
meningismo en 4, disfagia en 1, sialorrea en 1, llanto débil en 1, disfonia en 1, rinolalia en 1, hipertension en 1,
sudoracién en 1. El LCR presenta disociacion albimino-citolégica con PANDY+ en todos los casos. Todos los
ENG tienen un patrén con polineuritis desmielinizante/axonal distal/proximal. Los estudios serologicos son
positivos a CMV, VRS, Parainfluenzae 1-2-3, Micoplasma en 1 nifio; Coxiella Burnetti en 1 nifio; VRS y CMV en
1 nifio; CMV en 1 nifio; CMV y Influenzae A-B en 1 nifio. Se traté con gammaglobulina (IgG) iv a 4 nifios entre
el afio 1996-2002 (3 con evolucion favorable (e.f), 2 nifios con IgG mas corticoides entre 1991-1995 (1 con e.f)
y 2 nifios sin tratamiento entre1989-1994 (1 con e.f). En la evolucion de la enfermedad 7 nifios consiguen una
deambulacién normal en los 3 meses siguientes, 1 nifio tarda 12 meses y 2 nifios adn presentan arreflexia-
hiporreflexia 1-2 afios posteriores.

Comentario

Entre las causas del sd Guillén Barré se baraja la autoinmune y la infecciosa. Destacamos que en nuestra
revision hemos obtenido un nimero importante de casos en los que se encuentran un gérmen que podria estar
relacionado con el desarrollo de la enfermedad. El tratamiento utilizado ha dependido del afio del diagnéstico y
no se ha podido comprobar una mejor evolucion clinica de unas alternativas terapéuticas respecto a las otras.
Segun la literatura la IgG induce mejoria evidente y los corticoides no tienen efecto.
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