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SINDROME DE MOEBIUS: UN DIAGNOSTICO CLINICO.
A. Rodriguez Ramos, I. Garcia Albizua, MLL
Marti Carrera, C. Garcia Pardos, M. Lafuente
Hidalgo, EJ. Mintegui Aramburu. Unidad de
Lactantes y Neuropediatria. Hospital Universitario
Donostia.

Introduccién. El sindrome o secuencia de
Moebius es una rara patologia congénita con
una prevalencia de 0,0002-0,002% de los recién
nacidos. Consiste en la paralisis del nervio
facial y 6culomotor externo, a menudo aso-
ciada a pardlisis en otros pares craneales y a
otras malformaciones musculoesqueléticas.
Generalmente no va asociado a retraso mental.

Caso clinico. Lactante varon, que ingresa
en unidad neonatal hasta los 15 dias de vida
por hipotonia y dificultad en la alimentacion.
Ala exploracién fisica presenta paladar ojival,
retrognatia, raiz nasal ancha, hipertelorismo y
epicanto bilateral. Ademas presenta hipotonia
axial y pie zambo derecho. A los 2 meses de
edad ingresa en cuidados intensivos pedidtri-
cos por neumonia aspirativa e insuficiencia
respiratoria. Durante dicho ingreso, se obje-
tiva paralisis facial bilateral con signo de Bell
y estrabismo convergente bilateral con lo se
llega al diagnéstico de sindrome/secuencia de
Moebius. Ingresa en otras dos ocasiones a los
5 meses y 7 meses de vida por insuficiencia e
infeccion respiratoria por rhinovirus/entero-
virus. Pruebas complementarias:

- Cariotipo XY.

- RMN: VII par craneal izquierdo pequefio.
No se identifica claramente VII par craneal
derecho a nivel de la cisterna pontocerebe-
losa.

- Electromiograma: estudio compatible con
agenesia de nervio facial y/o musculos
dependientes del nervio facial. La con-
duccién nerviosa motora en los nervios es
normal.

- Fibrorinoscopia: paralisis del nervio hipo-
gloso bilateral.

Comentarios. El diagndstico de la secuen-
cia de Moebius es clinico. Puede consistir
en una pardlisis aislada del VI'y VII pares
craneales o estar asociada a otras malforma-
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ciones. Debido al déficit de expresion facial
y a la adquisicién tardia del lenguaje, puede
establecerse el diagnéstico erroneo de retra-
so mental, cuando en realidad el desarrollo
intelectual no se ve afectado. No se trata de
un sindrome hereditario lo cual es importante
para el consejo genético. Por todo lo anterior,
la identificacién precoz es fundamental para
iniciar un abordaje multidisciplinar que per-
mita llevar a cabo las terapias necesarias que
mejoren la calidad de vida del paciente y mini-
mizar las secuelas.

EVOLUCION NEUROLOGICA Y DESCRIPCION DEL
SINDROME PHACE EN LA EDAD PEDIATRICA. E.
Catediano Sainz, A. Aristizabal Segarra, 1.
Astigarraga Aguirre, A. Echebarria Barona,
R. Adan Pedroso, M.]. Martinez Gonzilez,
N. Agesta Sanchez, M.R. Gonzélez Hermosa.
Unidades: Hemato-Oncologin Pedidtrica, Neuro-
pediatria, Dermatologia. HU Cruces.

Antecedentes: El sindrome PHACE se
caracteriza por la asociaciéon de malforma-
ciones de fosa posterior cerebral (P), grandes
hemangiomas segmentarios faciales (H), ano-
malias anatomicas de las arterias cerebrales
(A), coartacion adrtica y otras anomalias
cardiacas (C), y anomalias oculares (E). Pue-
de asociar también defectos esternales y del
desarrollo de linea media (S). Es un sindrome
raro, especialmente la expresion del cuadro
clinico completo; méds comiin entre mujeres,
en periodo neonatal y edades tempranas. El
diagndstico es complejo dada la ausencia de
pruebas especificas y se establece mediante
la asociacion de estas anomalias como cri-
terios diagndsticos. Son necesarios estudios
de imagen para la deteccion de alteraciones
estructurales y/o vasculares del SNC en este
sindrome.

Objetivo: Analizar la presentacion clinica y
las anomalias en el SNC de los pacientes diag-
nosticados de Sindrome PHACE entre los afios
2009 y 2013.

Meétodo: Estudio retrospectivo de las carac-
teristicas clinicas y estudios de imagen de 4
pacientes con Sindrome PHACE controlados
dentro del grupo multidisciplinar de Heman-
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giomas y Malformaciones Vasculares de nues-
tro centro.

Resultados: Los 4 pacientes han sido
diagnosticados de sindrome PHACE tras
ampliar estudio de un hemangioma seg-
mentario facial/cervical de aparicion en los
3 primeros meses de vida. Las alteraciones
cerebrovasculares detectadas en angioRM han
sido la agenesia, hipoplasia, megadolicoecta-
sia de arteria cartida interna y otras arterias
del Poligono de Willis y estenosis focal de
ramas silvianas de la arteria cerebral media.
Entre las alteraciones estructurales de la fosa
posterior se han encontrado la megacisterna
magna o Dandy-Walker y un quiste en fosa
posterior. En la evolucién neuroldgica destaca
la normalidad del desarrollo psicomotor hasta
la actualidad (edad méxima de 4 anos), sal-
vo la presencia de crisis parciales simples en
un caso. Como alteraciones oculares se han
encontrado un sindrome de Morning Glory y
anisocoria. La inica anomalia cardiaca encon-
trada ha sido una comunicacién interventri-
cular que cerrd espontidneamente, sin anoma-
lias a otros niveles. Todos los pacientes han
sido controlados de forma multidisciplinar
por Neuropediatria, Oncologfa, Oftalmologia,
Cardiologia y Dermatologfa, y los cuatro han
recibido tratamiento prolongado con propra-
nolol con mejorfa de las lesiones cutaneas. En
los controles de angioRM se ha objetivado
estabilidad de las anomalias cerebrovascula-
res en dos de los casos y mejorfa evidente en
los otros dos.

Conclusiones: El sindrome PHACE es una
patologia de origen atin desconocido cuyo
reconocimiento precoz se realiza a partir de
un hemangioma segmentario. El manejo multi-
disciplinar es esencial dada la afectacién orga-
nica multiple. El tratamiento con propranolol
ha supuesto un claro avance para la mejorfa
o total resolucién de los hemangiomas, com-
probandose su efecto beneficioso en todos
nuestros pacientes. Resaltar la importancia de
realizar pruebas especificas de imagen como
la angioRM para detectar anomalfas cerebro-
vasculares de tal relevancia en este sindrome,
aunque no se ha observado repercusion en
el desarrollo neurolégico inicial de los nifios
estudiados.
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¢ESTA INDICADA LA PROFILAXIS ANTITROMBOTICA
EN PEDIATRIA? R. Rubio Rojas, Estibaliz Cate-
danio Sainz, A. Romero Candel, J. Udaondo
de Soto, M.A.Vazquez Ronco, M.I. Pocheville
Guruceta. Planta de Hospitalizacion de Escolares.
Hospital Universitario de Cruces.

Antecedentes y objetivos: La prevalencia
de eventos trombdticos en la edad pedidtrica
es baja, pero ha aumentado notablemente en
los tltimos afios. Las caracteristicas del proce-
so hemostético en esta edad confieren menor
tendencia al desarrollo de procesos trombo-
ticos, razén por la que habitualmente no se
plantea profilaxis antitrombética en pacientes
ingresados. Actualmente no hay estudios con-
cluyentes que guien la actitud a seguir para
prevenir la trombosis venosa profunda (TVP)
en pediatria. Nuestro objetivo es realizar una
propuesta de protocolo para la prevencién de
trombosis venosa profunda (TVP), que actual-
mente no se lleva a cabo.

Método: Analisis retrospectivo de pacientes
de entre 2 y 14 afios, ingresados en los tltimos
cuatro afios en planta hospitalaria, que presen-
taron TVP. Se excluyeron los pacientes con pato-
logia protrombética conocida previamente y los
que presentaban factores de riesgo con guias
establecidas de actuacion, como los oncoldgicos
y los portadores de catéter venoso central. Revi-
sién de guias vigentes sobre manejo y profilaxis
de fendmenos trombéticos en edad pediatrica.

Resultados: En el periodo de tiempo estu-
diado hubo un total de 7620 ingresos (1286,
16.8% > 12 afos), encontrando dos tinicos casos
de TVP. El primero, se trataba de una nifia de
12 afios que ingres6 por una apendicitis con
peritonitis. Tras 9 dias de ingreso fue dada de
alta, reconsultando por dolor en regién ingui-
nal izquierda con extension a la extremidad
congestiva y de perimetro aumentado hasta
region poplitea, febricula e incapacidad pro-
gresiva para la deambulacion. Las pruebas de
imagen (ecografia y TAC) y analiticas confir-
maron la TVP desde la vena iliaca izquierda
hasta la poplitea.El segundo caso, fue una nina
de 11 afios que acudié a urgencias tras 3 dias
de reposo en cama por una neumonta, refirien-
do dolor y tumefaccién indurada de la cara
lateral del muslo dcho. Radiolégicamente se

DicieMBRE 2013

hallé una malformacién vascular trombosada
en dicha localizacion. Analizando los factores
de riesgo de las pacientes que favorecieron esta
situacion destacaban la intervencién quirtr-
gica e inmovilizacion prolongada (3 y 7 dias),
encontrandose en el estudio posterior otros
dos factores: anticoagulante Itipico positivo
(transitorio) sin otros trastornos de la coagu-
lacion afladidos y una variante anatomica de
los vasos ilfacos (Sindrome de May Turner) en
el primero de los casos, y una mutacion en el
factor Il de la coagulacién, en la segunda nifia.

En este periodo de tiempo, segtin las guias
de profilaxis antitrombdtica en pediatria,
presentaron dos o mas criterios de riesgo de
TVP (nifios > 12 afios, cirugia, inmovilizacién
mayor de 2 dias, cardiopatia congénita, sepsis,
traumatismo), un total de 305 (4%) pacientes.

Conclusiones: Dada la baja prevalencia en
nuestro medio proponemos en nuestro Servi-
cio: Profilaxis con medidas fisicas (medias de
compresion y movilizacién precoz) a todo
paciente quirtrgico > 12 afios. Hepariniza-
ci6n no de forma rutinaria; individualizar en
pacientes > 12 afios con 2 0 mds factores de
riesgo afiadidos.

REACCIONES DE HIPERSENSIBILIDAD A ANTIINFLA-
MATORIOS NO ESTEROIDEOS EN POBLACION INFAN-
TIL: NUESTRA EXPERIENCIA. N. Arruti Oyarzabal?,
A. Zabaleta Rueda?, E. Tato Eguren?. Hospital
Universitario Araba. 'Servicio de Alergologin e
Inmunologia Clinica. Hospital Santiago Apdstol.
2Servicio de Pediatria, Seccion de Alergia-Neumo-
logia-Unidad del Suefio. Hospital Txagorritxu.

Objetivos: Estimar la prevalencia de las
reacciones de hipersensibilidad a antiinfla-
matorios no esteroideos (AINE) en poblacién
pediatrica mediante el analisis de los casos
remitidos a consulta con esta sospecha diag-
nostica durante el periodo 2011-2013. Asimis-
mo, se analizan diversos parametros a fin de
caracterizar a los pacientes que presentan una
verdadera hipersensibilidad a los AINE.

Método: Estudio descriptivo retrospectivo
que analiza las caracteristicas clinicas y demo-
gréficas de 17 pacientes con edades compren-
didas entre los 0 y los 13 afios remitidos para la
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realizacién de estudio alergolégico ante la sos-
pecha de hipersensibilidad a AINE. El estudio
alergologico comprende la realizacién inicial
de una historia clinica detallada con posterior
aplicacion de las pruebas diagndsticas, consis-
tentes en prueba cutdnea y/o provocacion oral
(esta tltima con el medicamento implicado
y/o con otro alternativo).
Resultados:

- De los 17 pacientes estudiados, en 16 se
relaciono la clinica con la toma de ibupro-
feno y en 2 con la toma de nolotil.

- 15delos 17 pacientes presentaron sintomas
cutaneos, 1 prurito oral, odinofagia y rini-
tis, y otro palidez cutdnea y emesis.

- Del total de pacientes estudiados, 5 eran
mujeres y 12 varones.

- 5 de los 17 pacientes tenian menos de 3
afios, siendo el resto mayores de 6 afios.

- 8delos 17 pacientes eran atopicos.

- En 10 pacientes hubo un trasfondo infec-
cioso concomitante a la toma del AINE, en
4 no y en los 3 pacientes restantes no se
recogi6 en la anamnesis este dato.

- Entodos los pacientes en los que se realizd
la prueba cutdnea con el AINE supuesta-
mente implicado (15/17) el resultado fue
negativo.

- 6delos 17 pacientes estudiados se diagnos-
ticaron de hipersensibilidad a AINE: 4 de
ellos de intolerancia a AINE y 2 de alergia a
ibuprofeno. En los 11 pacientes restantes se
descart6 una reaccion de hipersensibilidad
mediante prueba de provocacion oral con
el medicamento implicado.
Conclusiones:

- Elibuprofeno fue el AINE mas frecuente-
mente implicado en las reacciones adversas
a AINE.

- La mayoria de las reacciones adversas a
AINE consistieron en cuadros cutédneos.

- Los 6 pacientes diagnosticados de hipersen-
sibilidad a AINE eran mayores de 6 afios.
Eran 3 mujeres y 3 varones. 4 de los 6 eran
atopicos. 4 de los 6 utilizaron el AINE fue-
ra de un contexto infeccioso (en 1 de los 2
pacientes restantes se desconoce el motivo
de la toma). 5 de los 6 presentaron clinica
cutdnea (el paciente restante tuvo clinica
respiratoria).
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- Dentro de la aproximacion diagndstica a las
reacciones de hipersensibilidad a AINE es
de suma importancia la realizacién de una
buena historia clinica, ya que en base a ella
se planea/nla/s prueba/s de provocacion
con medicamentos.

REPERCUSION CLINICA DE LA ALFA-TALASEMIA EN
NUESTRO MEDIO. A. Aristizabal Segarra, S. Meri-
no Fernandez, E. Catediano Sainz, M. Sasie-
ta Altuna, P. Aragiies Bornaechea, R. Adan
Pedroso, I. Astigarraga Aguirre, A. Navajas
Gutiérrez. Unidades: Hemato-Oncologin Pedid-
trica. Hematologia. Hospital Universitario Cruces.

Antecedentes: La alfa talasemia es un des-
orden hereditario en el que hay una produccion
disminuida o ausente de la cadena alfa y conse-
cuentemente un exceso relativo de cadena beta,
responsable de la sintomatologia de esta enfer-
medad (hemolisis en la circulacion periférica y
con menos intensidad eritropoyesis ineficaz).
El principal mecanismo de produccién es la
deleccién o pérdida total de un gen. Es proba-
blemente la hemoglobinopatia mas frecuente
con una distribucién global que afecta al 5%
de la poblacién mundial. Parece ofrecer cierta
proteccion contra la malaria grave y se asocia a
otras hemoglobinopatias como la anemia falci-
forme, la talasemia E o talasemia Beta

Objetivo: Valorar la importancia e impacto
de la alfa-talasemia en nuestro medio y deter-
minar si el screening neonatal de esta patolo-
gia pudiera ser recomendable en ese mismo
entorno.

Método: Estudio retrospectivo mediante
revision de historias clinicas y hematimetrias
de pacientes con estudio genético de alfa-ta-
lasemia realizado durante el periodo de 1
afio (2012-2013). Disefio de una base de datos
empleando como variables la edad al diagnés-
tico, etnia/procedencia, motivo de consulta
para la realizacion de la prueba, resultados
analiticos de hemograma y estudio genético,
diagnéstico y tratamiento recibido.

Resultados: De los 67 pacientes estudiados,
la media de edad al diagnéstico de alfa talase-
mia ha sido de 27 afios, con una mediana de 33
afios y un rango de 0-71 aios. La distribucion
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por etnias de los pacientes con mutacién para
alfa talasemia ha sido un 50% de origen euro-
peo, 32% africanos, 14% arabes y 3% sudame-
ricanos. E1 21% tiene antecedentes familiares de
la misma enfermedad, el 10% son portadores de
HDbS, y en cuanto a la clinica, todos los pacientes
se muestran asintomdticos o con sintomatolo-
gfa inespecifica (astenia ). Al diagndstico, el
55% de los pacientes presentaban anemia con
hemoglobina media de 11 mg/dl (siendo el
valor minimo de 8 mg/dl) y el 33% asociaban
ferropenia. De los 67 pacientes a los que se ha
realizado el estudio genético de alfa-talasemia,
28 presentan alguna mutacion (prevalencia del
41.79%). Todas las mutaciones encontradas han
sido por deleccion de 3.7 Kb, el 53% en hetero-
cigosis (talasemia silente) mientras que el 46%
en homocigosis (rasgo talasémico). En cuanto
al tratamiento, el 75% de los pacientes no ha
precisado terapia alguna, mientras que el 24%
ha recibido ferroterapia y el 3% tratamiento con
folato. Ningtin paciente ha precisado transfu-
siones ni otros tratamientos.

Conclusiones: En nuestro medio sélo
hemos encontrado pacientes con 1-2 alelos
mutados, asintomaticos o con clinica leve y
sin necesidad de tratamiento agresivo, ningu-
no con enfermedad grave. La mayoria de las
mutaciones de uno o dos genes alfa no tienen
repercusion clinica y no necesitan tratamien-
to, siendo su tinico interés de estudio para el
consejo genético. Con los datos obtenidos de
nuestra muestra de pacientes, parece poco pro-
bable que en nuestro entorno la deteccion de
alfa talasemia en el screening neonatal pueda
suponer un gran rendimiento coste-beneficio.

EEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEES

PREMIO MEJOR COMUNICACION

UNA DECADA DE ARTRITIS EN LACTANTES: REVISION
DE NUESTRA CASUISTICA. A. Ibarrola Vidaurre, O.
Martinez-Migica Barbosa, M. Olabarri Garcia,
0. Zubiaur Alonso, S. Martinez Ruiz, N. Mar-
tinez Ezquerra, M*T. Labayru Echeverria. Plan-
ta de Lactantes. Hospital Universitario de Cruces.

Antecedentes y objetivos: La artritis es una
patologia prevalente en los nifios y una causa
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frecuente de morbilidad; por lo que es nece-
sario optimizar nuestros recursos diagndsticos
para mejorar su manejo.

Meétodo: Estudio descriptivo transversal en
menores de 24 meses ingresados en la planta
de hospitalizacién de nuestro centro en dos
periodos de 5 afios (2003-2007 y 2008-2012)
por sospecha de artritis. Analizaremos la epi-
demiologia, sintomatologifa, posibles desen-
cadenantes, pardmetros analiticos y microbio-
l6gicos, pruebas de imagen y dias de ingreso,
tratamiento recibido asi como la evolucién de
los pacientes.

Resultados: Durante la tltima década
ingresaron 190 pacientes con sospecha de artri-
tis, de los cuales el 51% fueron varones y el
49% mujeres. La mediana de edad fue 14 meses
(rango 1-24 meses). Los meses de mayor inci-
dencia fueron Marzo, Octubre y Noviembre.
La estancia media de hospitalizacion durante
el primer quinquenio fue de 10,3 dias, habién-
dose reducido a 7,1 en los siguientes 5 afios.
Las articulaciones mds frecuentemente afec-
tas fueron rodilla (25%), tobillo (15%), hombro
(15%) y cadera (13%). La principal manifes-
tacién clinica fue el dolor y la tumefaccion; y
mas de la mitad de los pacientes presentaron
fiebre. El proceso intercurrente mds frecuente
fue la infeccién respiratoria de vias superiores.
Se objetivé derrame en 43% de los pacientes,
realizdndose 34 punciones articulares, todas
con cultivos negativos. Las alteraciones anali-
ticas mds frecuentes fueron leucocitosis y VSG
elevada. Tan s6lo el 8% de las serologfas fueron
positivas, predominando agentes viricos sobre
bacterianos. Tan sélo 7 hemocultivos fueron
positivos (siendo el streptococo pyogenes el
microorganismo mds prevalente). En cuanto a
las pruebas de imagen, la Rx simple fue la mas
utilizada, sin embargo la gammagrafia pare-
ce tener una sensibilidad diagndstica mayor.
Todos los pacientes recibieron tratamiento
antiinflamatorio y el 89% ademés recibi6 tra-
tamiento antibitico intravenoso, completando
la pauta oral en domicilio. En la mayoria de
los casos se alcanz6 una remision completa
de los sintomas.

Conclusiones: La artritis es cada vez mas
prevalente en nifios de cualquier edad y con-
lleva un riesgo aumentado de morbilidad.
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El diagnéstico precoz basado en la clinica y
apoyado en pruebas complementarias correc-
tamente seleccionadas, nos permitird optimi-
zar su tratamiento, evitando complicaciones
futuras.
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ATAXIA POR DEFICIT DE VITAMINA E: UNA PATOLO-
GIA A TENER EN CUENTA EN LA POBLACION SAHA-
RAUL M. Olabarri Garcia, Y. Acedo Alonso, N.
Olabarrieta Hoyos, M,]. Martinez Gonzalez,
A. Garcia Ribes, J. Pérez Bascaran. Neuropedia-
tria. H. U. Cruces. Barakaldo. Bizkaia.

Introduccion: La ataxia por déficit de
vitamina E (AVED) es una enfermedad neu-
rodegenerativa que pertenece a las ataxias
hereditarias. Estd causada por mutaciones en
el gen que codifica para la proteina trans-
feridora de alfa-tocoferol (TTPA; 8q13). Se
caracteriza por ser una ataxia espinocerebe-
losa progresiva, pérdida de propiocepcién y
arreflexia. Aunque no se conoce la prevalen-
cia global, se estima que sea de 1/300.000 y se
trata la segunda ataxia cerebelosa hereditaria
mds prevalente en el norte de Africa; en la
poblacion marroqui, mas concretamente,
representa el 20% de las ataxias Friedrich-li-
ke. La sospecha clinica es fundamental para
el diagndstico seguido de una exploracion
neuroldgica completa y determinacién de
vitamina E en plasma con la exclusién de
problemas de malabsorci6n. El tratamiento
consiste en la administracién diaria de por
vida de dosis altas de vitamina E. Si el trata-
miento es precoz, algunos sintomas pueden
ser reversibles. A pesar del tratamiento, con
frecuencia el prondstico es desfavorable,
necesitando una silla de ruedas entre los 8
y los 20 afios de edad.

Casos clinicos: Presentamos dos casos de
nifios procedentes del Sahara que son deriva-
dos ala consulta de neuropediatria de nuestro
hospital por alteracion de la marcha.

Caso 1: Nifio de 8 aflos, en acogida en
nuestro pais durante los meses de verano.
La familia de acogida refiere una torpeza al
caminar y al subir y bajar escaleras, junto con
caidas frecuentes. A la exploracién presenta
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una hiperlordosis marcada, marcha atéxica,
Romberg positivo con baile tendinoso, dis-
metrfa, ROT rotulianos y aquileos abolidos y
una disminuci6n de la sensibilidad por debajo
delarodilla. Refieren que varios familiares de
la rama paterna estdn diagnosticados de Ata-
xia de Friedrich. Ante la sospecha clinica de
encontrarse ante la misma patologfa, se realiza
estudio del gen de la frataxina con resultado
negativo. Se amplia estudio de ataxia crénica,
objetivandose un déficit selectivo de vitamina
E con perfil lipidico normal. Ante la sospecha
de AVED se inicia tratamiento con vitamina
E a dosis elevadas. Se solicita, asi mismo el
estudio genético, no encontrandose mutacio-
nes en el gen TTPA en las secuencias estudia-
das. Presenta mejoria clinica evolutiva, siendo
la Escala Internacional de Ataxia de 34/100
al inicio del tratamiento y de 27/100 un afio
después, tras haberse normalizado los niveles
de dicha vitamina.

Caso 2: Nifla de 9 afios, también en acogida
en nuestro pais. Refieren que en los dltimos
3 afios la notan mas torpe y con caidas fre-
cuentes. En la consulta presenta una marcha
inestable, de similares caracteristicas al caso
previo. Como antecedente familiar destacaba
una tia con clinica de ataxia crénica y déficit de
vitamina E. Se solicitaron niveles de vitamina E
en plasma que fueron indetectables, por lo que
ante la sospecha clinica se inici6 tratamiento
como en el caso anterior. Un afio después, en
el siguiente control clinico, impresionaba de
mejoria.

Conclusiones: La AVED es una patologia
neurodegenerativa poco frecuente en la pobla-
cién general. Sin embargo, debido a la alta pre-
valencia en pacientes procedentes del norte
de Africa, mas concretamente en la poblacién
saharaui, debe aumentar nuestro nivel de sos-
pecha dada la importancia de iniciar el trata-
miento sustitutivo de forma precoz.

CISTINURIA: §HEMOS AVANZADO EN SU MANEJO?
M. Mendizabal Diez, A. Gonzalez Benavi-
des, M. Martinez Merino, I. Vaquero Iiiigo,
N. Gonzalez Temprano, A. Iceta Lizarraga, I.
Nadal Lizabe. Nefrologia Pedidtrica. Complejo
Hospitalario de Navarra.
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Introduccion. La cistinuria es una tubulo-
patia de origen genético responsable de la for-
maci6n de litiasis renal, con una prevalencia de
1/20.000 nacimientos. Causa el 1-2% del total
de calculos, si bien este porcentaje se eleva has-
ta alcanzar un 5-8% en la poblacion pediatrica.

Método. Revision retrospectiva de 2 casos
de cistinuria diagnosticados en nuestro centro
en los tltimos 2 afios.

Caso 1: Nifia de 14 meses que sufre dos
infecciones urinarias febriles consecutivas,
ambas con urocultivo positivo para Proteus
Vulgaris. Durante su ingreso se realiza eco-
grafia abdominal que muestra litiasis renal
bilateral tipo coraliforme. Se envia muestra
de orina a centro de referencia para estudio
de aminoacuduria, que muestra niveles ele-
vados de cistina, ornitina, lisina y arginina
en orina. Se indica iniciar tratamiento con
citrato potésico, tiopronina, dieta pobre en
sal y rica en liquidos, pero la madre rechaza
el uso de tiopronina por sus efectos adversos.
De acuerdo con los servicios de Nefrologia
Infantil, Cirugia Pediatrica y Urologia se
recomienda la litotricia extracorpérea para el
manejo de las litiasis pero no se realiza por
decisién materna. Actualmente, la paciente
se encuentra asintomatica, con funcion renal
conservada y persistencia de litiasis corali-
forme bilateral.

Caso 2: Nifio de 2 afios enviado a Consulta
de Nefrourologia por presentar varios episo-
dios de disuria y polaquiuria sin fiebre, con
componente de hematuria, tratado con anti-
bidtico en varias ocasiones. Los urocultivos
realizados han sido negativos. La funcién renal
es normal. En el sedimento de orina se visuali-
zan leucocitos, hematies y cristales de cistina.
Se realiza ecografia abdominal que muestra
varias formaciones litidsicas en rifién derecho
y vejiga. Se recoge orina para estudio de ami-
noaciduria en centro de referencia que muestra
niveles elevados de cistina, lisina y arginina
y se inicia tratamiento médico conservador.

Conclusiones. A pesar de tener un mayor
conocimiento sobre la base genética y molecu-
lar de la cistinuria, los avances en su manejo
no han prosperado al mismo ritmo. El trata-
miento médico conservador puede mantener
la enfermedad estable, pero la aparicién de
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litisiasis de cistina ensombrece su manejo.
Incluso perteneciendo a un centro de refe-
rencia en litotricia pedidtrica, ésta no se ha
mostrado tan exitosa como con otro tipo de
célculos, y el tratamiento médico no es sufi-
ciente para evitar su recurrencia. Debido al
dificil cumplimiento del tratamiento y la poca
efectividad de éste una vez desarrollados los
calculos, el manejo de la cistinuria sigue sien-
do un reto para el clinico.

¢ DEFICIENCIA SEVERA DE VITAMINA D? M. Lam-
barri Izaguirre, N. Portillo Ndjera, Y. Acedo
Alonso, E. Martinez Cuevas, L.M Garcia
Blanco, G. Grau Bolado, J. Gil Antén y N.
Martinez Ezquerra.

Lactante de 1 mes y 12 dias de vida que
ingres6 en UCIP por convulsiones. Familia
procedente de Sierra Leona, de raza negra y
sin consanguinidad. Lactante sin antecedentes
de interés y con lactancia materna exclusiva.
Consultaron en Urgencias por episodios de
hipertonia generalizada y desviacién de la
mirada en las 24 horas previas sin otra sin-
tomatologfa. Se realiz6 una analitica bésica
y un TC cerebral que fueron normales. Se
ampli6 entonces el estudio analitico inicial
objetivandose hipocalcemia severa e hiper-
fosfatemia con magnesio en el limite bajo
de la normalidad. Ingres en UCIP donde se
inici6 el tratamiento con gluconato célcico iv
al 10% y calcitriol oral (1,25D). A las 24 horas
del ingreso, tras la normalizacién analitica con
remision clinica, fue trasladado a planta de
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tratamiento via oral asocidndose colecalciferol

(25D) tras la confirmaci6n de niveles indetec-

tables en el nifo y su madre. (Tabla I)

El diagnostico diferencial de una hipocal-
cemia neonatal tardia debe incluir hipopa-
ratiroidismo, pseudohipoparatiroidismo y
raquitismo carencial. La raza, edad y alimen-
tacion de este lactante sugieren como primera
posibilidad etioldgica la carencial aunque la
hipocalcemia e hiperfosforemia concuerdan
con el perfil habitual del hipo o pseudohipo-
paratiroidismo. La PTH ligeramente elevada
creemos era insuficiente para la grave y man-
tenida carencia de vitamina D. Esto afiadido a
la falta de sensibilidad del rifion atin inmadu-
ro a la PTH explicaria el perfil analitico poco
habitual encontrado. Tras el diagnéstico se
indicé suplementacion con calcio y vitamina
D en la madre y en la hermana de dos afios
de edad y alérgica a las proteinas de la leche
de vaca. Esta tltima afiadia al factor de riesgo
racial una dieta con exclusion total de lacteos.
Se constato en su caso una deficiencia severa
de vitamina D sin repercusion clinica a pesar
de un franco hiperparatiroidismo secundario
compensatorio.

Comentarios:

- Una posible hipocalcemia debe considerar-
se siempre ante un cuadro convulsivo.

- Antela hipocalcemia del neonato y lactante
pequeiio debemos valorar la coexistencia
de varios factores etiolégicos.

- Las madres de raza negra o de cultura
musulmana presentan un riesgo incre-
mentado de deficiencia de vitamina D con
importante repercusion potencial en su

hospitalizacién donde se mantuvo el mismo descendencia.
TABLA L
Caibnico Fosfato Mg PTHi 25D
mmol/L mg/dL mg/dL pg/mL ng/mL  Tratamiento
Ingreso 0.59 8.3 1.65 116 <4
Calcio
12h 0.9 7.6 220
1,25D
36 h 1 72 2.13
25D
5 dias 1.17 8.7 2.08 54.6 <7
7 dias 12 8.5 23
Calcio
12 dias 1.34 8 2.07 26.7 15.8
25D
2 meses 1.31 6.8 212 41 471




68

DIVERTICULO DE VENTRICULO DERECHO DE DIAG-
NOSTICO PRENATAL: A PROPOSITO DE DOS CASOS.
N. Ulibarrena Ascarza, P. Martinez Olorén,
C. Romero Ibarra, ].M. Galdeano Miranda, F.
Gallinas Victoriano, E. Burguete Archel, A.
Galindo Izquierdo.

Introduccién: El diverticulo cardiaco con-
génito es una anomalia cardiaca rara y su
deteccion prenatal es infrecuente. En la litera-
tura hay publicados menos de 200 casos y sélo
30 de ellos afectan al ventriculo derecho (VD).
Menos del 10% asocian otro defecto cardiaco.

Material y métodos: Presentamos dos
casos de diverticulos en ventriculo derecho
diagnosticados en nuestro hospital en época
prenatal. El primero estd asociado a una comu-
nicacion interventricular (CIV) perimembrano-
sa amplia, y el segundo caso no asocia otros
defectos cardiacos.

Resultados: Caso 1: En ecografia prena-
tal de un feto de 31 semanas se detecta una
CIV perimembranosa amplia asociada a un
defecto tipo outpouching en la pared lateral del
VD, que por sus caracteristicas (pared gruesa
y contraccién en sistole) parece tratarse de un
diverticulo. No existen otras malformaciones
asociadas. El embarazo cursa sin incidencias
hasta su finalizacién. Al nacimiento, el recién
nacido no presenta soplos significativos ni
signos de insuficiencia cardiaca y mantiene
constantes adecuadas. El ECG muestra un eje
derecho y morfologia BIRD. Presenta cardio-
megalia radioldgica a expensas de un VD pro-
minente. La ecocardiografia postnatal eviden-
cia el gran diverticulo en la pared lateral del
VD y de un tamafio semejante a ¢l, y una CIV
perimembranosa amplia. La RMN confirma
los hallazgos descritos. Al mes y medio de
vida presenta soplo de escape en mesocardio,
con taquicardia, taquipnea, hepatomegalia
y estancamiento ponderal. Inicialmente se
pauta tratamiento médico descongestivo y
posteriormente, con tres meses de vida, se
interviene cerrando la CIV. El diverticulo no
se reseca porque tiene una contractibilidad
sincrénica con el resto del VD y contribuye
a su funcion.

En la actualidad tiene dos afios de vida, esta
asintomdtico y con buena ganancia ponderal.
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Caso 2: En la ecografia prenatal de un
feto de 34 semanas se detecta un defecto tipo
outpouching en la pared del VD de iguales
caracteristicas que en el caso 1 (pared gruesa
y contraccion sincrénica). No otros defectos
cardiacos ni malformaciones asociadas. El
embarazo cursa sin incidencias. Al nacimiento,
la recién nacida no presenta hallazgos patolé-
gicos a la exploracion fisica y estd asintomética.
El ECG muestra un eje derecho sin otras altera-
ciones. La ecocardiografia postnatal evidencia
el gran diverticulo con boca de entrada de 1
cm al VD. Por el momento no se han realizado
otras pruebas de imagen. Al mes y medio de
vida permanece asintomatica.

Conclusiones:

- El diverticulo congénito es un defecto
poco frecuente. En ocasiones estd asocia-
do a otras malformaciones cardiacas, que
pueden ser las responsables de la clinica y
el prondstico.

— Normalmente cursa de forma asintomatica,
solo se reseca quirdrgicamente en caso de
que tenga un movimiento paradéjico en
sistole para evitar fenémenos trombéticos.

SINDROME DE HUESO HAMBRIENTO: DE LA NECESI-
DAD DE SU CONOCIMIENTO A LA COMPLEJIDAD DE
sU MANEJO. E. Martinez Cuevas, O. Zubiaur
Alonso, A. Lopez Diaz, M. Lambarri Izagui-
rre, R. Addn Pedroso, A. Urberuaga Pascual,
A. Romero Candel, G. Grau Bolado.

El hueso es el principal depésito de calcio
del organismo, situaciones que supongan su
deplecién pueden conllevar la aparicién de un
Sindrome de Hueso Hambriento (SHH) una
vez restablecida la homeostasis del metabo-
lismo fosforo-célcico. Presentamos dos casos
de diferente etiologia que desarrollaron un
importante y mantenido SHH.

Caso 1. Nifio de 13 aflos ingresado por
cdlico renal en el que se constata hipercal-
cemia (calcio 16 mg/dl) con niveles de PTH
elevados. En estudio gammagréfico se con-
firmé hiperparatiroidismo primario secun-
dario a adenoma paratiroideo. En el estudio
de imagen seo se objetivaron lesiones liticas
de caracteristicas benignas (quistes pardos).
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Se realizd exéresis quirtirgica del adenoma
paratiroideo con normalizacién de las cifras
de PTH. En el posoperatorio inmediato se
objetivé hipocalcemia precisando aportes ele-
vados de calcio intravenoso y calcitriol oral a
pesar de lo cual al noveno dia de la cirugfa
nuevamente el paciente present6 hipocalcemia
sintomatica (parestesias) e hipomagnesemia.
Desde ese momento hasta la actualidad pre-
cisa aporte oral de calcio a altas dosis y man-
tiene la necesidad de calcitriol a pesar de la
normalizacion de las cifras de PTH.

Caso 2. Nifia de 13 afios que ingresa por
sospecha de leucemia con datos de sindrome
de lisis tumoral e hipercalcemia severa (20,4
mg/dl) con niveles de PTH y vitamina D nor-
males. Se inici0 el tratamiento especifico de las
alteraciones metabdlicas descritas y en el caso
dela hipercalcemia tratamiento con dcido zole-
drénico y calcitonina. En el estudio de imagen
0seo se objetivaron lesiones liticas. Posterior-
mente, a partir del cuarto dia de ingreso se
establecen hipocalcemia, hipomagnesemia e
hipofosforemia asintométicas pero de dificil
control. Para mantener la calcemia se preci-
saron aportes elevados de calcio intravenoso,
junto al aporte de fostato monosddico y mag-
nesio. A las tres semanas del ingreso se da de
alta de la planta de hospitalizacién de Oncolo-
gia manteniéndose desde entonces tratamiento
oral a dosis méxima de calcio elemento.

Conclusiones: El SHH es una entidad
clinica poco frecuente pero potencialmente
grave en aquellas formas severas secundarias
a una reabsorcion 6sea extrema. Es necesario
su conocimiento para el manejo adecuado
de aquellas situaciones de desequilibrio del
metabolismo del calcio que afectan de forma
importante los depdsitos dseos. El reconoci-
miento de esta entidad es de especial interés
en los nifios sobretodo en las etapas de creci-
miento méaximo.

ENFERMEDADES RARAS. A PROPOSITO DE DOS
CAs0s. I. Naberan, A. Amezqueta, R. Uraba-
yen, N. Ulibarrena, J. Esparza, S. Moreno,
N. Clerigué, E. Ispizua Mendivil, J. Molina.
Oncohematologia pedidtrica. Servicio de Pediatra
Complejo Hospitalario de Navarra.
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Introduccién: Una enfermedad rara es,
segtin la Unién Europea, aquella que afecta a
menos de 5 de cada 10 000 individuos, es decir,
a menos del 0,05 % de la poblacion, y la cual
requiere de esfuerzos especiales unificados
para poder llegar a un diagndstico precoz y
un adecuado tratamiento.

Presentamos dos casos de enfermedades
raras diagnosticadas este afio en el servicio
de pediatria

Caso 1: Recién nacido a término de 8 horas
de vida que ingresa en la unidad neonatal por
petequias generalizadas. No presenta riesgo
infeccioso y se valora probable trombopenia
en la madre durante el embarazo. La explora-
cién fisica es normal exceptuando las petequias,
No hepatoesplenomegalia ni malformaciones
aparentes. Analitica al ingreso muestra trom-
bopenia severa (38.000 plaquetas), con resto de
pardmetros analiticos normales. Se amplia estu-
dio, realizandose pruebas de coagulacion que
son normales, estudio en la madre (Antigeno
y Anticuerpos plaquetares) y en el nifio (Anti-
cuerpo plaquetar) para descartar problemas de
alo o autoinmunidad y diversos estudios para
descartar una causa infecciosa siendo todos los
resultados negativos. Se completa estudio con
medulograma, que resulta normal, orientando al
diagnostico de trombopenia periférica. No mejo-
ria de trombopenia tras ciclos de corticoides y
gammaglobulinas. El cuadro se acompafia de
sangrado en deposiciones macro y microsco-
pico. Al mes y medio, se remite a consulta de
oncohemtologia, se aprecian petequias generali-
zadas y dermatitis. En la analitica destaca trom-
bopenia con plaquetas de pequefio tamafio. Se
amplia estudio de trombopenia neonatal grave
con estudio de inmunidad en el que se aprecia
déficit parcial de linfocitos T 8 y de inmunoglo-
bulinas. Ante la sospecha de Sindrome de Wis-
kott-Aldrich (WAS) se realiza estudio genético
y se confirma que el paciente es portador de la
mutacion c424C>T del gen WAS. Actualmente
a los 2 meses del diagnéstico estd a la espera
de Trasplante de progenitores hematopoyéticos

Caso 2: Lactante de 6 meses y medio que
acude al servicio de urgencias derivada del cen-
tro de salud por haberse detectado en la revision
una palidez cutanea con hepatoesplenomegalia
y sensacién de enfermedad. Su pediatra realiza
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analitica general que pone de manifiesto una
anemia y trombopenia importante por lo que
ingresa para estudio. En la exploracion fisica
destaca un aceptable estado general con palidez
de piel y escleras junto con frente prominente
con acabalgamiento de hueso frontal, e intensa
hepatoesplenomelia. La analitica repetida confir-
ma anemia y trombopenia. Se realiza radiologia
de créneo y térax que impresiona de hueso muy
blanco. Se realizan aspirado de medula 6sea y
biopsia dsea, siendo el informe de medula nor-
mal sin infiltracion blastica con aumento de
osteoblastos Se realiza estudio radiolégico de
todo el esqueleto, siendo las imagenes compati-
bles con osteopetrosis y la analitica complemen-
taria de bioquimica y serologias que son negati-
vas. En sangre periférica destacan células inma-
duras sin apreciarse células leucémicas. No hay
antecedentes familiares destacables, siendo la
hermana mayor sana. Se realiza estudio genético
que en el que se identifica mutacién en heteroci-
gosis de p. Q126X en la posicion 376 (c.376C>T)
del exon 4 del gen. Se confirma Osteopetrosis
Maligna en su forma autosémica recesiva. El
estudio a los padres muestra en ambos la misma
alteracion genética Se realiza resonancia mag-
nética que muestra moderada hidrocefalia que
afecta a tercer ventriculo y ventriculos laterales
con signos de edema transependimario a nivel
frontal y potenciales auditivos y visuales que
son normales. Actualmente la paciente ha sido
sometida a un trasplante alogénico idéntico no
emparentado idéntico

Conclusion: E1 WAS y la osteopetrosis
maligna son dos enfermedades raras con una
incidencia de 4-10/millén de nacidos vivos
y 1/200.000 recién nacidos respectivamente.
Destacar el inicio y diagndstico precoz de estas
enfermedades, conocer la elevada mortalidad
que tienen y que ante la ausencia de tratamien-
to curativo el trasplante de progenitores hema-
topoyéticos puede salvar la vida.

ESOFAGITIS EOSINOFILICA: NUESTRA EXPERIENCIA.
J.L. Ramos Garcia, A. Urbistondo Galarraga,
J. Garay Manrique, ]. Eizaguirre Arocena, E.
Lasa Luances, I. Eizaguirre Sexmilo. Servi-
cio de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario
Donostia. Servicio de Pediatria. Hospital Univer-
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sitario Donostia. Unidad de Gastroenterologia
Infantil. Unidad de Alergologia Infantil.

Antecedentes: La esofagitis eosinofilica se
caracteriza por una inflamacién crénica del
es6fago junto con una importante infiltracion
de eosindfilos. En los tltimos afios se han pro-
ducido un llamativo aumento de su inciden-
cia, probablemente por un mejor diagndstico
diferencial respecto a la enfermedad por reflujo
gastroesofégico y un mejor conocimiento de
esta patologfa.

Objetivo: Dar a conocer nuestra experien-
cia en el diagnéstico de esta entidad.

Meétodo: Estudio retrospectivo desde enero
de 2011 a Mayo de 2013. Se diagnosticaron un
total de 29 pacientes, 23 varones y 6 mujeres.
La edad media al diagnéstico fue 7,7 afios.
Los sintomas de presentacién mas frecuentes
fueron disfagia e impactacién alimentaria. 18
pacientes tenian estudios de alergia alimen-
taria positivos y 5 presentaban atopia. En el
estudio anatomopatoldgico el infiltrado de
eosindfilos superior a 15 por campo de gran
aumento se hallé en 20 pacientes. Todos los
pacientes con alergia alimentaria fueron trata-
dos con dieta exenta, 4 pacientes con monte-
lukast y otros cuatro con esteroides sistémicos.
La evolucion ha sido favorable en 27 pacientes,
que permanecen asintomaticos.

Conclusiones:

- Laincidencia de esofagitis eosinofilica ha
experimentado un aumento de un tiempo
a esta parte.

- El diagnéstico es fundamentalmente ana-
tomopatolégico y clinico, debiéndose des-
cartar la enfermedad por reflujo gastroeso-
fagico y trastornos motores del eséfago.

- Los antecedentes alérgicos son frecuentes
y la respuesta clinica a la dieta exenta y
antialérgenos favorable.

INSUFICIENCIA CARDIACA SECUNDARIA A MALFOR-
MACION ARTERIOVENOSA CEREBRAL CON DILATACION
ANEURISMATICA DE LA VENA DE GALENO DIAGNOS-
TICADA PRENATALMENTE. A. Elosegi Castellanos,
J. Udaondo De soto, A. Miguélez Velasco, M.J.
Martinez Gonzalez, ]. Ayala Curiel, ]. M. Gal-
deano Miranda. Hospital de Cruces.
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Introduccion: La malformacion arterio-
venosa de la vena de Galeno consiste en una
fistula arteriovenosa intracraneal con dila-
tacién aneurismatica que drena a la vena
prosencefalica media, vena fetal persistente
precursora de la vena de Galeno. Supone el
1% de todas las anomalias vasculares intra-
craneales y el 37% de las lesiones vascula-
res en la infancia. Estos pacientes pueden
manifestar clinica de insuficiencia cardiaca
congestiva a pesar de presentar normalidad
cardiolégica estructural, asi como retraso
del desarrollo, hidrocefalia, convulsiones y
hemorragia cerebral.

Material y método: se presenta el caso
de un nifio con diagnéstico prenatal en la
semana 34 de gestacion de malformacion
aneurismatica de la vena de Galeno, que se
confirma al nacimiento con angioRM cerebral:
malformacién tipo coroideo de 3 cm. Durante
los primeros 3 dias de vida presenta clinica de
insuficiencia cardiaca, controlada inicialmente
con tratamiento diurético y oxigenoterapia
de alto flujo. Al 4° dia de vida ante empeo-
ramiento clinico se decide embolizacién
mediante inyeccién de liquido embolizante
ocluyendo 30% del aporte fistuloso con mejo-
ria clinica. A las 48 horas realiza tres episodios
convulsivos que ceden con fenobarbital. A los
10 dias de vida requiere una 2° embolizacién,
ocluyendo otras 3 fistulas. Se realizan dos
nuevos intentos de embolizacién a los 2y 3
meses de vida, sin éxito por problemas de
acceso vascular. Se decide 3¢ embolizacién
a los 6 meses en otro centro hospitalario,
donde durante el postoperatorio presenta
un episodio de movimientos ténico-clénicos
de extremidades superiores comprobandose
en el TAC craneal hidrocefalia y hemorragia
intraventricular, por lo que se coloca drenaje
externo durante 5 dias. Ante la persistencia de
episodios convulsivos, se inicia tratamiento
anticomicial (acido valproico). Tras las embo-
lizaciones, se controla la clinica de insuficien-
cia cardiaca. En RMN se objetiva signos de
embolizacién subtotal de malformacion de
vena de Galeno con hemorragia diencefélica
abierta a ventriculos, asf como lesiones isqué-
micas en ambos hemisferios y se traslada a
nuestro hospital. En nuevo control de RMN
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se aprecia un discreto aumento del tamafio de
los ventriculos, por lo que se decide coloca-
cién de derivacién ventriculoperitoneal con
mejoria clinica neurolégica del paciente.

Conclusiones: ante la presencia de clinica
de insuficiencia cardiaca congestiva y estu-
dio cardiolégico normal, se debe sospechar
de lesiones vasculares a otros niveles, por lo
que es necesaria una exploracion fisica com-
pleta. El método diagndstico de eleccién de las
malformaciones arteriovenosas es la angiogra-
fia, pudiéndose sospechar por ecograffa. La
insuficiencia cardiaca se puede manejar con
tratamiento médico y retrasar la terapia endo-
vascular de embolizacién hasta los 5 meses,
edad en que el procedimiento es mas seguro
sin aumentar el riesgo de secuelas neurologi-
cas. En caso de presentar insuficiencia cardia-
ca refractaria a tratamiento médico, se debe
proceder a la embolizacion de forma urgente.
El tratamiento de eleccién es la embolizacion
via transarterial, ya que esta via de abordaje ha
demostrado obtener mejores resultados sobre
la via transvenosa o transtroncular. La cirugfa
es poco utilizada por la elevada morbilidad y
mortalidad.

HIPERAMONIEMIA EN EL PERIODO NEONATAL.
O. Martinez-Mugica Barbosa, E. Catedia-
no Sainz, A. Rodriguez Serna, A. Montoro
Expésito, M*C. Lopez Herrera, J. Lopez de
Heredia, J. de las Heras Montero, L. Alda-
miz-Echevarria Azuara. Unidad Neonatal. Hos-
pital Universitario Cruces.

Antecedentes y objetivos: Los trastornos
del ciclo de la urea representan un amplio gru-
po de patologias, generalmente de herencia
autosomica recesiva, en los que la clinica viene
condicionada por la hiperamoniemia. La forma
clasica de presentacion ocurre en el periodo
neonatal coincidiendo con la introduccién de
las proteinas de leche de vaca, y cursan con
encefalopatia aguda y deterioro neurolégico.
Aungque el diagndstico definitivo viene deter-
minado por el patrén de aminoacidos altera-
dos y el estudio genético, debe sospecharse
ante todo paciente con clinica neurolégica
que presente hiperamoniemia con alcalosis
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metabdlica y glucemia normal. El tratamiento
inicial se basa en eliminar el amonio mediante
farmacos quelantes y hemodiafiltracion, ade-
mas de evitar el catabolismo. Posteriormente
se debe llevar a cabo una restriccién proteica
con aporte de suplementos de los aminoacidos
esenciales.

Método: Revisi6n de los errores congénitos
del metabolismo que cursan con hiperamonie-
mia, centrado fundamentalmente en los tras-
tornos del ciclo de la urea a través de 2 casos
clinicos. Diagnéstico diferencial y opciones
terapéuticas disponibles.

Resultados: Caso 1: Recién nacido de 8
dias de vida que ingresa por letargia y recha-
zo de tomas. A su ingreso presenta alcalosis
metabélica e hiperamoniemia con electroen-
cefalograma normal. Se inicia tratamiento
médico con fenilbutirato, carbamilglutamato
y hemodiafiltracion durante 8 horas con mejo-
rfa clinica y normalizacién analitica. Con el
diagnéstico de Citrulinemia tipo 1 (deficiencia
de Arginosuccinico sintetasa) es dado de alta
a domicilio, con buena evolucién posterior y
bajo el seguimiento por el servicio de Meta-
bolismo Infantil.

Caso 2: Recién nacido que ingresa a las 68
horas de vida, trasladado de otro hospital, por
hiperamoniemia con alcalosis metabélica, con
disminucién progresiva del nivel de conscien-
cia, hipertonia y vomitos. A su llegada se inicia
tratamiento médico con los mismos farmacos
quelantes del amonio que en el caso anterior
y se realiza hemodiafiltracion, confirmandose
el diagndstico de Acidemia Arginino Succinica
(deficiencia de Argininsuccinato liasa). Progre-
sivamente se evidencia un empeoramiento
neuroldgico presentando un status convulsivo
con inestabilidad hemodinamica y fallo mul-
tiorganico. Dado el mal pronéstico y la mala
evolucion clinica se procede a una limitacién
del esfuerzo terapéutico con posterior falleci-
miento del paciente.

Conclusiones: Aunque la incidencia indivi-
dual de los errores congénitos del metabolismo
es baja, considerados en su conjunto no son tan
infrecuentes. Por ello, el diagnéstico precoz es
fundamental para un temprano y adecuado
manejo, minimizando asi la alta morbimorta-
lidad asociada a estos trastornos.
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CREACION DE UNA RED VIGIA DE INTOXICACIONES
EN ATENCION PRIMARIA. 1. Tturralde Orivel, S.
Mintegi Raso?, B. Azcunaga Santibafiez’, E]J.
Humayor?, M.A. Lizarraga Azparren?. 'Gripo
de Trabajo de Intoxicaciones SEUP(GTI-SEUP).
2Sociedad Vasconavarra de Pediatria

En nuestro entorno la exposicién de un
niflo a una sustancia potencialmente téxica cv
supone el 0,3% de los episodios en servicios de
urgencias pedidtricos hospitalarios (SUPH). En
octubre 2008, GTI-SEUP decide la creacion de
un Observatorio Toxicol6gico a nivel nacional
en el que participen los distintos SUPH a fin
de conocer la epidemiologia de las intoxica-
ciones atendidas en los servicios de urgencias
pedidtricos, su manejo y asi poder elaborar y
difundir recomendaciones. Tras cuatro afios
tenemos datos que nos han permitido cono-
cer mejor estas intoxicaciones pero no existen
datos epidemiolégicos recientes sobre el ambi-
to extrahospitalario;el GTI-SEUP decide gra-
cias a la colaboracion de la SVNP la creacion
de una herramienta para ayudarnos a conocer
cudl es la situacion en el medio extrahospitala-
rio;la red vigia de intoxicaciones en Atencion
Primaria

Objetivos:

Establecimiento de una red vigia de intoxi-
caciones pedidtricas en Atencién Primaria que
nos permita:

1. Observar tendencias epidemiolégicas.

2. Observar tendencias manejo y detectar
aspectos susceptibles de mejora.

3. Elaborar y difundir recomendaciones

4. Establecer una comunicacion fluida entre
medio prehospitalario y hospitalario bene-
ficiosa para la atencion global de las intoxi-
caciones pediatricas.

Material y métodos. Registro descriptivo
prospectivo en el que se incluyen todos los
pacientes pedidtricos atendidos con sospe-
cha de intoxicacién en los distintos centros
de atencién primaria pediatrica adscritos a la
red vigia.

- Meétodo de adhesion: cada uno de los miem-
bros de la SVNP recibird una carta infor-
mativa proponiéndoles participar en el
estudio; si su respuesta es afirmativa, debe-
ra cuplimentar un cuestionario donde se
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recogeran diversos aspectos de su centro
de trabajo y remitirlo a los coordinadores
de la red para su registro

- Registro de casos: se creard un registro infor-
matizado donde se incluiran todos los epi-
sodios de sospecha de contacto con sustan-
cia potencialmente toxica atendidos. Este
formulario deberd ser formalizado en el
momento de la consulta de la intoxicacion.
El formulario estara disponible en la red
siendo de facil acceso y cumplimentacion
por los usuarios Asi mismo mensualmente
deberdn enviar el n® de pacientes atendidos
en ese plazo.

- Andlisis y explotacién de datos: todos los
datos se introducirdn en una base disefiada
a tal fin para su andlisis mensual por parte
de los coordinadores de la red.

—  Comunicacion de resultados: serdn presenta-
ran en la SVNP'y en el GT intoxicaciones y
tendrdn una difusion a nivel nacional en los
distintos foros pediatricos existentes en la
actualidad, tanto a nivel de atencion prima-
ria como hospitalario (SEUP, AEP, AEpaP
etc.).

;QUE PODEMOS HACER LOS SANITARIOS ANTE LA
MUTILACION GENITAL FEMENINA? S. Esteban
Lopez, C. Diez Saez, A. Valladolid Urdan-
garay, L. Ventades Iglesias, J. Inaki Gallo, P.
Isla Climente.

La mutilacion genital femenina que has-
ta hace no mucho era algo lejano en nuestras
consultas, en los dltimos afos, al convertirse
Espafia en un punto de destino de movimien-
tos migratorios de personas procedentes de
paises de Africa subsaharina, es una realidad
que ha dejado de ser excepcional, tanto en los
diferentes &mbitos donde se atienden a emba-
razadas y puérperas, como en las consultas de
pediatria. La presencia de muijeres y de nifias
que presentan o estdn en riesgo de ser some-
tidas a ella, cada vez es mayor. Nosotros, los
sanitarios pediatras, ocupamos una posicién
privilegiada en nuestras consultas para abor-
dar el tema, informar sobre las consecuencias
fisicas y psicolégicas, y también legales, y
participar en la prevencion de la misma. Este
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hecho supone un reto para nosotros. Por una
parte por el desconocimiento de esta practica
ancestral y nuestra falta de formacién y sen-
sibilizacion hacia el tema y por otra, por la
ausencia de un protocolo claro de abordaje en
nuestra comunidad. Partiendo de esto, se esta
realizando un protocolo multidisciplinar para
la prevencién y actuacién ante la mutilacion.
De la parte sanitaria nos hemos encargado un
grupo de pediatras, ginecélogo/as, matronas
y trabajadores sociales del Area Local de Bil-
bao (Comarca Bilbao de Atencién Primaria y
Hospital Universitario Basurto). En esta comu-
nicacién se presenta el marco antropoldgico
y juridico de la mutilacién genital, datos de
la poblacién inmigrante en el Area Local de
Bilbao, objetivos como sanitarios y actuaciones
arealizar en el entorno hospitalario y en el de
atencién primaria y reflexiones.

EPIDEMIOLOGIA DE LOS PACIENTES ATENDIDOS POR
MOTIVOS PSIQUIATRICOS EN URGENCIAS DE PEDIA-
TRIA. A. Gonzalez Benavides, I. Naberan Mar-
daras, M. Martinez Merino, M. Mendizabal
Diez, I. Vaquero Iitigo, M. Zandio Zorrilla, E.
Rupérez Garcia, N. Clerigué Arrieta. Urgen-
cias de pediatria. Psiquiatria Infantil. Complejo
hospitalario de Navarra.

Objetivos. Describir las caracteristicas
epidemioldgicas de los pacientes atendidos
en urgencias de pediatria por motivos psi-
quiatricos en un hospital terciario.

Meétodo. Estudio retrospectivo de los epi-
sodios atendidos en urgencias por motivos
psiquitrico durante 6 meses (de enero 2013
a junio de 2013) en pacientes menores de 15
aflos. Se recogieron las variables: edad, sexo,
dia y forma de llegada, antecedentes psiquia-
tricos, estructura familiar, motivo de consulta,
diagndstico codificado por CIE-10, valoracién
urgente por psiquiatria y destino. Los datos
fueron analizados mediante SPSS 20.0

Resultados. Se recogen 60 episodios, corres-
pondientes a 45 pacientes. Esto representa el
0.4% de las urgencias pediatricas de nues-
tro hospital y el 5% de las correspondientes
a pacientes entre 12-15 afios. La mediana de
edad de los pacientes ha sido 13 aflos, siendo
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63% chicas. Un 44% estaba en seguimiento pre-

vio por salud mental y un 27% tomaba alguna

medicacién previa. En cuanto a la estructura
familiar y los antecedentes psiquidtricos, un

30% provienen de familias de padres separados

y existfa un 42% de antecedentes psiquiatri-

cos familiares. Un 78% venian acompafiados

por alguno de sus padres, precisando ambu-
lancia un 28%. Los motivos de consulta mas
frecuentes fueron: ansiedad (28%), intoxica-
cién aguda por sustancias (22%, por alcohol
un 15%), intentos autoliticos (15%, 9 episodios
correspondientes a 4 pacientes) y alteraciones
del comportamiento (agitacion, agresividad,
comportamiento disruptivo) un 15%. El diag-
nostico por CIE-10 mas frecuente ha sido tras-
tornos neurdticos, relacionados con el estrés

y somatomorfos (35%), seguido de trastornos

emocionales o del comportamiento que apare-

cen habitualmente en la infancia (20%), y tras-
tornos mentales y de comportamiento debidos

al consumo de psicotrépicos (22%). Un 62%

fueron valorados de forma urgente por psi-

quiatrfa y un 27% ingresaron tras la atencion
en urgencias (7% en la unidad de psiquiatrfa).
Conclusiones:

- Las urgencias por causas psiquidtricas cons-
tituyen una causa frecuentes de consulta en
pacientes adolescentes.

- Los motivos de consulta mas frecuentes
fueron ansiedad y consumo de sustancias
(fundamentalmente alcohol).

- Los pacientes atendidos por motivos psi-
quidtricos requieren una alta tasa de ingre-
s0.

- Los pacientes atendidos por intentos auto-
liticos suelen precisar atenciones posterio-
res en la urgencia pedidtrica por el mismo
motivo.

MANEJO DE LA RESPUESTA INMUNE EN EL TRAS-
PLANTE CORNEAL PEDIATRICO. A. Ibarrola Vidau-
rre, T.X. Lerchundi Plaza, J. Etxebarria Ecena-
rro, L. Madariaga Dominguez.

Antecedentes y objetivos: Evaluacion del
uso de Ciclosporina A sistémica en querato-
plastias pedidtricas: resultados, influencia y
potencial riesgo-beneficio.
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Método: Estudio descriptivo retrospectivo
en menores de 14 afios, que entre 1997 y 2011
recibieron un trasplante corneal en nuestro
centro. El tratamiento con Ciclosporina A sisté-
mica se inicia en el momento de la intervencién
quirdrgica, administrandose a dosis entre 5y
7 mg/kg/dia. La dosificacion es regulada en
funcién de los niveles basales (T0), mantenién-
dose en torno a 100 ng/mL. El resultado del
injerto es graduado como transparente, leve
opacidad, opacidad completa o fracaso. La
nefrotoxicidad aguda es controlada mediante
analiticas seriadas, vigilando alteraciones del
filtrado glomerular (eGFR) e i6nicas, la apa-
ricion de proteinuria y la presencia de HTA.
Resultados: Se han realizado 17 trasplan-
tes primarios de cérnea en 15 nifios durante
este periodo de tiempo. Las indicaciones qui-
rargicas han sido opacidades congénitas en 8
0jos, 6 pacientes con opacidades adquiridas no
traumaticas y 3 por leucomas postraumaticos.
Todos ellos han recibido tratamiento sistémi-
co oral con Ciclosporina A desde el momento
de la cirugfa. La mediana de seguimiento ha
sido de 40 meses. La media del valor basal
de Ciclosporina A(T0) en el seguimiento de
los pacientes a las 2 semanas es 140.14 ng/ml
(Desviacion Estandar: 46.7), a los 6 meses es
103.5 ng/ml (Desv. Est.: 47.1) y a los 12 meses
es de 98.11 ng/ml (Desv. Est.: 37.3). Se ha obje-
tivado transparencia del injerto en el 86,7% de
los nifios tras el primer afio de seguimiento, en
el 64,2% tras 2 afios y en el 61,6% tras 3 afios.
Durante los primeros 12 meses de seguimiento
en solo 2 pacientes ha fracasado el trasplante
(13.3%). El control de nefrotoxicidad aguda
se ha realizado mediante el calculo del eGFR;
siendo la media a las dos semanas de 132.7
(Desv. Est.: 47.3), a los 6 meses de 141.8 (Desv.
Est.: 45.4) y al afio de 157.6 (Desv.Est.: 38.4).
Los efectos secundarios observados son: hirsu-
tismo leve en 7 pacientes, hiperplasia gingival
leve en 4 pacientes e insomnio en 1 paciente
No hemos observado alteraciones significati-
vas en la presion arterial ni presencia de pro-
teinuria en nuestros pacientes.
Conclusiones:
- La ciclosporina A parece un tratamiento
adecuado para mejorar la viabilidad de
los injertos en pacientes pedidtricos.
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- Su uso es bastante seguro, sin haberse
encontrado signos de nefrotoxicidad aguda
en nuestra serie; y ha mejorado los resulta-
dos en cuanto a viabilidad de la querato-
plastia.

REVISION CLINICO-EPIDEMIOLOGICA DE LA TEM-
PORADA 2011-2012 DE ROTAVIRUS. A. Partidas
Perich, M. de las Heras Martin, A. Sierra
Picon, S. Devesa Mendez, E. Garrote Llanos,
J. Aristegui Fernandez, J. Sanchez la Fuente.
Seccion de Infectologia Pedidtrica. Hospital Uni-
versitario Basurto

Introduccion: La infeccion por Rotavirus es
la causa mas frecuente de gastroenteritis aguda
(GEA) en la infancia a nivel mundial. En Espa-
fa, produce una alta morbilidad, ocasionando
un elevado nimero de consultas en Atencion
Primaria, servicios de Urgencia y hospitaliza-
ciones; al ano, 1,35 de cada 1000 nifios menores
de 5 afios, ingresa en el hospital debido a una
GEA por Rotavirus.

Objetivos: Determinar las caracteristicas
epidemioldgicas y clinicas de la temporada de
Rotavirus 2011-2012 en un 4rea urbana.

Métodos: Estudio descriptivo de las histo-
rias clinicas de los pacientes entre 0 y 5 afios,
que resultaron positivos para Rotavirus en
muestras procedentes de Centros de Salud,
Urgencias y planta de hospitalizacién, entre
noviembre de 2011 y abril de 2012, en un drea
urbana.

Resultados: Se obtuvieron 132 muestras
positivas para Rotavirus. De estas, 75 (57%)
correspondian a hombres. El grupo etario
con mayor afectacién fue el de los lactantes
entre 12 y 23 meses (38%), seguido de los
lactantes entre 7 y 11 meses (30%). Los meses
de mayor prevalencia fueron enero y febre-
ro de 2012 (47% y 18%). Un 42% de los nifios
acudia a guarderfa. Un 41% de los lactantes
habia recibido lactancia materna exclusiva,
al menos durante 4 meses, frente a un 30%
que no. En 79 pacientes (60%) no constaba si
existia ambiente epidémico familiar y sélo 6
(5%) niflos estaban correctamente vacuna-
dos. En 73 (55%) pacientes no se observa-
ron signos clinicos de deshidratacién y 24
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(18%) pacientes presentaron deshidratacién
leve-moderada, siendo predominante en los
lactantes entre 7 y 11 meses (75%). De los 6
nifios que presentaron deshidratacién leve, 4

(67%) tenian niveles de sodio normales y sélo 1

(17%) presentd hipernatremia. De los 16 nifios

que presentaron deshidratacién moderada,

5 (31%) tenian hipernatremia y el resto pre-

sentaban valores de sodio normales. De los 5

niflos que presentaron deshidratacién severa,

4 (80%) tenfan hipernatremia y 1 (20%) hipo-

natremia. Se realizaron 51 analiticas (39%), en

37 (72%) se objetivé un valor de sodio normal,

mientras que la alteracién mas frecuente fuela

hipernatremia (20%). Hubo 41 ingresos (31%),

evidencidndose la mayor tasa en el grupo de

lactantes entre 7-11 meses (39%). La media de
estancia hospitalaria fue de 3,12 dias.
Conclusiones:

- La infeccién por Rotavirus es frecuente en
nuestro medio, ocasionando un elevado
nimero de procedimientos médicos.

- Hasta un tercio de los pacientes, con
resultado positivo para Rotavirus, requi-
1i6 ingreso hospitalario, predominando el
grupo de niflos entre 7 y 23 meses.

- Apesar delaalta tasa de asistencia a guar-
deria, tan sélo el 5% de los nifios estaba
correctamente vacunado; de ellos, sélo 1,
vacunado 3 semanas antes con la tercera
dosis, requirié ingreso.

EEEEEEEEREEEEEEEEEERERERERSEESES:]

ACCESIT PREMIO MEJOR COMUNICACION

SEGURIDAD DEL NINO HOSPITALIZADO: SISTEMA
DE NOTIFICACION Y ANALISIS DE INCIDENCIAS. L.
Arranz Arana!, M. Suiol Amilibia?, B. Iras-
torza Larburu?, C. Nufio Echenique?, C. Cal-
vo Monge?, E. Zavala Aizpuruad. 'Servicio de
Pediatrin, 2Servicio de Cirugia Pedidtrica, 3Servicio
de Farmacia, *DUE Unidad de Gestion, SUnidad
de Calidad. Hospital Universitario Donostia. San
Sebastidn.

Introduccion y objetivos: Los sistemas de
notificacién de incidentes sobre Seguridad del
Paciente permiten el andlisis y estudio de inci-
dencias evitables y su repercusion, asociadas
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a la aparicion de efectos adversos (EA) y asi
poder identificar dreas y problemas priorita-
rios en la seguridad del nifio hospitalizado. Se
entiende por EA un suceso aleatorio imprevis-
to que produce dafio al paciente o pérdidas
materiales o de cualquier tipo y por inciden-
cia un hecho que no descubierto o corregido
a tiempo puede implicar problemas para el
paciente.

Objetivo: Describir las incidencias, tipo
y andlisis de los incidentes ocurridos tras la
instauracion de un sistema de notificacién e
instaurar acciones de mejora consecuentes.

Métodos: Estudio observacional y descrip-
tivo de incidencias y efectos adversos notifi-
cados a través del Comité de Seguridad de
Pediatria desde 1/01/2011 hasta 30/09/2013.
Ambito del estudio: unidades del érea de hos-
pitalizacién pediatrica de un hospital terciario
(urgencias, intensivos pedidtrico y neonatal,
areas médico-quirtrgicas de lactantes y esco-
lares). Sujetos de estudio: nifios ingresados
independientemente del tiempo de hospitali-
zacion. Variables analizadas: estacionalidad,
registro por estamento profesional, unidad/
area de notificacion, error de medicacion,
gravedad, andlisis causa /raiz de la inciden-
cia, analisis modal de fallos /efectos, factores
contribuyentes.

Resultados: Se han registrado 148 inci-
dencias notificadas. No se ha observado picos
estacionales. La notificacién por estamentos:
DUE 60,8%, médicos 26.3%, otros 12,9%. Inci-
dencias por dreas: CIN 14,1%; UCIP 28,3%;
Escolares-Lactantes 35,1%; Onco-Hematologia
4,05%, otros 18.45%. Factores contribuyentes:
Farmacos/etiquetado 51,35%; Recursos huma-
n0os 16,8%; Equipos/ dispositivos 9,45%; Identi-
ficacion 6,08%; Comunicacion interprofesional
6,08%); Factores ambientales 4%; otros 5,52. Se
ha valorado el efecto adverso sin dafio /con
dafio. Se ha utilizado la herramienta de Anali-
sis modal de Fallos Efectos: 1. Andlisis: Causa/
Raiz: 4 casos.

Se han realizado acciones de mejora dirigi-
das a: fairmacos, vias de alimentacién y farma-
coterapia, prescripcion, arquitectura y accesos
y otros factores de riesgo.

Conclusiones: La administracién de
medicamentos origina la mayor parte de las
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incidencias relacionadas con la seguridad del
nifio. Se confirma la importancia del analisis
de los incidentes y la conveniencia de reali-
zar una vigilancia, con analisis de los indi-
cadores, en relacion a la seguridad del nifio
ingresado como instrumento de prevencion
que minimice y mitigue los potenciales efec-
tos adversos.

EEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEE]

ABORDAJE LAPAROSCOPICO DE LAS HERNIAS DE
MORGAGNL E. Ruiz Aja, L. Alvarez Martinez,
A. Galbarriatu Gutiérrez, L. Medrano Men-
dez, P. Lopez Alvarez-Bubhilla. Servicio de Ciru-
gin Pedidtrica, Hospital Universitario de Cruces.

Antecedentes y Objetivos: La hernia
retroesternal (Morgagni-Larrey) es un defecto
diafragmatico anterior que representa menos
del 6% del total de las hernias diafragmaticas
intervenidas. Generalmente asintomética, su
diagnoéstico suele ser incidental. La cirugia
minimamente invasiva ha permitido tratar
estos defectos de forma segura existiendo
diferentes técnicas descritas. Presentamos
tres casos con cierre del defecto laparoasistido
mediante sutura extracorpérea

Método: Tres nifios de 28, 5 y 12 meses,
asintomaticos, con diagndstico incidental de
hernia de Morgagni (Rx de térax), en los que
se realiza un acceso laparoscépico, identifica-
cién del defecto y cierre (plicatura) mediante
puntos sueltos en “U” (ethibond 2/0, aguja
EndoClose) introducidos a través de pared
abdominal anterior y anudados de forma
extracorpérea en tejido celular subcutédneo
(Azzie etal.).

Resultados: El postoperatorio cursa sin
incidencias en todos los casos, ddndose de
alta al 2%, 3° y 5° dia postoperatorio respectiva-
mente, no objetivandose recidiva en controles
radioldgicos posteriores.

Conclusiones: El tratamiento laparoscépico
dela hernia de Morgagni utilizando puntos de
espesor total (a pared abdominal anterior) y
anudado extracorpéreo, es un procedimien-
to seguro, técnicamente sencillo y eficaz. La
reseccion del saco herniario es actualmente un
tema sujeto a debate.
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SINDROME NEFROTICO Y ENFERMEDAD CELACA,
UNA ASOCIACION INUSUAL. M. Pavia Lafuente,
A. Zurutuza Bengoa, T. Intxausti Apraiz, A.
Palacios Arroyo, E. Soques Vallejo, A. Cerezo
Aguirre, H. Lorenzo Garrido, N. Garcia Pérez.
Nefrologia Infantil. Servicio Pediatria. H.U.Basur-
to. Bilbao.

Introduccién: La enfermedad celiaca se
ha relacionado con diversas enfermedades
renales, la mas conocida, la Nefropatia Ig A.
Existen pocas comunicaciones en la literatura
de nifios con sindrome nefrético y enfermedad
celfaca. A continuacién, presentamos el caso
de un paciente con sindrome nefrético corti-
codependiente con multiples recaidas al que
se diagnostica una enfermedad celiaca.

Caso clinico: Nifio de 5 afios diagnosticado
de sindrome nefrético idiopético corticosensi-
ble. Durante el primer afio presenta tres brotes,
por lo que se etiqueta de corticodependiente
a dosis altas y recibe tratamiento con ciclofos-
famida durante 2 meses (dosis maxima 165
mg/kg). Tras dos meses de finalizar dicho tra-
tamiento tiene nueva recaida, en esta ocasion
con corticodependencia a dosis bajas. En los
controles analiticos seriados llama la atencion
la ferropenia mantenida a pesar de tratamiento
con hierro oral, sin datos de anemia, microcito-
sis ni hipocromia. Por este motivo, a pesar de
no referir ninguna sintomatologia acompafian-
te, se decide realizar despistaje de enfermedad
celfaca con resultado positivo de anticuerpos
anti-transglutaminasa, anti-gliadina y anti-en-
domisio. En la biopsia intestinal se evidencia
atrofia vellositaria severa (tipo Marsh 3c), con
lo que se diagnostica de enfermedad celiaca.
En la actualidad, sigue dieta estricta exenta de
gluten, no recibe ningtin tratamiento para el
sindrome nefrético y no ha vuelto a presentar
brotes.

Comentarios: A pesar de los escasos regis-
tros de los que disponemos, parece que la
asociacion de estas dos entidades no es algo
fortuito. Ambas presentan una patogenia
autoinumne y cierta predisposicién genética,
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lo que justifica que al permanecer el factor
etiolégico implicado, persista la actividad de
la enfermedad. En la mayoria de casos comu-
nicados, se evidencia la remision de la protei-
nuria y el ntimero de brotes coincidiendo con
la retirada del gluten de la dieta. Por este moti-
vo, parece conveniente descartar enfermedad
celiaca mas 0 menos encubierta en pacientes
con nefropatias glomerulares, dada la facili-
dad para conocer los niveles de anticuerpos.
Por otra parte, estarfa indicado estar alerta a
la aparicién de proteinuria en el seguimiento
de pacientes celiacos.

REACCIONES DE HIPERSENSIBILIDAD A ANTIBIOTI-
COS BETALACTAMICOS EN LA POBLACION PEDIA-
TRICA. J. Vicarregui Olabarrieta’, E. Tato
Eguren’, A. Zabaleta Rueda’, N Arruti Oyar-
zabal?. 'Servicio de Pediatria, Seccidn de Respi-
ratorio y Alergia. Hospital Txagorritxu. 2Servicio
de Alergologin e Inmunologia Clinica. Hospital
Santiago Apdstol.

Objetivos: Estimar la prevalencia de las
reacciones de hipersensibilidad a antibiéticos
betalactdmicos y describir los hallazgos epi-
demioldgicos, clinicos y diagndsticos en los
pacientes peditricos derivados a la consulta
de Respiratorio y Alergia de nuestro servicio
con dicha sospecha diagndstica durante el
periodo 2012-2013.

Método: Estudio descriptivo retrospectivo
mediante revisién de historias clinicas de 29
pacientes con sospecha de hipersensibilidad
a antibidticos betalactdmicos entre 2012-2013.

Resultados:

- Se estudiaron un total de 29 casos con una
edad media de 2,5 afios, siendo el 79% de
edad igual o menor a los 3 afios. E148,29%
fueron muijeres y el 51,71% varones.

- E144,8% de los pacientes tenian anteceden-
tes personales de atopia.

- Enel80% la clinica se relacion6 con la toma
de amoxicilina y en el porcentaje restante
con la toma de amoxicilina-clavulanico.

DicieMBRE 2013

Todos los pacientes presentaron sintomas
cutaneos; de ellos un 3,44% (1 paciente) se
acompafié ademas de vémitos y diarrea,
otro 3,44% de diarrea e inflamacién articu-
lar y otro 3,44% tnicamente de afectacion
articular.

La clinica se presentd en las primeras 24
horas en el 10,34% y en el restante (90,66%)
tras el primer dia de tratamiento. EI tiem-
po medio de aparicion de los sintomas fue
entre el 4° y 5° dfa.

En todos los pacientes en los que se realizé
una IgE especifica (24,13%), el resultado fue
negativo y la prueba cutanea con el antibi6-
tico supuestamente implicado fue negativa
en el 100% de los casos.

En el 93,10% se descartd una reaccién de
hipersensibilidad mediante prueba de pro-
vocacion oral con el antibitico implicado.
Esta prueba fue positiva en 2 de los 29
casos, siendo en ambos casos el antibidtico
implicado la amoxicilina y con aparicién de
la clinica pasadas 24 horas de tratamiento.
Conclusiones:

La amoxicilina fue el firmaco més frecuen-
temente implicado en las reacciones adver-
sas a antibidticos betalactdmicos.

La mayoria de las reacciones adversas se
manifestaron como cuadros cutaneos que
aparecen entre el 42y 5° dia de tratamiento.
Las pruebas cutédneas fueron negativas en
todos los casos y la IgE especifica tnica-
mente se solicité en 7 de los mismos, obte-
niéndose un resultado negativo. Siendo el
90,66% de las reacciones tardias y al tratar-
se de reacciones no mediadas por IgE, no
parece necesaria la solicitud de ésta para
llegar al diagnéstico.

En la mayor parte de las pruebas de pro-
vocaci6n el resultado fue negativo. S6lo un
pequefio porcentaje de las mismas resul-
taron positivas, siendo la amoxicilina el
farmaco implicado. La reaccién adversa se
manifesté pasadas 24 horas de tratamiento
por lo que se clasificaron como reaccién de
hipersensibilidad retardada a amoxicilina.



