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COMUNICACIONES

ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA

UsO DE LA GRASA ABDOMINAL MEDIDA CON
ECOGRAFfA NUTRICIONAL COMO SCREENING DE
RIESGO DE ESTEATOSIS HEPATICA NO ALCOHO-
LicA (EHNA) EN POBLACION OBESA INFANTIL.
I. Diez Lépez', A. Sarasua Miranda?, S.
Maeso-Méndez!, Z. Garcia Casares!, A. Eri-
ka Calvo Saez. 1Servicio de Pediatria; 2Servicio
de Pediatria. Seccion Endocrinologia Pedidtrica.
Hospital Universitario Araba. OSI Araba. *Depar-
tamento de Pediatria. UPV-EHU. UD de Vitoria.
1BIOARABA. Vitoria, Alava.

Introduccion. La EHNA es un hallaz-
go cada vez mds relevante en la poblacién
pediétrica afecta de obesidad. En adultos, la
evolucion de esta esteatosis hacia una fibrosis
y correlacién con el sindrome metabélico es
cada vez mas significativa. La existencia de
una herramienta rapida y validada de screening
en consulta serfa de gran utilidad.

Objetivo principal. Evaluar si la medicién
de grasa intraperitoneal medida a través de
ecograffa nutricional, permite diagnosticar de
esteatosis hepdtica no grasa o riesgo meta-
bélico en pacientes con sobrepeso/obesidad.
Establecer si existe algtin tipo de correlacién
entre las mediciones de grasa abdominal
obtenidas mediante ecografia nutricional y
las obtenidas en practica clinica habitual de
estos pacientes mediante ECOGRAFIA hepa-
tica, si esta se realiza dentro de la practica
clinica habitual.

Material y métodos. Pacientes que acuden
a CCEE de Endocrinologia por sobrepeso. IMC
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Figura 2.

>2SDS. ECOGRAFO MINDRAY Z50 (técnica
de Hamagawa) mediante estudio ECOGRA-
FIA adiposa abdominal (grasa subepidérmica
superficial-energia almacenada, profunda e
intraperitoneal-riesgo en adultos de EHNA)
(Figs. 1y 2).

Resultados. Primer estudio nacional de
validacién en pediatria de ECOGRAFIA pro-
funda compatible con EHNA vs. ECO nutri-
cional.

Estudio en 90 pacientes de ECO profun-
da por radi6logo y ECO nutricional. EHNA
52/90 (57,8%). Distribucién leve 43/90 (47,8%),
moderada 8/90 (8,9%) y severa 1/90 (1,1%).

Se realiz6 una prueba U de Mann-Whitney
en 90 pacientes, los resultados mostraron que
la media de grasa intraperitoneal adiposo fue
estadisticamente significativa mayor entre los
grupos afectos de EHNA (z=-7,603, p< 0,01) a
un nivel de significancia de 0,05.

El punto de corte que presenta una corre-
lacién positiva entre EHNA SI/NO serfa de
media 0,82 cm IC [0,70-0,94] 95% mediante U
de Mann-Whitney.
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Conclusiones. La existencia de una EHNA
mediante ECO clasica se relaciona mediante
una correlacion lineal y positiva con la masa
grasa pre-peritoneal estudiada mediante ECO
nutricional.

NOTA: Equipos adquiridos mediante cola-
boracién con la SEEN-ayudas 2021.

EPIDEMIOLOGIA DE LA DIABETES MELLITUS
TIPO 1 EN LA EDAD PEDIATRICA EN GUIPUZ-
COA. REVISION DE L0S ULTIMOS 15 ANOS. N.
Pacho Beristain!, S. Iparraguirre Rodriguez!,
E. Artola Aizalde? V. Cancela Miiiz? E. Liza-
rralde Atristain’, O. Ibarrondo Olagiienaga®.
Hospital Zumdrraga, Zumdrraga. *Hospital Uni-
versitario Donostia. 3Hospital de Mendaro, Men-
daro. OSI ALTO-DEBA, Arrasate.

Introduccién. La diabetes mellitus tipo 1 es
una de las enfermedades crénicas mds preva-
lentes en la edad pediatrica. Los estudios epi-
demioldgicos han contribuido al conocimiento
de la enfermedad. En Espafia se estima una
incidencia aproximada de 17,69 casos /100.000
habitantes en menores de 15 afios.

Objetivos. Realizar un registro de todos los
casos de DM tipo 1 en la poblacién pedidtrica
de la provincia de Guiptizcoa para analizar las
caracteristicas epidemiolégicas, la incidencia
y la prevalencia, ya que no se habian obtenido
datos de nuestra provincia hasta la actualidad.

Material y métodos. Estudio transversal
retrospectivo de los casos diagnosticados en
Guiptizcoa en menores de 14 afios desde el 1
de enero de 2006 hasta el 31 de diciembre de
2020. Para la recogida de los casos se utiliza-
ron los registros de los pediatras endoctiné-
logos a cargo de las consultas y los obtenidos
del sistema informatico de codificacién de
diagndsticos. Se han realizado contrastes de
hipétesis para evaluar si existen diferencias
estadisticamente significativas empleando
un nivel de confianza del 95%. Los analisis se
realizaron mediante el programa R-Statistics
Version 4.0.3.

Resultados. Se han analizado 167 casos,
encontrandose una incidencia media de 13,3
casos/100.000 habitantes-afio. Se percibe
una tendencia creciente de la incidencia a
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partir del afio 2010. La prevalencia en 2022
es de 0,93 casos/1.000 habitantes. La media
de edad al diagnéstico fue de 7,7 afios (3,7
SD), observandose un incremento en la edad
de presentacion que resulta significativo. El
53,6% de los casos eran varones y el 46,4%
mujeres con una distribucién homogénea a
lo largo de los afios. El 82,7% de los nifios
eran caucasicos, el 11,9% arabes, el 4,7% lati-
nos y el 0,6% subsaharianos. En el 43,7% de
los casos el debut diabético se dio en forma
de cetoacidosis diabética (CAD), siendo un
17,5% CAD leves, 10,9% CAD moderados
y 15,2% CAD graves. El grupo etario en el
que fue mas frecuente la CAD al diagnésti-
co fueron nifios > 10 afos con un 45,5%. El
valor de pH medio al diagnéstico es de 7,27
(0,17 SD), sin grandes variaciones a lo largo
de los afios. En un 90% de los casos el tiempo
transcurrido entre el inicio de los sintomas y
el diagnostico de la enfermedad fue de 1-2
meses. La media de HbAlc al diagndstico fue
del 11,1% (2,02 SD), sin cambios significati-
vos en los anos estudiados. El 75,5% fueron
alimentados con lactancia materna. EI 25,3%
tenfan antecedentes familiares de DM tipo 1.
El 88% de los nifios presentaron anticuerpos
positivos (anti-GAD, anti-IA2, anti-ICAy/o
anti-IAA) y un 10,8% asociaban otras enfer-
medades autoinmunes (celiaquia y tiroiditis).

Conclusiones. La incidencia media anual
de DM tipo 1 en menores de 14 afios en Gui-
puzcoa es de 13,3 casos/100.000 habitantes;
alta a nivel mundial, pero una de las més bajas
del pais. En nuestra provincia parece que exis-
te una tendencia al aumento de la incidencia.
La prevalencia de nifios afectos de DM tipo 1
en Guiptzcoa en 2022 es de 0,93 casos/1.000
habitantes. La frecuencia de la enfermedad es
casi la misma en ambos sexos con un ligero
predominio de los varones. La edad media de
presentacion es de 7,7 afios, con un incremento
significativo en los ltimos afios. En el 43,7%
de los casos totales, el debut diabético se dio
en forma de CAD, siendo més frecuente entre
nifios > 10 anos.

PREVALENCIA DE DEFICIT DE VITAMINA D EN LA
POBLACION PEDIATRICA E INFLUENCIA EN LOS
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NIVELES DE PTH. S. Maeso-Méndez}, I. Diez
Lépez?*, M. Etxebarria Aurrekoetxea?, A. Gar-
cia Oller!, A. Sarasua Miranda?. !Servicio de
Pediatria, 2Servicio de Pediatria, Seccién Endocri-
nologia Pedidtrica. Hospital Universitario Araba.
OSI Araba. 3Departamento de Pediatria. UPV-
EHU. UD de Vitoria. “BIOARABA. Vitoria, Alava.

Introduccion. La vitamina D desempefia
un papel importante en el metabolismo fos-
fo-calcico y en la mineralizacion 6sea. Ade-
mas, su déficit se relaciona con enfermedades
cardiovasculares, cdncer y enfermedades
autoinmunes.

E1 80-90% de la vitamina D necesaria la
producimos de forma endégena por la absor-
cién solar. La mitad norte de nuestro pais se
encuentra por encima del paralelo 40°, por lo
que no se asegura la produccion minima de
vitamina D en invierno. Actualmente, la Aso-
ciacion Espafiola de Pediatria recomienda la
suplementacién diaria con vitamina D en los
menores de 12 meses, no existiendo recomen-
daciones por encima de esa edad.

Por otra parte, en muchas ocasiones, nos
encontramos cifras de PTH elevadas sin alte-
raci6én asociada de la funcién renal, calcio y
fésforo. Se postula que esta elevacion aislada
de PTH puede ser debida, entre otras causas,
a déficit de vitamina D (hiperparatiroidismo
secundario).

El objetivo principal de este estudio es
calcular la prevalencia de déficit de 25-OH
vitamina D (250HD) en poblacién menor a
18 afios en nuestra provincia y detectar posi-
bles subgrupos con mayor riesgo de déficit.
Como objetivo secundario planteamos deter-
minar la relacion del déficit de vitamina D
con un aumento de los niveles de PTH en
esta poblacion.

Metodologia. Estudio transversal. Se reco-
gieron los pacientes de 0 a 17 afios a los que se
les habia realizado una determinaci6n anali-
tica de 250HD durante el afio 2021 en nues-
tro hospital. Se contrastaron: 250HD, PTH,
calcio total, edad, sexo, motivo de peticion
de analitica, época del afio y pais de proce-
dencia. Rangos de 250HD: normal > 30 ng/
ml, sub6ptimo 20-30 ng/ml y déficit < 20 ng/
ml; y PTH normal: 9-60 pg/ml.
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Resultados:

A) Prevalencia de déficit de vitamina D: se inclu-

yen 2.453 pacientes, 23,8% con 250HD
normal, 35,5% con niveles subdptimos y
40,7% con déficit. Las principales causas
de peticion de analitica fueron patologia
endocrinolégica, peticién en contexto de
otra analitica y alteraciones en la alimen-
tacion o peso.
E1 56,5% son mujeres y el 43,5% hombres,
sin diferencias significativas en los niveles
de 250HD (p> 0,05). En el grupo de lactan-
tes (0-2 afios), el 31,1% muestra déficit; sin
embargo, en el grupo de adolescentes (12-
17 afios) este porcentaje aumenta significa-
tivamente al 45,5% (p=0,01). Ademas, en el
primer cuatrimestre del aflo, tras los meses
de invierno, inicamente el 15,7% presenta
niveles normales de 250HD, en el segundo
cuatrimestre asciende al 29,1% y tras los
meses de verano, en el tercer cuatrimestre,
alcanza el 34,7% (p=0,01).

E172,5% son espatfioles, 13% del Magreb y

el 14,5% restante de otras zonas. Se objetiva

un mayor déficit de 250HD en los pacien-
tes que proceden de paises no europeos,

presentando déficit el 62,7% (p=0,002), e

incrementéndose la diferencia de forma

significativa en los pacientes proceden-
tes del Magreb, con un 68,8% de déficit

(p=0,001).

B) Vitamina D y PTH: se incluyen 599 pacien-
tes. E124,3% con 250HD normal, 36,3% con
niveles suboptimos y 39,4% con déficit.
En el grupo de pacientes con 250HD nor-
mal, la PTH se encuentra elevada en el
25,8%. En el grupo con niveles suboptimos
en el 36%, y en el de déficit alcanza el 44%.
Ademas, se objetivan diferencias significa-
tivas por grupos de edad: en un 20% de los
lactantes que presentan déficit de 250HD
se objetiva PTH aumentada; sin embargo,
en el grupo de adolescentes con déficit, se
observa un aumento de PTH en el 40,7%
de estos.

Conclusiones. Los pacientes pedidtricos
estudiados muestran un déficit de vitamina D
relevante y mds prevalente en invierno, en la
adolescencia y en los nifios procedentes de pai-
ses no europeos. Esto hace que nos planteemos
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la necesidad de suplementacién con vitamina
D en invierno para los pacientes pediétricos de
alto riesgo: adolescentes y migrantes.

Por otra parte, se observa relacién entre el
déficit de vitamina D y el aumento de los nive-
les de PTH, en probable relacién con hiperpa-
ratiroidismo secundario, siendo més evidente
en los adolescentes.

INFECCIOSAS

INFLUENCIA DE LA PANDEMIA COVID-19 EN
LA EPIDEMIOLOGIA DE LA BRONQUIOLITIS AGU-
DA EN UN HOSPITAL TERCIARIO. J. Del Arco
Rodriguez, M. Serrano Oarbeascoa, E. Pérez
Estévez, M. Ortega del Rio, A. Zugazabeitia
Irazabal. Unidad de Lactantes. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo,
Bizkaia.

La bronquiolitis aguda (BA) es la causa mas
frecuente de ingreso hospitalario en la pobla-
cién pedidtrica en nuestro medio. Sin embargo,
como consecuencia de la aparicién del SARS-
CoV-2, su epidemiologia parece haber variado.

El objetivo de nuestro estudio es analizar
las diferencias epidemioldgicas, clinicas y tera-
péuticas de los pacientes ingresados por BA
antes y después de la pandemia COVID-19.
Para ello, analizaremos los datos recogidos de
aquellos pacientes ingresados con diagndsti-
co de BA en un hospital terciario durante los
ultimos 4 afios.

Metodologia. Estudio observacional anali-
tico en el que se incluyen lactantes ingresados
diagnosticados de BA en el Hospital Univer-
sitario de Cruces durante dos periodos: des-
de el 1 de marzo de 2018 al 28 de febrero de
2020 (pre-pandemia) y desde el 1 de marzo de
2020 hasta el 28 de febrero de 2022 (pandemia
COVID-19).

Resultados. El niimero total de pacien-
tes analizados fue de 342 (53,22% varones
vs. 46,78% muijeres), objetivandose una dis-
minucién de los casos ingresados de forma
significativa en el periodo de pandemia (n144
en época COVID vs. n198 en pre-pandemia),
tendencia que ya se objetivaba en los afios
previos. Ademas, se objetivé un cambio en

115

su epidemiologia, con un descenso de casos
evidente en la época clasica de epidemia y un
nuevo pico de incidencia en julio de 2021. No
se objetivaron diferencias estadisticamente
significativas en la edad (grupo de edad mds
prevalente entre el mes y 3 meses de vida), tipo
de lactancia, clinica, gravedad ni necesidades
de tratamiento de soporte. Tampoco se objeti-
varon diferencias en cuanto a la necesidad de
ingreso en Cuidados Intensivos Pediatricos, si
bien la duracién del ingreso parece ser mayor
en el tltimo periodo.

Conclusiones. Los ingresos por BA han dis-
minuido a lo largo de los tltimos afios, objeti-
vando un cambio en su epidemiologia a raiz de
la pandemia por el SARS-CoV-2. Sin embargo,
su gravedad y caracteristicas clinicas no pare-
cen haber cambiado de forma significativa.

STREPTOCOCCUS PYOGENES: ;CAUSANTE DE
AUMENTO DE GLOMERULONEFRITIS POSTINFEC-
CIOSAS TRAS LA PANDEMIA DEL COVID-19? I.
Gordo Baztan', M. Erroz Ferrer!, L. Cayetana
Ugarte Mugarza', M.A. Sanchez Duran?, J.
Hualde Olascoaga?, A. Izeta Lizarraga?. 'MIR
de Pediatria, 2Nefrologin Pedidtrica. Hospital Uni-
versitario de Navarra.

Antecedentes y objetivos. La glomerulone-
fritis postinfecciosa es la causa mas comtin de
glomerulonefritis aguda en pediatria, siendo
su agente principal S. pyogenes, tras infeccién
rinofaringea o cutdnea con periodo de laten-
cia variable (1-6 semanas). Suele presentarse
como sindrome nefritico; hematuria, protei-
nuria, edemas, hipertensién (HTA) y oliguria.
Durante la pandemia del COVID-19, dado el
uso de las mascarillas, disminuyd la trasmision
del S. pyogenes, reduciendo concomitantemente
las glomerulonefritis agudas postestreptocdci-
cas (GNAPE).

Sin embargo, en los dltimos meses se
ha detectado un aumento llamativo de las
infecciones por dicha bacteria, presentindose
clister de casos de GNAPE en nuestro Hos-
pital durante los meses de diciembre - febrero
(2022-2023). Por todo ello, se pretende analizar
los casos detectados y alertar sobre este recien-
te aumento de GNAPE.
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Método. Estudio descriptivo retrospectivo
entre 2020-2023 de casos de GNAPE. Analiza-
das variables epidemioldgicas, clinico-analiti-
cas, tratamiento y evolucion.

Resultados. Detectados 8 casos, sexo pre-
dominante masculino (75%), mediana de edad
5 afios. Solo se objetivé un caso por afio en
2020 y 2021. Sin embargo, en 2022 y 2023 se
detectaron un total de 6, siendo todos desde el
periodo de diciembre (2022)-febrero (2023). El
50% asociaba infecci6n rinofaringea o cutinea
previa y el otro 50% ambiente epidemiol6gico
donde se habia registrado infeccién por S. pyo-
genes. Solamente dos mantuvieron el FG > 90
ml/min/1,73 m? en su debut, siendo el FG
minimo registrado de 62 ml/min/1,73 m?2.
Todos presentaron ASLO elevados y disminu-
cién de C3 a su ingreso. En un caso se detect6
disminucién concomitante de C4, con posterior
normalizacién progresiva en controles analiti-
cos y sin repercusién en la funcién renal. Solo
dos presentaron HTA mantenida (por encima
de P99 para su edad), requiriendo tratamiento
con furosemida. Cinco presentaron proteinu-
ria en rango nefrético sin hipoalbuminemia
asociada, y seis hematuria macroscépica en
el momento de consulta. Ningtin paciente
requiri6 técnicas de depuracion extrarrenal
ni ingreso en UCI-P. Todos fueron seguidos
en consulta de Nefrologia, con normalizacién
posterior de la funcion renal y complemento.

Conclusiones. Mediante este estudio que-
remos alertar de la posibilidad de GNAPE en
todo paciente con antecedente de infeccién por
S. pyogenes que presente hematuria, edemas
u oliguria.

Ante sospecha de sindrome nefritico, debe-
mos tener actitud proactiva en la deteccién
precoz de las GNAPE, con vigilancia del ritmo
de diuresis y tensi6n arterial.

El diagndstico se basa en la presentacién de
un sindrome nefritico con elevaciéon de ASLO
e hipocomplementemia (principalmente C3),
siendo rara la disminucién asociada con C4.

MISCELANEA

AGRESION SEXUAL INFANTIL, EL COMPLEJO
ABORDAJE DE UN CRECIENTE PROBLEMA. 1. Zabal-
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za Gonzalez?, A. Villate Castillo?, U. Jiménez
Belastegi?, E. Ortiz de Mendivil Bernal?, T.
Santamaria Barrena!, A. San Martin Sagar-
zazu', 'Residente de Pediatria y sus dreas especi-
ficas, 2Adjunta de Pediatrin en Atencion Primaria
de la OSI Bilbao-Basurto, SAdjunta de Urgencias de
Pediatrin. Hospital Universitario Basurto. Bilbao.

Introduccion. La agresién sexual infantil
(ASI) es un grave problema cuya prevalencia
no varia entre estudios y se sitiia en un 18% en
nifias y un 8% en nifios. Se estima que solo un
15% de los casos son denunciados.

Entre 2009 y 2019 se atendieron 22 casos
de ASI en nuestra organizacién sanitaria inte-
grada. Ante la sospecha de un aumento de
casos tras la pandemia de COVID-19, previo
a la implantacién de un nuevo protocolo de
actuacion, analizamos los casos de ASI, y su
abordaje, atendidos en nuestro Servicio de
Urgencias de Pediatria (SUP) entre 2020 y 2022.

Metodologia. Andlisis descriptivo de los
casos de ASI atendidos entre marzo de 2020 y
marzo de 2022 en el SUP de nuestro hospital.

Resultados. Se atendieron 17 casos, dos de
ellos producidos en el mismo nifio, siendo en
total 16 nifos, nifias o adolescentes menores
de 14 afios victimas de ASI (3 varones y 13
mujeres).

Respecto al tipo de agresion, 7 casos fueron
ASI con penetracién por via anal o vaginal,
diferenciando 4 casos de introduccién del
pene (todas las victimas nifias) y 3 casos de
introduccién de dedos. Del resto, 7 referian
contacto sin penetracion, 1 no sabia precisar
si habia sucedido penetracion y 2 desconocian
lo sucedido.

En todos los casos el agresor fue un varon.
Acorde con lo descrito en la literatura, en 16
de los 17 casos el agresor era un conocido de
la victima, siendo diez casos intrafamiliares, 8
de ellos cometidos por la figura paterna (padre
o pareja de la madre).

Se objetivaron errores en el abordaje de los
casos, la realizacién de la anamnesis y explora-
cién fisica, pudiendo favorecer la victimizacién
secundaria. Observamos también dificultades
en la codificacién del diagndstico de los epi-
sodios, encontrando que, tinicamente el 35%
incluyeron el término “abuso sexual” en el
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diagnéstico. Esta codificacién tiene repercu-
sién legal y, ademds, es fundamental para el
correcto seguimiento e identificacién de los
pacientes.

Conclusion. En la serie descrita, aunque
analizamos tinicamente los casos del SUP, y
por lo tanto no son cifras comparables con el
analisis realizado entre 2009 y 2019, podemos
intuir un aumento del ntimero de casos aten-
didos. Ademds, encontramos dificultades para
su abordaje y codificacion.

Como pediatras tenemos un papel funda-
mental en la deteccién y manejo de la ASI. Es
esencial adquirir conocimientos, pensar en
ASI como posibilidad diagnéstica ante deter-
minados hallazgos e implantar un protocolo de
actuacién comtn para Pediatria Hospitalaria
y Atencion Primaria.

PREMIO MEJOR COMUNICACION ORAL

PATOLOGIA CRONICA COMPLEJA Y/O PATOLO-
GfA LIMITANTE O AMENAZANTE PARA LA VIDA
EN PEDIATRIA, ;TAN INFRECUENTE COMO PEN-
sABAMOS? I. Serrano Pejenaute’, A. Sianchez
Pérez?, I. Astigarraga Aguirre?, A. Zorrilla
Sarriegui, J. Sinchez Echaniz, J. Lopez-Ba-
yons. 1Servicio de Pediatria. Hospital de Zumdrra-
ga. 2Unidad de Investigacién de Atencion Primaria
de Bizkaia. Instituto de Investigacion Biocruces.
SUnidad de Onco-Hematologia Pedidtrica, *Servicio
de Pediatria, *Unidad de Hospitalizacion a Domi-
cilio y Cuidados Paliativos Pedidtricos. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Cruces.
Barakaldo, Bizkaia.

Introduccidn y objetivos. El rdpido
avance de la medicina y de los soportes téc-
nicos vitales ha supuesto un aumento de la
supervivencia de los pacientes pediatricos
con patologias crénicas complejas (PCC) y
patologia limitante o amenazante para la
vida (PLAV). Estos colectivos requieren una
asistencia sanitaria personalizada, integral e
interdisciplinar. El objetivo de este estudio es
estimar la prevalencia y caracteristicas de los
pacientes pedidtricos con PCC y/o PLAV en
nuestro entorno.
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Figura 3. Diagrama de Venn-Euler que muestra los
pacientes identificados mediante el PMCA v3.2 con
patologia cronica y complejidad (PCC) y aquellos con
patologia limitante o amenazante para la vida (PLAV).

Método. Estudio trasversal de la poblacién
<19 afios activa en el Sistema Ptblico de Salud
de la Comunidad Auténoma del Pais Vasco
(CAPV). Se registraron los datos demograficos,
diagndsticos activos y drea de salud de cada
paciente en mayo de 2022. Se aplicé el Pedia-
tric Medical Complexity Algorithm v3.2 para la
identificacién de pacientes con PCC y el Hain
Dictionary, modificado ad hoc, para la identifi-
cacién de PLAV.

Resultados. Se registraron 401.793 meno-
res de 19 anos en la CAPV (Bizkaia 49,9%;
Gipuzkoa 35,2%; Araba 14,9%). Se identifica-
ron 27.739 nifios/as con PCC (690 por cada
10.000), con la mayor prevalencia en Bizkaia.
La edad media fue de 10,23 afios (+/- 5,06) y el
54,2% eran varones. EI 43,2% (11.981) padecia
enfermedades progresivas. Los sistemas neu-
rolégico (20,4%), respiratorio (17,1%), metabé-
lico (10,4%), musculoesquelético (9,9%) y de
salud mental (9,4%) fueron los afectados con
mayor frecuencia. El 2,6% de los nifios/as con
PCC presentaba patologia oncoldgica.

Se detecté PLAV en 3.915 nifios/as (97 por
cada 10.000), con el 51% residiendo en Bizkaia.
La edad media fue de 9,57 afios (+/- 5,42) y el
53,7% eran varones. Las patologias mds fre-
cuentes correspondian a los siguientes capi-
tulos del CIE-10: malformaciones congénitas
y anomalias cromosémicas (36,7%), patolo-
gfa oncoldgica (21%), patologia neuroldgica
(17,2%), patologia metabélica (6,9%) y enfer-
medades del sistema circulatorio (5,8%).

E172,5% de los nifos/as con PLAV también
padecia PCC (Fig. 3). La prevalencia de nifios
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con PLAV y PCC asociadas fue de 70 por cada
10.000 nifios. Los diagnésticos més frecuentes
en este grupo, por orden de frecuencia, fueron
la patologfa oncoldgica, cardiopatias congéni-
tas, miocardiopatias, paralisis cerebral infantil,
insuficiencia renal crénica, sindromes malfor-
mativos multisistémicos y distrofia muscular.

Conclusiones. La prevalencia en la CAPV
de PPC y PLAV es superior a la observada en
otros estudios a nivel internacional. Conocer
la prevalencia estimada de PCC y PLAV puede
ayudar a adaptar los recursos sanitarios exis-
tentes de forma justa y eficiente con el objetivo
de ofrecer una asistencia integral a los pacien-
tes y sus familias.

TRATAMIENTO DE LA SARNA EN PACIENTES
PEDIATRICOS DE ALzA. A. Izquierdo Iriba-
rren’, I. Merino Marcos?, S. Juaristi Irureta?, L.
Aizpuru Solis?, S. Pascual Garcia?, M.J. Iribar
Sorazw. 'Pediatrin (MIR). Hospital Universitario
Donostia. 2Pediatria. Centro de Salud Alza OSI
Donostialdea. 3Farmacia de Atencién Primaria OSI
Donostialdea.

Antecedentes y objetivos. En las dltimas
décadas se ha constatado un aumento de sar-
na en paises desarrollados acentuado por la
pandemia COVID-19, y se ha puesto el foco
en el alto nimero de fracasos terapéuticos y
la creciente necesidad de ciclos repetidos para
tratar esta enfermedad.

El objetivo de este trabajo consiste en deter-
minar la incidencia acumulada en pacientes
menores de 14 afos que reciben tratamiento
para la sarna en el barrio de Alza (Donostia)
en el periodo 2020-2022, determinar el porcen-
taje que ha precisado més de un ciclo de trata-
miento y ver cudles han sido los tratamientos
prescritos.

Método. Estudio descriptivo retrospec-
tivo. Mediante revision de la prescripcion y
la historia clinica electrénica se identificaron
los pacientes menores de 14 afios a los que se
prescribié al menos un ciclo de tratamiento
para la escabiosis (permetrina, ivermectina o
vaselina azufrada) en el periodo 2020-2022. Se
analiza sexo, edad, nimero de ciclos, tipo de
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tratamiento recibido e indicacion: casos de sar-
na o contactos estrechos. Se excluyen contactos
escolares asintomaticos tratados.

Resultados. El nimero total de nifios que
ha precisado tratamiento para sarna ha sido de
60, de los cuales 51 han sido diagnosticados de
sarna en algtin momento con una incidencia
acumulada de 1,99% en 3 afos. La media de
edad ha sido de 10 afios y el 51,7% han sido
mujeres.

La permetrina ha sido el primer tratamien-
to de eleccion en todos los casos. EI 70% han
precisado més de un ciclo de tratamiento: el
45% han precisado 2 ciclos, siendo la perme-
trina la opcién mas utilizada (35%). Un 20%
han precisado 3 ciclos y el 5% han precisado
4 0 mds ciclos. La ivermectina es el fairmaco
mas utilizado a partir del tercer ciclo (60%),
en monoterapia 0 combinada con tratamiento
topico. De los pacientes tratados por ser con-
tacto estrecho, han desarrollado la enfermedad
el 35% a pesar de realizar el tratamiento.

Conclusiones. La alta tasa de fracaso de
la permetrina coincide con lo descrito en la
literatura y hace necesario determinar si sus
causas se deben a la falta de cumplimento, la
reinfeccion, el incumplimiento de las medidas
de desinfeccion o las resistencias al farmaco.
Por tltimo, destacar la heterogeneidad de los
abordajes terapéuticos cuando se precisa mas
de un ciclo de tratamiento.

PATOLOGIA MEDICO-QUIRURGICA

EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON STNDROME
DE INTESTINO CORTO EN UN HOSPITAL TERCIA-
RIO. ]. Balentziaga, P. Echarte, E. Pérez, A.
Zugazabeitia, M. Ortega. Hospital Universitario
de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes y objetivos. El sindrome de
intestino corto (SIC) es un cuadro de malab-
sorcion y fracaso intestinal secundario a una
reseccion extensa de intestino delgado o ano-
malia congénita, de debut fundamentalmente
neonatal. Los principales determinantes de la
funci6n intestinal a largo plazo son la longi-
tud, los segmentos preservados en el intestino
remanente y la presencia de valvula ileocecal
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y colon. El tratamiento consiste en un soporte
nutricional adecuado, precisando la mayorfa
nutricién parenteral durante largos periodos;
tratamiento quirdrgico y la prevencion y tra-
tamiento de las complicaciones asociadas al
propio SIC o a los catéteres centrales (CVC).

Método. Estudio retrospectivo de pacien-
tes ingresados en el Hospital Universitario de
Cruces desde 2010 hasta 2022 incluido, que
cumplen con la definicién de SIC de la Cana-
dian Association of Pediatric Surgeons: “pacientes
con resecciones intestinales que hayan precisado
nutricion parenteral mds de 42 dias”.

Resultados. Se identifican 11 pacientes,
con un 64% de recién nacidos pretérminos,
una edad gestacional media de 34 semanas,
un peso natal medio de 2.400 gramos y sin
diferencias entre sexos. La principal etiologfa
fue la atresia intestinal (5 casos), seguida de la
enterocolitis necrotizante (2 casos) y un caso
de hernia incarcerada, gastrosquisis, vélvulo
intestinal e isquemia intestinal.

La mitad fueron intervenidos en las prime-
ras 48 horas de vida, con una edad media en
el momento de la intervencién de 17 dias. El
45% de los casos tiene un remanente intestinal
mayor de 50 cm y la vélvula ileocecal preser-
vada. A todos se les resec alguna porcion del
ileon y a dos algtin segmento del colon. E1 64%
precisaron ostomias, con una duracién media
hasta su cierre de 74 dias.

Todos menos uno precisaron nutricion
parenteral domiciliaria, pudiendo haberse
retirado en la actualidad en el 73% de los casos
y con una duracién media de 13,5 meses. Se
introdujo la alimentacion enteral a los 18 dias
del postoperatorio de media, en su mayoria
con leche materna.

Tres pacientes recibieron tratamiento con
teduglutide y a dos se les realizé la técnica
quirdrgica STEP.

La principal complicacién fue la enfer-
medad hepatobiliar (91%) seguida de las
infecciones de CVC (82%), las sepsis (55%) y
el sobrecrecimiento bacteriano (18%). Ningtn
paciente falleci6 ni precisé trasplante.

Conclusiones. Para el correcto manejo de
los pacientes con intestino corto es necesario
un equipo multidisciplinar que ofrezca un
adecuado soporte nutricional, farmacolégico
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y quirtirgico, asi como manejo médico de las
complicaciones. El desarrollo de modalidades
mds seguras de nutricién parenteral y el pro-
greso de los tratamientos médico-quirtirgicos
posibilitan la supervivencia de estos nifios con
una mejor calidad de vida.

TRATAMIENTO CONSERVADOR DE LAS DEFORMI-
DADES AURICULARES EN NEONATOS. C.M. Gal-
vez Estévez, I. Tuduri Limousin, N. Solaetxe
Prieto, T.M. Cardenal Alonso-Allende, M.I.
Rodriguez Tabares, R. Garcia Mate. Servicio
de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario de
Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes y objetivos. Las deformida-
des auriculares més frecuentes son las orejas
prominentes, constrictas, de Stahl y criptdticas.
La mas frecuente (45%) es la oreja prominen-
te, que en el neonato presenta una distancia
entre hélix y mastoides superior a 8 mm. De
las deformidades auriculares presentes al naci-
miento el 70% persistiran hasta la edad adulta,
pudiendo generar problemas psicosociales e
incluso necesidad de cirugfa a partir de los 7
afios. Proponemos un tratamiento conservador
con ferulizacion precoz de la oreja para correc-
cién permanente de la deformidad.

Método. Descripcién de serie de casos de
nuestro centro de pacientes neonatos y una
lactante con deformidad auricular a los que
se aplic6 un tratamiento corrector conserva-
dor mediante ferulizacién de las orejas con
un sistema compuesto de un trozo de drena-
je siliconado con un alambre en su interior,
pasta de ostomias y puntos de aproximacion.
El sistema se coloca inicialmente en nuestro
servicio, y posteriormente los cuidadores lo
recambian en el domicilio cada 3 o 4 dias. Se
valora evolucion mediante seguimiento foto-
grafico. El estudio comenz6 en noviembre de
2022 y contintia en la actualidad.

Resultados. 6 pacientes, 4 nifias y 2 nifios,
4 con afectaci6n unilateral y 2 bilateral, de las
cuales 5 orejas prominentes, 1 criptotia y 2
orejas de Stahl derivados desde las unidades
hospitalarias de Maternidad y Neonatologia
de nuestro hospital y desde Pediatria del cen-
tro de salud. Todos los pacientes iniciaron el
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tratamiento en la primera semana de vida, sal-
vo la paciente con criptotia, que inici6 a los 9
meses. La duracién del tratamiento es de entre
1y 2meses. En tres pacientes ya se ha corregi-
do la deformidad y mantienen buen resultado
estético un mes tras la retirada de la férula. Tres
pacientes permanecen en tratamiento.

Conclusiones. La identificacién de defor-
midades auriculares en el periodo neonatal
requiere de una busqueda especifica en la
exploracion fisica. Su tratamiento conservador
iniciado en las primeras semanas de vida es
sencillo, poco agresivo, econémico y consigue
resultados estéticos satisfactorios que se man-
tienen, disminuyendo la necesidad de cirugfas
y problemas futuros en la salud mental de los
pacientes.

POSTERS

ASMA DE DIFICIL CONTROL: ;MAL CUMPLIMIEN-
TO O ALGO MAS? A PROPOSITO DE UN CASO DE
DISCINESIA CILIAR PRIMARIA. P. Pefa Torre?, J.
Elorz Lambarri?, C. Canduela Fernindez?, M.
Villar Alvarez?, N. Cano Rodriguez'. MIR de
Pediatria, 2Médico adjunto de Pediatria, Seccién de
Respiratorio Infantil. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario de Basurto, Bilbao.

El asma es la enfermedad crénica més fre-
cuente en Pediatria. Dentro de los casos de
asma de dificil control, la causa més frecuente
en nifios es la escasa adherencia terapéutica
y una mala técnica de inhalacién. En otras
ocasiones se asocian otros factores: factores
epigenéticos como la obesidad y el tabaco,
factores de predisposicion genética, o procesos
comoérbidos como la bronquitis crénica. La difi-
cultad de estos pacientes radica en distinguir
si la mala evolucion depende tinicamente de
la adherencia terapéutica o es necesario pro-
seguir con el estudio etiolégico.

Presentamos el caso de una nifia de 8 afios
derivada para estudio de tos crénica. Desde
los primeros meses de vida presenta clinica
respiratoria continua con tos himeda constan-
te, sibilancias y asma inducida por ejercicio.
Ademds asocia rinorrea purulenta continua
y otitis de repeticion. Recibe tratamiento con
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corticoide inhalado en dosis ascendente, y
macrdlido continuo con adherencia intermedia
sin mejorfa clinica.

Tenia una espirometria inicial sin patrén
obstructivo con FEV1 85% y curva flujo volu-
men normal, FeNO 6 ppb y ON nasal (realiza-
do fuera de intercurrencias infecciosas) bajo.

Durante el seguimiento presenta episodios
de broncoespasmo severos, peor tolerancia al
ejercicio y tos himeda constante que se asocia
a disminucién progresiva de FEV1 (65%) con
curva flujo-volumen obstruida fija. No pre-
sentd mejoria tras aumento de la medicacién,
incluyendo corticoterapia oral pese a mejorfa
en la adherencia. Se realiz6 radiografia de
torax apreciando engrosamiento hiliar bilate-
ral, compatible con bronquitis crénica tanto
clinica como radiolégicamente. Como estudio
de dicho engrosamiento junto con clinica de
bronquitis crénica se realizé TAC pulmonar/
helicoidal que revelé bronquiectasias quisti-
cas en 16bulos inferiores con bronquiolectasias
generalizadas y segmentos con amputacion
parénquima. Con estas bronquiectasias junto
con clinica compatible con discinesia ciliar
primaria (DCP) se solicité estudio citoldgico
nasal y estudio genético que confirmaron el
diagnéstico de DCP.

La DCP es la segunda afeccion congénita
mds frecuente de vias respiratorias caracteri-
zada por alteracion estructural y/o funcional
de los cilios que condiciona alteracién en el
transporte mucociliat, lo que favorece la sobre-
infeccion bacteriana. Pese al inicio de sintomas
de forma precoz en la infancia, es una entidad
infradiagnosticada y con retraso en el diagnds-
tico, etiquetado en muchas ocasiones de asma
de dificil control.

CEFALEA: NO TODO ES MIGRANA. V. Vidal Albal,
C. Espinoza Ruiz'2. 1Servicio de Pediatria, 2Sec-
cién de Neuropediatria. Hospital Universitario de
Basurto. Bilbao.

Introduccion. La cefalea es un motivo de
consulta frecuente en la edad pediatrica, tanto
en el d&mbito de Atencién Primaria como en
la Atencién Hospitalaria. En global, entre un
75-90% de nifios sufren a lo largo del perio-
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do infantil algtin episodio de cefalea, siendo
especialmente frecuente en la adolescencia.
Solo un pequefio porcentaje de los pacientes
que presentan cefalea sufren una enfermedad
severa, por lo que como pediatras de Atencién
Primaria es fundamental conocer los signos y
sintomas de alarma para diferenciar una cefa-
lea benigna de una que puede esconder una
enfermedad subyacente mas grave. Nuestro
objetivo es presentar el caso de una nifia de
10 afios con sindrome de Marfan diagnos-
ticada de cefalea ortostética en contexto de
una ectasia dural lumbosacra, inicialmente
enfocada como una cefalea de caracteristicas
migrafosas.

Resumen del caso. Acudi6 a Urgencias por
un cuadro 72 horas de evolucion consisten-
te en cefalea frontal opresiva, que mejoraba
en dectibito y empeoraba con la sedestacién,
acompafada de vomitos y sensacién nauseosa.
Habfa sido valorada en el mismo Servicio hacia
48 horas, siendo diagnosticada de cefalea de
probable origen migrafioso, habiendo recibido
oxigeno y ondansetrén oral y dada de alta con
tratamiento analgésico oral en domicilio.

Ante empeoramiento clinico, acudié nueva-
mente a Urgencias y ante persistencia de la cli-
nica se decidi6 ingreso para ampliar el estudio.
Se realiz6 analitica sanguinea y electrocardio-
grama sin hallazgos significativos. Durante su
estancia en hospitalizacién y junto con la sec-
cién de Neuropediatria, se indicd la realizacién
de una resonancia magnética, objetivandose
hallazgos compatibles con meningocele a nivel
de C6-C7, ectasia dural lumbosacra, coleccio-
nes subdurales laminares y prominencia de
senos venosos. Fue dada de alta con cafeina
oral, medidas posturales y control posterior
en consultas externas.

Conclusiones. La ectasia dural, frecuente
en el sindrome de Marfan, es una causa pre-
disponente a fuga de liquido cefalorraquideo,
que puede causar cefalea ortostatica secunda-
ria al sindrome de hipotension endocraneal.
Ala hora de abordar un cuadro de cefalea,
la anamnesis y la exploracion fisica resultan
cruciales. Es importante tener en cuenta los
antecedentes personales (en nuestro caso el
sindrome de Marfan), asi como los datos de
alarma en la exploracién fisica (variacién con
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la sedestacion/dectbito, signos de focalidad
neurolégica...) con el objetivo de realizar un
adecuado abordaje diagndstico y tratamiento
pertinente en cada caso.

PREMIO MEJOR POSTER

REVISION DE LA HIPERCALCEMIA MALIGNA
INFANTIL EN UN HOSPITAL TERCIARIO ENTRE
2014-2021. M. Aguirre Salazar!, N. Morillas
Martinez!, G. Grau Bolado?3, R.M. Adén
Pedroso?, ].M. de Pedro Olabarri4, I. Rica
Etxebarria??3. 'Pediatrin, 2Endocrinologia Infan-
til, *Oncologin Infantil. Hospital Universitario de
Cruces. Barakaldo, Bizkaia. 3BIOCRUCES.

Antecedentes y objetivo. En poblacién
pedidtrica hospitalizada la causa més frecuente
de hipercalcemia es la hipercalcemia maligna
(HM). Definimos la HM como aquella que
sucede en paciente oncoldgico. La prevalencia
de la HM en poblacién pediatrica varia entre
<1%y < 5%.

Los objetivos del estudio fueron conocer
la prevalencia de HM en nuestra poblacion y
describir las caracteristicas de la misma.

Meétodo. Estudio observacional retrospec-
tivo realizado en un centro de tercer nivel.
Se recogen los casos de hipercalcemia entre
2014-2021 mediante el registro del laboratorio
y se seleccionan los pacientes con un proceso
oncoldgico activo. Se recogieron datos clinicos
de la historia electrénica.

Se definieron grupos de hipercalcemia
segtin la edad y las cifras de calcio sérico total:
en < 1 afio calcio > 11,3 mg/dl; en 1-3 afios
calcio 2 11,1 mg/dl y en > 3 afios calcio > 10,7
mg/dl. Se establecieron niveles de gravedad:
hipercalcemia leve < 12 mg/dl, moderada
12-14 mg/dly severa > 14 mg/dl. Se considerd
hipofosforemia si fosforo sérico < 4,5 mg/dl.

Resultados. Se analizaron 22 casos de
hipercalcemia maligna (11 varones) con
una edad media de 5,9 + 4,3 afos. Distribu-
yéndose por edades en 18% lactantes, 77%
escolares y 4% adolescentes. Un 77% estaba
asociado con tumores sélidos y un 23% con
leucemias. El tumor de Wilms (n= 6) fue la
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TaBLA L
Tumor de Wilms  Sarcomas Leucemias
(n=6) (n=4) (n=5) p
Edad media (afios) 33+28 7,7+55 88+53 ns
Sexo (V/M) 1/5 1/3 4/1 ns
Etapa (debut/tratamiento) 2 debut/ 2 debut/ 2 debut/ ns
4 tratamiento 2 tratamiento 3 tratamiento
Mediana de calcemia (mg/dl) 11,5(109-11,5) 11,8(11,1-13,2)  11,5(109-14) ns
Media de fosforemia (mg/dl) 445+15 47 +1,2 5+1 ns
Mediana de creatinina sérica (mg/dl) 0,2 (0,1-2,5) 0,5(0,2-0,8) 0,38(02-1) ns
Insuficiencia renal (SI/NO) 1/5 0/4 1/4 ns
Tumores sélidos (n=17) Leucemias (n=5) P
Edad media (afos) 513+5 88+53 ns
Sexo (V/M) 7/10 4/1 ns
Etapa (debut/tratamiento) 4 debut/13 tratamiento 2 debut/3 tratamiento ns
Mediana de calcemia (mg/dl) 11,2 (10,9-14,1) 11,5 (10,9-14) ns
Media de fosforemia (mg/dl) 49+14 5+1 ns
Mediana de creatinina sérica (mg/dl) 0,3(0,1-2,5) 0,3(0,2-1) ns
Insuficiencia renal (SI/NO) 1/16 1/4 ns

neoplasia més frecuentemente relacionada con
HM, seguido de leucemias (n=5) y sarcomas
(n=4).

La HM supone el 23% de las hipercalce-
mias registradas durante el periodo analiza-
do, suponiendo una prevalencia en el paciente
oncoldgico del 5,2%. En el 77% de los casos
se presentd durante el tratamiento activo del
proceso oncolégico, mientras que en el resto
se presento al debut.

La mediana de la calcemia al diagndstico
fue de 11,3 mg/dl (10,9-14,1). Un 17% son
hipercalcemias moderadas y un 8% severas.
En todos los casos fue un hallazgo incidental.

La hipofosfatemia se encontraba asociada
en un 59% de los casos, siendo sugestivo de
hipercalcemia PTH/PTHr mediada.

Solo un paciente recibié tratamiento con
hiperhidratacién, furosemida y corticoides
ante una calcemia de 13,2 mg/dl. Un pacien-
te en situacion de tltimos dias con HM grave
no fue tratado. No hay ningtin fallecimiento
relacionado con la hipercalcemia.

Las caracteristicas clinico-analiticas se
representan en la tabla L.

No encontramos diferencias significativas
al comparar los tres tipos de tumor mas fre-
cuentes ni al comparar tumores sélidos con
leucemias.

Conclusiones. La prevalencia de HM
es similar a la descrita previamente. No se
encuentran diferencias significativas al com-
parar los tipos de tumores mds frecuentes ni
al comparar tumores sélidos con leucemias,
probablemente debido a nuestro pequefio
tamafio muestral.

DIAGNOSTICO DE INSUFICIENCIA SUPRARRENAL
SECUNDARIA A TRATAMIENTO CON MEGESTROL
QUE OCASIONA UN FENOTIPO DE SINDROME DE
CusHING. M. Serrano Oarbeascoa, R. Cavallé
Pulla, A. Rodriguez Estevez, C. Tutau Gémez,
L. Ferndndez Respaldiza, I. Astigarraga Agui-
rre. Unidad de Oncologia Infantil. Hospital Uni-
versitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Introduccién. El acetato de megestrol (AM)
es un progestdgeno sintético utilizado como
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promotor del apetito y aumento de peso. Tiene
una actividad glucocorticoidea relativa, ligén-
dose con mayor afinidad a los receptores que el
cortisol enddogeno (46% frente al 25%, respectiva-
mente). Por ello, como efecto secundario, puede
producir sindrome de (Sd.) Cushing iatrégeno
y derivar en una insuficiencia suprarrenal (IS)
secundaria al cese del tratamiento, al suprimir
el eje hipofisario-adrenal.

Caso clinico. Nifia de 4 afios diagnosticada
de histiocitosis de células de Langerhans mul-
tisistémica (afectacion cutdnea y gastrointesti-
nal), tratada con quimioterapia con vinblastina
y prednisona durante 2 afios.

Nueve meses tras la finalizacién de la qui-
mioterapia, presenta anorexia y fallo de medro,
por lo que inician tratamiento con AM oral
100 mg cada 24 horas, precisando duplicar
la dosis a los pocos dias por escasa eficacia.
Recibe el tratamiento durante 2 meses, hasta
que se decide suspender el mismo de forma
progresiva (100 mg cada 24 horas durante 15
dias y retirada posterior) por aumento notable
de peso.

Coincidiendo con la retirada del farmaco,
la nifia presenta alteracion del comporta-
miento referida como apatia, hipoactividad,
cansancio y aumento de las horas de suefio
junto con cambios fisicos tipicos de fenoti-
po cushingoide (cara redondeada, aumento
de grasa central) e hipertricosis dorsal. Pre-
senta valores normales en sangre de ACTH,
con cortisol variable (0,5 y 10,1 pg/dl, rango
normal 4,5-25 ug/dl) e hipoglucemia. Ante
sospecha de Sd. Cushing, es valorada junto
con Endocrinologfa infantil, estableciendo el
diagnéstico de IS secundario al tratamiento
con AM, que habria ocasionado un fenotipo
cushingoide. Se inicia tratamiento sustitutivo
con hidrocortisona oral con respuesta clinica
favorable y recuperacion de su actividad y
caracter habituales.

Realizamos una btisqueda bibliografica
sobre los casos reportados de Sd. Cushing
secundario a AM. La mayoria son antiguos y
corresponden a adultos y nifios con cancer o
SIDA, encontrando pocas series asociadas a
otras patologfas pediatricas.

Conclusiones. Dada la afinidad del AM
por los receptores glucocorticoideos, su uso
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prolongado y/o a altas dosis, puede causar
Sd. Cushing iatrégeno e insuficiencia supra-
rrenal. En pacientes con fenotipo cushingoi-
de, el riesgo de desarrollar IS es alto, siendo
importante reconocer precozmente su clinica
inespecifica para iniciar un descenso lento del
AM y/o administrar tratamiento sustitutivo
con hidrocortisona. Los niveles plasmaticos de
cortisol pueden ser normales en casos de IS y
se deben interpretar con cautela, precisando
realizar otras pruebas complementarias en
caso de alta sospecha clinica.

EL TIEMPO ES INTESTINO, CASO CLINICO DE
ENTEROCOLITIS NECROTIZANTE (NEC). I.
Rodriguez Laguna, ]J.L. Ramos Garcia, R.
Lizarraga Rodriguez, E. Etxart Lopetegi,
EN. Villalon Ferrero, A. Urbistondo Gala-
rraga. Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario
de Donostia.

Antecedentes y objetivo. La enterocolitis
necrotizante es una entidad caracteristica de
recién nacidos prematuros que cursa con una
inflamacion intestinal, llegando incluso a la
necrosis del mismo.

Presentamos el caso de un recién nacida en
semana 33+1 por cesdrea programada secun-
daria a sindrome de Ballantine/sindrome de
Espejo. El objetivo es describir una patologia
caracteristica del prematuro que puede ser gra-
ve y con alto potencial de mortalidad.

Método. Revision retrospectiva y andlisis
descriptivo de un caso clinico de enterocolitis
necrotizante.

Resultados. Recién nacido mujer 33+1,
peso 2.600 g al nacimiento que ingresa en
Unidad de Cuidados Intensivos por ascitis y
distrés respiratorio precisando VMNI. Control
ecografico prenatal en semana 28+2 (2° tri-
mestre) que muestra hidrops fetal con ascitis
moderada-severa.

Se realiza paracentesis evacuadora ecoguia-
da extrayendo 50 ml/kg de contenido seroso
compatible con ascitis quilosa con mejoria
de pardmetros cardiorrespiratorios. Se inicia
nutricion parenteral junto con alimentacién
enteral por boca con leche libre de dcidos gra-
dos de cadena larga ante ascitis quilosa.
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Alos 18 dias de vida se produce un empeo-
ramiento clinico brusco, iniciando deposicio-
nes sanguinolentas y distensién abdominal.
Se realiza radiograffa abdominal que muestra
neumatosis intestinal importante con neuma-
tosis portal y patrén en miga de pan, sugestivo
de NEC.

Se inicia manejo conservador con dieta
absoluta y antibioterapia. Tras un periodo
de leve mejoria progresiva, a los 32 dfas de
vida comienza nuevamente con empeora-
miento clinico y distensién abdominal. Con
la sospecha de perforacién intestinal se indica
laparotomia exploradora urgente, objetivando
muiltiples zonas isquémicas y varias perfora-
ciones intestinales. Se realiza lavado con sue-
10, colocacién de drenajes y yeyunostomia de
descarga en flanco izquierdo, finalizando la
intervencién por inestabilidad hemodindmica.
Alas 48 horas se lleva a cabo una segunda
intervencion (second-look) donde se resecan
dreas necrdticas realizando varias anastomo-
sis y suturas de perforaciones en el intestino
desfuncionalizado, manteniendo la yeyunos-
tomia de descarga.

Conclusiones. Posterior evolucion satis-
factoria de la paciente iniciando alimentacién
oral. Se plantea una tercera intervencion dife-
rida para reconstituir la funcién intestinal.

Actualmente es complicado establecer el
manejo adecuado de la enterocolitis necroti-
zante pasando desde el manejo médico inicial
hasta el abordaje quirtirgico. Consideramos el
tratamiento como un reto en el que pediatras
y cirujanos deben trabajar conjuntamente para
conseguir el mejor de los resultados.

LA IMPORTANCIA DE LA GASOMETRIA EN EL
ESTUDIO ETIOLOGICO DEL FALLO DE MEDRO.
E. Ortiz de Mendivil Bernal, M. Goni Olea-
ga, N. Garcia Pérez, T. Santamaria Barrena,
I. Zabalza Gonzilez, A.M. Morata Lorente.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de
Basurto. Bilbao.

El fallo de medro (FM) es un frecuente
motivo de consulta en Atencion Primaria,
asi como un importante motivo de consulta
hospitalaria suponiendo un importante gasto
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sanitario. Aunque la etiologia mds frecuente
del FM es no orgénica, producida por un apor-
te calérico insuficiente frente a las necesidades
energéticas del paciente, hay que excluir las
potenciales causas organicas del mismo.

La mayor parte de las veces en el estudio
diagnéstico del FM van a ser clave, una buena
historia clinica, anamnesis y exploracion fisi-
ca, ya que es importante descartar signos de
alarma que orienten a potenciales etiologias
orgénicas graves del FM. En las numerosas
guias en torno a este problema, no existe un
tnico consenso. En muchas de ellas, se indica
la realizacién de diversas pruebas complemen-
tarias como analiticas (con hormonas tiroideas,
anemia, celiaquia, estado proteico y analisis
urinario), pruebas de imagen e incluso prue-
bas diagndsticas invasivas, como pueden ser
la phmetria o la gastroscopia.

Sin embargo, llama la atencién que, en la
mayoria de las guias y algoritmos diagndsticos
del EM, no se encuentra incluida la gasometria
como parte del estudio del equilibrio 4cido-ba-
se. A pesar de que, la acidosis metabélica cré-
nica (AM), es uno de los causantes del fracaso
en la ganancia ponderal.

Mediante una gasometria y su interpreta-
cién, con el célculo del anion GAP (AG) san-
guineo y pH urinario, se puede clasificar el
tipo de acidosis del paciente, lo que nos ayu-
dara a llegar al origen de esa AM, ya sea por
produccién excesiva o por ganancia de dcidos
o por un defecto a la hora de metabolizar y
eliminar esos acidos.

Se presenta el caso de una paciente de
7 afios de edad controlada desde hacia tiempo
en consultas por fallo de medro. En contexto
de hipercalciuria se realiza una gasometria
que permite detectar una acidosis metabdlica
con un AG normal y adecuado pH urinario,
asociando una hiperlactacidemia. Finalmente,
bajo sospecha de enfermedad mitocondrial,
fue diagnosticada mediante estudio genético
de enfermedad de MELAS.

Por todo ello, debido al bajo coste, la utili-
dad, baja invasividad y el facil acceso y realiza-
cién de una gasometria, se deberfa considerar
la realizacion de una gasometria como prueba
diagndstica de primer nivel dentro del estudio
en un nifio con FM.
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;Lo TENEMOS EN MENTE? PRESENTACION INSI-
DIOSA DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE. E.
Garcia Gordoa, T. Santamaria Barrena, AM.
Morata Lorente, E. Ortiz de Mendivil Bernal,
I. Zabalza Gonzalez. Hospital Universitario de
Basurto. Bilbao.

El sindrome de Guillain-Barré es una poli-
rradiculoneuropatia desmielinizante infla-
matoria aguda de etiologia generalmente
autoinmunitaria. Es la causa més frecuente de
paralisis flacida aguda, ascendente y simétrica,
acompanada de arreflexia, que ocurre en nifios
sanos, principalmente en varones. Se desen-
cadena como respuesta del sistema inmune
frente a un agente infeccioso en las semanas
previas, normalmente respiratorio o digestivo.

Nifio de 3 afios sin antecedentes de interés
que consultaba por dolor de dificil localiza-
cién, cojera y aumento de base de sustentacion.
Se realiz6 analitica sanguinea, radiografia de
caderas y de columna que resultaron anodinas
y fue valorado por ortopedia infantil, decidien-
do seguimiento en consultas externas. En los
dias siguientes, presenté empeoramiento del
estado general, con decaimiento e irritabilidad.
Ala exploracion destacaba un rechazo de la
marcha, hipoactividad, rechazo a la sedesta-
cién y dolor a la palpacién de columna lum-
bar y sacroiliacas. Como antecedentes, referia
varios procesos infecciosos previos, con gas-
troenteritis en las dos tiltimas semanas.

Ante la sospecha inicial de absceso de
psoas, discitis o sacroileitis, se realizé gam-
magrafia en la que se objetiv captacién en
hemiabdomen izquierdo, compatible con neu-
roblastoma. Ante la imposibilidad de descar-
tar masa abdominal con afectacién medular
se decidi6 iniciar dexametasona intravenosa
e ingreso en UCIP para ampliar estudio. Se
realiz6 analitica sanguinea, ecografia abdo-
mino-pélvica, TAC craneo-toraco-abdominal
y resonancia magnética craneomedular que
resultaron normales, descartando sindrome
de compresién medular y la sospecha inicial
de neuroblastoma. Se detectd enterovirus en
el coprocultivo.

Neurol6gicamente, la exploracion resultaba
dificil, llamando la atencién cierta arreflexia y
debilidad en extremidades inferiores, no asi en
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extremidades superiores. No oftalmoparesia,
ni disautonomia.

Asimismo, ante la sospecha de Guillain-Ba-
1ré, se realiz6 puncion lumbar en la que se
objetivaba disociacion albiimino-citoldgica,
con anticuerpos antigangliésidos negativos.
El electroneuromiograma era sugestivo de una
polineuropatia sensitivo-motora desmielini-
zante, sin poder descartar afectacién axonal.
Se inicid asi tratamiento con gammaglobulina
intravenosa y gabapentina, presentando mejo-
ria progresiva del estado general con mayor
movilidad esponténea, y aumento de fuerza
muscular. Ante buena evolucion se decidié alta
y seguimiento en consultas de Neuropediatria.

Amenor edad del paciente, la presentacién
clinica del sindrome de Guillain-Barré es més
inespecifica, pudiendo retrasar asi su diagnds-
tico y empeorar su prondstico. Resulta funda-
mental sospechar esta patologia para poder asi
detectarla. Su diagndstico se basa en la clinica
y la gran mayoria de los pacientes presentan
recuperacion completa en semanas 0 meses.

MAs ALLA DEL FALLO DE MEDRO. A. Zorrilla
Sarriegui, M. Garcia Alonso, O. Quintana
Garcia, A. Zugazabeitia Irazabal, M. Ortega
del Rio, E. Pérez Estevez. Unidad de Pediatria.
Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo,
Bizkaia.

Introduccidn y objetivos. El fallo de medro
o0 estancamiento ponderal es un motivo de
consulta y de ingreso frecuente en el lactante.
Aunque en la mayoria de los casos la causa
subyacente es un aporte calérico insuficiente,
en ciertas ocasiones representa la manifesta-
cién inicial de una patologia grave. El objetivo
del estudio es describir las caracteristicas de
los pacientes ingresados por estancamiento
ponderal en la planta de un hospital terciario.

Métodos. Estudio descriptivo y unicéntrico
basado en un registro retrospectivo de los lac-
tantes ingresados en planta de hospitalizacién
pediétrica desde enero del 2017 hasta mayo del
2022, diagnosticados de “estancamiento pon-
deral” o “fallo de medro” (codificacién CIE-10)
que cumplan los siguientes criterios: descenso
progresivo de dos o més percentiles mayores
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de peso para la edad y/o peso mantenido por
debajo del percentil 3 (n= 53). Se realizé un
anélisis descriptivo de las variables demogré-
ficas, antropométricas y clinicas.

Resultados. Se incluyeron 53 pacientes en
el estudio, de los cuales 30 (57%) tenian algtin
antecedente personal de interés. En la mitad
de los pacientes analizados, el estancamiento
ponderal empez6 en los primeros dos meses de
vida y fue detectado por el pediatra de Aten-
ci6n Primaria en el 62% de los casos, siendo la
edad mediana al ingreso 7 meses. La mitad de
los pacientes permanecieron ingresados 5 dias
o menos. El motivo mds frecuente de ingreso
fue el rechazo persistente de la alimentacién.
Se identificé una causa organica en 30 pacien-
tes (57%), siendo la patologia digestiva la més
frecuente, seguido de los sindromes genéticos.

La mayoria de los pacientes precisaron
cambios en cantidad o calidad de la alimen-
tacién y més de la mitad precisé en algiin
momento del seguimiento un dispositivo para
alimentacion enteral. Durante los primeros dos
afios de vida, mas de dos tercios presentaron
una recanalizacién de peso y talla.

Conclusiones. El ingreso hospitalario por
fallo de medro es necesario cuando persiste en
el tiempo a pesar de un manejo extrahospita-
lario adecuado. En un porcentaje importante
se encuentra una causa organica detrds de este
estancamiento. Con frecuencia es necesario el
soporte nutricional tecnificado con una evo-
lucién favorable en los dos primeros afios de
vida.

NECROSIS CUTANEA POR AGUA CONTAMINADA,
SHEWANELLA PUTREFACIENS. 1. Rodriguez Lagu-
na, J.L. Ramos Garcia, E. Etxart Lopetegui,
A. Urbistondo Galarraga. Cirugia Pedidtrica.
Hospital Universitario de Donostia.

Antecedentes y objetivos. Presentamos el
caso de un paciente varén de 9 afios, correc-
tamente inmunizado y sin antecedentes de
interés que present6 herida en MMII derecho
de evoluci6n térpida. El objetivo es describir
una infeccién presente en aguas marinas con
potencial de gravedad, aunque poco conocido,
Shewanella putrefaciens.
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Método. Analisis descriptivo de un caso
clinico de herida complicada por Shewanella
putrefaciens.

Resultados. Nifio de 9 afios con herida en
MMII derecho secundario a traumatismo con
la propia tabla de surf mientras surfeaba. Acu-
de al hospital secundario donde realizan cura
inicial y cierre del defecto con grapas. Cuatro
dias después se presenta en urgencias del hos-
pital primario por fiebre (39°C) y complicacién
de la herida.

Ala exploracién presenta MMII derecho
eritematoso, caliente, con dolor y secrecion
asociada a la herida. Ademés, se observa placa
necrotica perilesional.

Se recoge muestra de exudado y se lleva a
cabo desbridamiento quirtirgico urgente del
tejido desvitalizado, cura oclusiva y trata-
miento antibiético con cefepime y amikacina.
Se coloca terapia de vacio para potenciar el
tejido de granulacion en el lecho quirtirgico
por importante defecto de sustancia con pos-
terior cierre quirdrgico diferido.

La evolucién posterior fue favorable, con
cultivo positivo para Shewanella putrefaciens. La
Shewanella putrefaciens es un bacilo gram-nega-
tivo, no fermentador, oxidasa positivo y pro-
ductor de sulfato de hidrégeno. Natural de la
flora marina y responsable, junto con Shewa-
nella algae, de cuadros infecciosos graves en
humanos; este microorganismo puede evolu-
cionar a bacteriemia con desenlace fulminante.

Conclusiones. A pesar de la escasa referen-
cia bibliografica de estas infecciones por agua
contaminada en la edad pediétrica, es una
infeccién de tejidos blandos a tener en cuenta
por su potencial gravedad y localizacién en
regiones costeras.

UNA ENTIDAD DESCONOCIDA E INFRAESTUDIA-
DA: POLIQUISTOSIS RENAL AUTOSOMICA RECE-
SIvA. V. Saiz Ortega, M. Serrano Oarbeascoa,
A. Zumalde Gallego, L. Lizarraga Azparren,
M.C. Lépez Herrera, S. Ans6 Olivan. Unidad
Neonatal. Hospital Universitario de Cruces. Bara-
caldo, Vizcaya.

Antecedentes y objetivos. La poliquis-
tosis renal autosémica recesiva (ARPKD) es
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una patologia de herencia autosdmica recesi-
va, caracterizada por dilataciones quisticas de
los tibulos colectores renales y defectos del
desarrollo y de la remodelacién de la placa
ductal hepatobiliar.

Su presentacion, clinica y prondstico es
variable, aunque la mayorfa de los pacien-
tes presentan una expresién clinica severa
y potencialmente mortal. La incidencia de
ARPKD es de 1:20.000 nacidos vivos. Un
enfoque multidisciplinar dirigido por neona-
t6logos, nefrélogos, hepatdlogos, neumélogos
y genetistas es fundamental para un manejo
adecuado de estos pacientes.

El objetivo de nuestro estudio serd revisar y
analizar la epidemiologfa, manejo y evolucién
de los casos de ARPKD de debut neonatal de
los tltimos 20 afios en nuestro centro.

Método. Estudio descriptivo retrospectivo
de una serie de casos de pacientes con ARPKD
de debut neonatal en la Unidad Neonatal de
un centro de nivel terciario docente en los tlti-
mos 20 afios. El analisis se realizara mediante
las herramientas Office Excel y SPSS.

Resultados. Analizamos una serie de tres
neonatos con ARPKD neonatal. Dos casos eran
recién nacidos prematuros (29 y 35 semanas de
edad gestacional) y uno recién nacido a térmi-
no, todos ellos de adecuado peso gestacional.
Todos debutaron con diagnéstico prenatal eco-
grafico de oligpamnios severo o anhidramnios.
Al nacimiento, los tres casos presentaron insu-
ficiencia respiratoria grave precoz, por la que
precisaron ventilacion mecénica convencional
y/o alta frecuencia oscilatoria. Igualmente
presentaron anuria u oligoanuria durante las
primeras 72 horas. Progresaron a insuficiencia
renal grado IV y V, y solo uno recibié técnica
de depuracién extrarrenal durante el periodo
neonatal. Las ecograffas posnatales revelaron
rifiones aumentados de tamafio con desdi-
ferenciacién corticomedular y presencia de
miltiples quistes en el parénquima. Todos
ellos fueron valorados por los especialistas
de Nefrologia, Cardiologia y Neumologia y
en todos se llevaron a cabo reuniones multi-
disciplinares para acordar el manejo ptimo.
Los dos pacientes prematuros fallecieron a una
edad media de 33 dias, y el recién nacido a
término permanece vivo.
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Conclusiones. Nuestros datos epidemiol6-
gicos sobre ARPKD coinciden con lo estudiado
previamente en la literatura. La morbimorta-
lidad es elevada; la mutacién genética impli-
cada, la hipoplasia pulmonar y la prematuri-
dad parecen relacionarse con la gravedad y el
prondstico de la enfermedad. Son necesarios
mds estudios para encontrar el manejo éptimo
de estos pacientes, apostando siempre por un
manejo multidisciplinar.

PUBERTAD PRECOZ PERIFERICA: A PROPOSITO
DE UN cAso. E. Lejarzegi Anakabe, I. Serrano
Pejenaute, S. Lopez Cuesta, N. Pacho Beris-
tain, S. Iparraguirre Rodriguez. Servicio de
Pediatria. Hospital de Zumdrraga.

Caso clinico. Mujer de 8 afios que consul-
ta en su centro de salud por telarquia bilate-
ral. No presenta antecedentes personales de
interés. En la exploracion fisica destaca telar-
quia estadio Tanner 2 sin inicio de pubarquia
(Tanner 1); el resto de exploracion fisica era
anodina. En la analitica realizada en contexto
de pubertad precoz presentaba elevacion de
estrégenos (estradiol 17 beta, E2 365 pg/ml)
con gonadotropinas hipofisarias en niveles
prepuberales (FSH <0,3 U/L; LH< 0,3 U/L).

Pruebas diagnésticas. Ante la sospecha de
pubertad periférica derivan al hospital comar-
cal, donde se realiza una ecografia abdémi-
no-pélvica con hallazgo de una masa quistica
en ovario derecho de 3,8 cm de didmetro con
pared engrosada y nédulos murales patolé-
gicos. Las imagenes eran sugestivas de una
neoplasia quistica.

Se complet6 el estudio por parte del Servi-
cio de Oncologfa Infantil del hospital terciario.
Los marcadores tumorales fueron negativos
(inhibina, CA 19.9, AFP, CA 125). En la RMN
describian una lesién quistica anexial derecha
(3,5x2,6 x3,5 cm) con realce periférico lineal
que asociaba mdiltiples quistes milimétricos de
distribucién periférica sin signos sospechosos
de malignidad sugestiva de un quiste ovérico
funcionante.

Tratamiento. El caso se presentd en comi-
té multidisciplinar (Endocrinologfa, Cirugia y
Oncologfa) donde se desestimé la intervencion
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TABLA II. CLASIFICACION ETIOLOGICA.

Nifio

Genética  Variantes de LHR (testotoxicosis)
Hiperplasia suprarrenal congénita
Mutacién gen DAX 1

Adquirida  Tumor testicular/suprarrenal
Tumores productores de B-HCG
Esteroides sexuales exégenos

Nifia

Genética  Sindrome de McCune-Albright

Adquirida  Quiste ovdrico
Tumor ovarico/suprarrenal
Esteroides sexuales exégenos

Nifio/nifia

Hipotiroidismo primario

quirtirgica dado que la masa era de caracterfs-
ticas benignas. El seguimiento de la paciente se
realizard por parte de Endocrinologia infantil,
mediante exploracidn fisica, analiticas y eco-
graffas seriadas. Se explicaron a la familia los
signos de alarma para identificar una posible
torsion de ovario.

Conclusiones. La pubertad precoz es el
resultado de la aparicion anormalmente precoz
de caracteres sexuales asociado a aceleracién
de maduracién 6sea y del crecimiento antes de
los 8 afios en nifias y de los 9 afios en nifios.
En los casos de origen periférico, se objetiva
elevacion de esteroides sexuales sin eviden-
ciarse activacién del eje hipotalamo-hipofi-
sario-gonadal. Es una patologia mucho mds
infrecuente que la pubertad precoz central y
suele ser secundaria a trastornos de origen
genético o a patologfas adquiridas muy hete-
rogéneas (Tabla II).

SINDROME HEMOLITICO UREMICO T{PICO EN
L0S ANOS 2010-2022. ; ESTA EN AUGE? M. Erroz
Ferrer!, M.A. Sanchez Durén?, P. Bello Aran-
da!, P. Mateos Torre!, N. Gonzilez Arza?, J.
Hualde Olascoaga®. IMIR de Pediatria, *Urgen-
cias Pedidtricas, 3Nefrologia Pedidtrica. Hospital
Universitario de Navarra. Pamplona.

Introduccion y objetivo. El sindrome
hemolitico urémico (SHU) se caracteriza por
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anemia hemolitica microangiopatica, trom-
bopenia e insuficiencia renal agua. Puede ser
tipico y atipico, siendo el primero el més fre-
cuente. Concretamente, el SHU tipico se asocia
a infecciones gastrointestinales causadas por
E. coli productora de toxina shiga.

El principal objetivo de este estudio es ana-
lizar la experiencia de los pacientes pediétricos
diagnosticados de SHU tipico en un hospital
terciario y describir dicha poblacién.

Metodologia. Se analiza retrospectiva-
mente el periodo de enero 2010 a diciembre
2022 como estudio observacional. Se recogie-
ron datos clinico-epidemiolégicos, prioridad
de triaje, pruebas diagndsticas, tratamientos
concomitantes y destino.

Resultados. La muestra incluye 13 pacien-
tes en ese periodo, siendo 10 de ellos diagnos-
ticados de SHU tipico.

De la muestra global, el grupo més frecuen-
te fueron < 5 afios (70%), siendo sexo mascu-
lino (60%). Un 10% presentaba prioridad 2 en
triaje, un 70% un 3 y el resto 4. La mayorfa
presentd TEP inestable por shock compensado
a su llegada a urgencias (60%). Los sintomas
mas frecuentes fueron gastrointestinales, como
vomitos o diarrea sanguinolenta (90%). Tam-
bién se objetivaron sintomas urinarios (30%),
decaimiento o irritabilidad (30%), palidez,
petequias y fiebre.

Como pruebas complementarias se solici-
t6 en todos los casos una analitica sanguinea
(hemograma y bioquimica), junto con: coa-
gulacion (90%), Coombs (40%), hemocultivo
(60%), orina (80%), ecografia abdominal (10%).
En todos se recogié muestra de heces para
PCRy cultivo, objetivando: E. coli verotoxigé-
nico (60%), enterohemorragico (20%), entero-
patogénico (20%), E. coli no tipado (10%) y sin
aislamiento microbioldgico (10%). ADAMTS13
normal. Como afectacion de érgano diana se
objetivé insuficiencia renal en el 60% de los
pacientes, 2 de ellos graves con creatinina > 4
mg/dl (méximo 18,24 mg/dl) y BUN > 100
(maximo 170), presentando ambos enferme-
dad renal crénica como secuela. Finalmente,
requirieron ingreso en Cuidados Intensivos
en un 70% de los casos, requiriendo hemo-
diafiltracién un 30% y trasfusién de hematies
un 70%.
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Conclusiones. Ante toda diarrea ente-
roinvasiva se recomienda vigilar signos de
alarma como palidez, decaimiento o irritabi-
lidad, como signos de alta sospecha clinica de
SHU.

Se deberd recoger siempre coprocultivo
ante diarrea enteroenvasiva, siguiendo de
cerca los casos de E. coli productores de toxina
shiga para la deteccién precoz de SHU tipico
y tratamiento precoz, dada la potencial grave-
dad del cuadro.

UN NUEVO FENOTIPO DE LA ENFERMEDAD CHAR-
COT-MARIE-TOOTH. LA IMPORTANCIA DE BUS-
CAR PROTEINURIA. T. Santamaria Barrena, E.
Ortiz de Mendivil Bernal, I. Zabalza Gon-
zalez, E. Garcia Gordoa, A. Morata Lorente.
Residente de Pediatria y sus dreas especificas. Hos-
pital Universitario de Basurto. Bilbao.

Inroduccién. Una de las neuropatias mas
conocidas y prevalentes en nuestro medio
es la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth
(CMT). Esta es una polineuropatia heredita-
ria sensitivo-motora con afectacion de nervios
periféricos que cursa con debilidad progre-
siva y amiotrofia distal, de aparicion en las
dos primeras décadas de la vida. Presenta un
curso clinico variable, tanto en la severidad
de la clinica como en la rapidez de progre-
sién de la misma, y es que se han identifi-
cado mas de 50 genes relacionados con esta
enfermedad, responsables de los diferentes
fenotipos.

Se ha descrito que pacientes con esta enfer-
medad tienen mayor riesgo de desarrollar
enfermedades renales, especialmente una
glomeruloesclerosis focal segmentaria (GEFS)
de causa genética, que es una podocitopatia
causada por una mutaciéon en un gen. De
hecho, se estima que 1 de cada 400 pacientes
con la enfermedad CMT presenta una GEFS
comparado con 1 de cada 1.000.000 pacien-
tes respecto la poblacién general. La GEFS
de causa genética, se manifiesta clinicamente
en forma de proteinuria aislada o englobada
dentro de un sindrome nefrético y se asocia
con una progresion precoz a una enfermedad
renal crénica (ERC).
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En la actualidad se conocen variantes
patogénicas en el gen que codifica la formina
2 invertida (INF2) que se han visto asocia-
das a la GEFS y recientemente se ha descrito
un fenotipo asociado a mutaciones en este
gen que combina la GEFS y la enfermedad
CMT.

La clinica neurolégica es similar a la de los
pacientes con otros fenotipos de la enferme-
dad CMT. Por otro lado, en los pacientes con
el fenotipo CMT-GEFS, la clinica neuroldgica
aparece antes que la renal y tipicamente en
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estos pacientes la enfermedad renal (GEFS)
progresa de forma precoz a una ERC.

Actualmente no hay estandarizada una
prueba de screening de proteinuria en pacien-
tes afectos de CMT, lo que puede infradiag-
nosticar o retrasar el diagnéstico de aquellos
pacientes con el fenotipo CMT-GEFS.

Caso clinico. Nifia de 11 afios remitida a
consultas de Nefrologia infantil para estudio
por presentar una polineuropatia sensiti-
vo-motora Charcot-Marie-Tooth con variante
patogénica en el gen INF2.
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En el sistemdtico de orina presenta unas
proteinas de 500 y presenta un indice albtimi-
na/creatinina en orina de 988 mg/g (valores
normales < 30 mg/g). Se realizan controles
persistiendo la microalbuminuria, por lo que
se inicia tratamiento antiproteintirico.

Conclusion. Se recomienda testar proteinu-
ria en todos los pacientes con la enfermedad
CMT para asi identificar aquellos con el feno-
tipo neuroldgico y nefrolégico y, mediante la
instauracion precoz de tratamiento, retrasar la
progresion a una ERC.



