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ABSCESO RENAL EN UN LACTANTE. M.C. Galan
Lépez!, M. Letona Luqui?, D.E. Guzmén Vés-
quez!, B. Rocandio Cilveti', M.C. Garcia Par-
dos, L. Arranz Aranal2, 1Servicio de Pediatria.
Departamento de Pediatria, 2Universidad del Pais
Vasco (UPV/EHU,.

Introduccién: Los abscesos renales son
infrecuentes en nifos y su presencia puede
llevar a complicaciones graves, como sepsis,
dafio renal grave, pérdida del rifion e incluso la
muerte. A nivel etioldgico se relaciona general-
mente con una infeccién urinaria ascendente
y en menos casos por siembra hematégena.
La ecografia es la prueba de imagen de elec-
cién tanto para el diagnéstico como para el
seguimiento de los mismos. En los nifios no
existe un tratamiento establecido, emplean-
do antibioterapia endovenosa como primera
linea terapéutica, y se recurre a medidas mas
invasivas, como el drenaje percuténeo, quirtr-
gico o nefrectomia si la respuesta clinica no es
adecuada.

Caso clinico: Lactante de 14 meses afecto
de reflujo vesicoureteral grado III derecho y
1V izquierdo. Derivado del H. Zumarraga por
pionefrosis y bacteriemia de origen urolégico
que no responde a tratamiento endovenoso
con cefotaxima, en presencia de hemocultivo
y urocultivo positivo a E. coli y Pseudomonas. A
su llegada presenta fiebre elevada, mal estado
general y puflopercusion renal izquierda posi-
tiva. Se inicia tratamiento con ceftazidima y
gentamicina y, dada la persistencia de fiebre
a las 48 horas se sustituye la gentamicina por
amikacina. Posterior mejorfa clinica transito-
ria, pero a los cinco dfas presenta nuevamente
hipertermia mantenida, distensién abdominal,
defensa y dolor a la palpacion en hemiabdo-
men izquierdo y defensa, con parametros
infecciosos elevados. Se escalona la antibiote-
rapia a meropenem y se solicita nueva ecogra-
fia donde se objetiva aumento de tamafio de la
coleccién a nivel subcapsular, en tercio medio
renal izquierdo, y ureterohidronefrosis grado
IIT con contenido ecogénico en sistema pielo-
calicial y uréter izquierdo. Se realiza interven-
cién quirtirgica mediante cistoscopia, drenaje
de material purulento y colocacién de catéter
doble J. La evolucién es favorable con mejo-
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ria clinica significativa, remisién de la fiebre y
normalizacién de pardmetros infecciosos ana-
liticos, completando posteriormente diez dias
de tratamiento antibi6tico con meropenem.

Comentarios: La estrategia terapéutica en
los abscesos renales ha ido evolucionando en
los tltimos afios a favor del empleo inicial de
antibioterapia endovenosa exclusiva. En caso
de empeoramiento o riesgo de dafio renal
irreversible se debe considerar el empleo de
medidas quirtrgicas, como el drenaje percu-
tdneo u otras técnicas.

MANEJO MULTIDISCIPLINAR DEL QUISTE DE OVA-
RIO FETAL DESDE LA PLANTA DE MATERNIDAD.
C. Barcelona Alfonso, S. Ansoé Olivan, I. Asla
Elorriaga, L. del Arco Leon, M.J. Barbazan
Cortés, L. Roman Echevarria.

Antecedentes e Introduccién: Los quistes
de ovario son los tumores abdominales mas
frecuentes en fetos y neonatas de sexo feme-
nino, especialmente diagnosticados en el 3¢t
trimestre. Suelen ser unilaterales, simples o
complejos y la conducta a seguir es observa-
cién. Se considera la estimulacién hormonal
materna, placentaria y fetal su responsable. Es
mas frecuente en madres con preeclampsia,
diabetes e isoinmunizacion Rh. El descenso
de la estimulacién hormonal postparto puede
conducir a la resolucién espontanea.

Es importante el diagnéstico prenatal y
seguimiento ecogréfico para el correcto manejo
postnatal, ya que puede presentar complica-
ciones agudas o a largo plazo, siendo la més
frecuente la torsién ovarica.

Sino hay complicaciones realizamos la
confirmaci6én diagnéstica y la programacion
del seguimiento multidisciplinar en la planta
de maternidad, sin separarlas de su madre, ya
que la asistencia al recién nacido (RN) junto
a su madre de manera segura es el principal
objetivo de la Seccién de Perinatologia de
nuestro Hospital.

Objetivo: Describir las caracteristicas clini-
cas, ecogréficas y evolucion de los casos diag-
nosticados prenatalmente de quiste de ovario
atendidos en nuestro centro desde el 1 de enero
de 2015 hasta el 31 de abril de 2017.
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Material y Métodos: Revisamos las RN con
diagnéstico prenatal de quiste de ovario, los
datos clinicos més relevantes, la evolucion y
actitud.

Resultados: Presentamos 20 casos de las
RN con diagnéstico prenatal de quiste de ova-
rio. 19 fueron partos vaginales y 1 cesarea por
indicacién obstétrica. Todos los casos menos
uno fueron unilaterales y de aspecto ecografi-
co homogéneo. En dos se produjo resolucion
espontanea durante el periodo gestacional res-
tante. Tras el nacimiento 18 RN permanecieron
con sus madres y dos ingresaron en la Unidad
Neonatal, una por taquipnea transitoria y otra
por gran tamafo del quiste (85 mm) que se
punciond al nacimiento.

El tamafio medio postnatal de los quistes
fue de 30 mm.

Durante el seguimiento, cuatro de ellas
presentaron complicaciones ecogréficas: todas
fueron hemorragias, tres con resolucién espon-
tdnea, precisando la cuarta, intervencién a los
7 meses por torsién ovarica.

Conclusiones: Los quistes de ovario son
raros, lo mas frecuente es que sean simples y
de pequefio tamaiio y, aunque rara vez pue-
den tener complicaciones, estas son serias. Se
puede realizar el estudio ecografico y progra-
mar seguimiento multidisciplinar posterior,
favoreciendo las medidas de inseparabilidad
madre-hija ya que la mayoria de ellos regre-
saran espontdneamente. Solo los quistes sinto-
maticos o los mayores de 5 cm que no regresan
de tamafio deben ser tratados.

BRONQUITIS PLASTICA EN PEDIATRIA: A PRO-
POSITO DE UN CASO. N. San Sebastiin Ruiz?,
M.A. Villar Alvarezl, J.M. Merino Muxika?,
A. Gonzalez Hermosa3, F. Samson3, D. Pastor
Vivero?, C. Delgado Lejonagoitia’, I. Gallete-
beitia Laka, I. Rodriguez Albarran’, J. Elorz
Lambarri!, C. Canduela Fernindez. !Seccion
Neumologia Infantil. Hospital Universitario Basur-
to (HUB). *Servicio de Neumologia. HUB. 3Urgen-
cias de Pediatria. HUB. 4Seccidn de Neumologin
Infantil. Hospital Universitario Cruces.

Introduccién: La bronquitis plastica pedid-
trica es una enfermedad infrecuente y poco
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conocida, que se caracteriza por la formacion
de moldes bronquiales causando obstruccién
de las vias respiratorias. Se asocia predomi-
nantemente a enfermedad cardiaca congénita
y mds raramente a otras enfermedades pul-
monares, COMo asma, neumonia o gripe. La
broncoscopia es diagndstica y terapéutica. Se
han utilizado otros tratamientos, como nebu-
lizaciones de urokinasa, DNAsa, suero fisio-
16gico hipertonico, N-acetilcisteina, activador
tisular del plasminégeno recombinante tépico,
macrélidos y fisioterapia respiratoria, con esca-
sa evidencia cientifica.

Os presentamos el caso de un nifio de 9
afios asmatico que desarrollé una bronqui-
tis plastica con afectacién del l6bulo inferior
izquierdo (LII), precisando la realizacién de
varias broncoscopias para la extraccién del
molde bronquial.

Caso clinico: Nifio de 9 afios con historia
de asma persistente moderada remitido a
consulta de Respiratorio Infantil por presen-
tar neumontas de repeticién (3) en LII, en los
tltimos 3 meses, con presencia de atelectasia
en ese l6bulo y mejoria parcial con varias
tandas de amoxicilina. A pesar de corticoides
inhalados y antibioterapia oral prolongada
persiste con la atelectasia en LII. Se programa
una broncoscopia donde se detecta un tapén
de aspecto mucoso, blanquecino y compacto,
que obstruye la luz bronquial. El andlisis his-
tolégico de la muestra informa de un tapén
mucoso con restos fibrinoleucocitarios y fre-
cuentes eosinéfilos. Entre los estudios reali-
zados se encuentran: sensibilizacion a dcaros,
prick para Aspergillus negativo, espirometrias
y FENO normales, serologias y Mantoux nega-
tivo, cloro en sudor normal y un TAC que no
aporta nuevos datos. Precisa hasta una terce-
ra broncoscopia a lo largo de 4 meses para la
extraccion de tapones hasta conseguir resolver
la atelectasia, tras eliminacion de varios mol-
des en su domicilio. Durante este tiempo recibe
nebulizaciones de suero salino hiperténico 7%,
DNAsa, macrélidos y fisioterapia respiratoria.

Conclusiones: La bronquitis plastica se
trata de una condicion rara, que precisa un
alto indice de sospecha para su diagndstico,
debido a su semejanza con otras patologias.
Es importante considerar esta patologia en
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el diagndstico diferencial de cuerpo extrafio
intrabronquial, especialmente en los casos de
atelectasia recurrente o persistente. Suele ser
necesaria la realizacién de broncoscopias de
forma repetida para el manejo y la retirada
del material mucoso que obstruye el arbol
bronquial.

HALLAZGOS EN LA BRONCOSCOPIA INDICADA
EN NINOS CON NEUMONIAS RECURRENTES. M.
Gendive Martin, A.B. Gonzalez Martinez, M.
Santiago Burruchaga, M.D. Pastor Vivero,
AM. Carro Falagan.

Introduccién: Las neumonias recurrentes
(NR), principalmente cuando presentan la mis-
ma localizacién, constituyen una indicacién
frecuente de broncoscopia flexible (BF) para
descartar anomalfas anatémicas y obtener
muestras bioldgicas mediante lavado bron-
coalveolar (LBA).

El objetivo de este trabajo es valorar la
rentabilidad de la BF y describir los hallazgos
obtenidos.

Pacientes y Métodos: Estudio retrospecti-
vo de variables demogréficas, anomalias de
la VA y LBA en nifos sin patologia de base
conocida en los que se indic6 FB por NR entre
2006 y 2016.

Resultados: Se reclutaron 58 nifios (8% de
las exploraciones realizadas). 28 fueron nifias
y la mediana de edad fue de 5 afios (1-11). En
48 (83%) las neumonias fueron en la misma
localizacion, y en 5 ( 8,6%) coexistieron con his-
toria de tos crénica. La BF se realiz fuera del
episodio agudo. 34 (58,6%) presentaron uno o
varios hallazgos: malacia via aérea inferior 29
(50%), estenosis bronquial 3 (8,8%), granuloma
bronquial no tuberculoso 1 (3%) y bronquio
traqueal 1 (3%). 30 (51,7%) tuvieron presencia
anormal de secreciones. En 41 (71%) se obtuvo
LBA, siendo positivo el cultivo bacteriano en
18 nifios (44% de los realizados): H. influenzae
no encapsulado (13), M. catharralis (3), S. pneu-
moniae (2) y S. pyogenes (1) (Figs. 1y 2).

Conclusiones: La BF es una prueba com-
plementaria con un buen rendimiento en los
pacientes pediatricos con neumonias recurren-
tes, con una elevada frecuencia de hallazgos
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Figura 1.
Hallazgos
Bronquio traqueal
Granuloma tuberculoso
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Malacia VAI
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® Hallazgos ———
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Moreno Gonzdlez P, Malumbres Chacén M, Urretavizcaya Martinez M, Ahmed Mohamed L,
Nogueira Lopez ], Mendizabal Diez M. Servicio de Pediatria. Complejo Hospitalario de Navarra fia de térax reveld una condensacion extensa
Figura 2. en lébulo superior derecho (LSD) (Fig. 3).

anatémicos patoldgicos de la via aérea inferior
y de signos inflamatorios. La malacia fue con
diferencia la anomalia més frecuente.
Ademds, estos pacientes presentan una ele-
vada prevalencia de cultivos positivos en el
LBA para gérmenes responsables habituales de
infeccién endobronquial persistente, siendo el
H. influenzae no encapsulado el mds frecuente.

NEUMON{A NECROTIZANTE EN PEDIATRIA: A
PROPOSITO DE UN CAs0. P. Moreno Gonzilez,
M. Malumbres Chacén, M. Urretavizcaya
Martinez, L. Ahmed Mohamed, ]. Nogueira
Lépez, M. Mendizabal Diez. Servicio de Pedia-
tria. Complejo Hospitalario de Navarra.

Las neumonias necrotizantes en la infancia
son raras y su prevalencia es mayor en nifios
con algtn tipo de lesién neuroldgica crénica
que los predispone a aspirar contenido géstri-
co. En pacientes que desarrollan neumonias
necrotizantes como consecuencia de una infec-

cién adquirida en la comunidad, Staphylococcus
aureus era la causa mds frecuentemente aisla-
da hace unas décadas. Hoy en dia los agentes
etioldgicos aislados con mas frecuencia se han
ampliado a Streptococcus pneumoniae, Haemoph-
ilus influenzae tipo B y Streptococcus pyogenes.
Se presenta el caso de una nifa de 3 aflos
afectada de neumonia necrotizante extensa
complicada con derrame pleural. Nuestra
paciente consulté en Urgencias por cuadro
de fiebre alta de 3 dias de evolucién, decai-
miento, junto con discreta tos, mucosidad,
odinofagia, dolor abdominal y artromialgias.
Entre los antecedentes personales consta un
calendario de vacunacién completo y ninguna
patologia de base de interés. A su llegada a
Urgencias presentaba TEP inestable por alte-
racién de la apariencia, regular estado general,
irritabilidad y taquicardia. A la auscultacién
pulmonar soplo tubarico en hemitérax dere-
cho. La analitica de sangre objetivé neutrofilia
con desviaci6n izquierda (13% de cayados),
PCR 255 mg/dly PCT 56 ng/ml. La radiogra-

Dada la afectacion del estado general y
los hallazgos en las pruebas complementa-
rias, se inicié antibioterapia con cefotaxima
endovenosa e ingreso en Observacion para
monitorizacion y vigilancia estrecha. Durante
su estancia en Observacion persistieron picos
febriles, taquicardia e inicié taquipnea, que-
jido y retracciones subcostales por lo que se
completé estudio con ecografia toracica que
mostré derrame pleural. Se ingresé en UCIP,
se conectd al sistema de alto flujo y se llevo
a cabo toracentesis diagnéstica, obteniendo
liquido turbio, 100.000 leucocitos/mm?, poli-
morfonucleares 96%, proteina 4,3 g/dl, glu-
cosa <5% mg/dl, compatible con empiema.
Se solicitaron cultivo del liquido pleural y
PCR de S. pneumoniae, que resultaria positi-
va al cuarto dfa de ingreso. Se coloc un tubo
de drenaje tordcico y se conectd a aspiracion.
Dos dias después, se realizo ecografia toracica
de control en la que se apreci6 hepatizacién
del parénquima del LSD y LID con zonas de
necrosis y derrame pleural derecho con signos
de organizacion.
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Figura 4.

Figura 5.

Se solicité TC pulmonar que confirmé la
sospecha de neumonia necrotizante con areas
de cavitacion que afectaba predominante-
mente a LSD y parte de LMD, con é4reas de
atelectasia a nivel de segmentos posteriores
de hemitérax izquierdo y moderado derrame
pleural (Fig. 4).

Dada la presencia de signos de necrosis se
afiadié clindamicina al tratamiento. Se realiz6
pleurolisis mediante instilacién de uroquinasa
intrapleural, no siendo efectiva, por lo que se
realiz6 videotoracoscopia objetivandose neu-
motérax y paquipleuritis. Se realiz6 desbrida-
miento, se evacud neumotorax, se colocd tubo
de drenaje y se conecto al sistema de aspira-
cién. En la radiografia tras procedimiento se
objetivé neumotérax y enfisema subcutaneo
que se corrigieron en 24 horas (Fig. 5).

La paciente present6 una evolucién lenta
pero favorable, retirando tubo de drenaje a los
7 dias de la intervencion. Tras 19 dias de ingre-
s0, se dio el alta de UCIP. A los 15 dias del alta,
se realizé TC de control en el que se visualizd
cavidad extrapulmonar en hemitérax dere-
cho con engrosamiento pleural y colapso del
parénquima adyacente. Dos meses después,
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esa cavidad ha disminuido significativamen-
te de tamafio por lo que podemos concluir
que la recuperacidn radioldgica es lenta, pero
satisfactoria. También se ha realizado estudio
inmunolégico que ha resultado normal.

ENFERMEDAD DE KAWASAKI: A PROPOSITO DE
54 OBSERVACIONES. N. Azurmendi Gundin, A.
Kortabarria Urdangarin, A. Lasa Aranzasti,
L. Riano Idiakez, U. Hernindez Dorronso-
ro. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Donostia. San Sebastidn. Gipuzkoa.

Objetivo: Describir las caracteristicas epi-
demiolégicas, clinicas, terapéuticas y evoluti-
vas de nifios hospitalizados por enfermedad
de Kawasaki.

Material y Métodos: Estudio descriptivo,
retrospectivo, por revision de historias clinicas
de los pacientes hospitalizados por enfermedad
de Kawasaki durante el periodo comprendido
entre el 1 de enero de 2000 y el 30 de septiembre
de 2017 en el HU Donostia. Se ha disefiado una
base de datos Excel y se ha utilizado el paquete
estadistico SPSS® versién 23. Los criterios de
inclusién fueron diagndstico de enfermedad de
Kawasaki completa e incompleta (Asociacion
Americana de Cardiologfa 2017).

Resultados: Durante el periodo estudiado
ingresaron 62 pacientes con el diagnéstico
desospecha de enfermedad de Kawasaki. Se
excluyeron cinco casos por datos incomple-
tos y tres pacientes por no cumplirlos criterios
diagnésticos. El 88,8% (n=48) de los pacientes
comprendian edades entre seis meses y cinco
afios. El 61,1% (n=33) fueron mujeres.

E135,2% (n=19) cumplia criterios diagnés-
ticos de Kawasaki completo. E1 100% (n=54)
referia fiebre al diagndstico, siendo 5 dias la
mediana de dias de fiebre al ingreso. El 87%
(n=47) de los casos presentaron hiperemia
conjuntival; 85,2% (n=46) exantema polimorfo;
66,7% (n=36) adenopatias cervicales; 64,80%
(n=35) lesiones en labios y mucosa oral; 40,7%
(n=22) alteracién de manos y pies; y el 29,6%
(n=16) alteraciones cardiacas [entre ellos
81,25% (n=13) dilataciones de arterias corona-
rias y el 18,75% (n=3) aneurismas coronarios].

Existe mayor proporcion de pacientes con
alteraciones cardiacas al ingreso en los pacien-
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tes que cumplen criterios completos de Kawa-
saki (p <0,01) y mayor frecuencia de exantema
polimorfo, alteraciones de la mucosa oral, ade-
nopatias y alteraciones plaquetarias durante
la evolucion, en los pacientes que cumplen
criterios completos de Kawasaki (p <0,05).

En el 40,7% (n=22) de los casos se inicid
el tratamiento antes de cumplir cinco dfas de
fiebre y el 48,15% (n=26) entre los cinco y 10
dias (mediana de inicio de tratamiento, 6 dias).
El 94,5% (n=51) recibi6 tratamiento con gam-
maglobulinas, administrando en el 7,4% (n=4)
de los casos mas de una dosis. Asimismo, el
94,4% (n=51) de los casos fue tratado con acido
acetilsalicilico.

Los cuatro pacientes que precisaron més
de una dosis de gammaglobulina habian ini-
ciado el tratamiento antes de cumplir 10 dias
desde el inicio de la fiebre, dos de ellos antes
del 5°dfa. E1 20% (n=9) de los pacientes pre-
sentd alteraciones ecocardiogréficas a los dos
meses tras el tratamiento. E1 70% (n=11) de
pacientes con alteraciones cardioldgicas inicia-
ron tratamiento tras cinco dias de fiebre. No se
han encontrado diferencias estadisticamente
significativas entre el inicio precoz (1-5 dias) o
tardio (>5 dias) del tratamiento y la presencia
o no de secuelas posteriores (p >0,05).

Conclusiones: Un tercio de los pacientes
presentaban criterios de Kawasaki completo.
Todos los pacientes presentaron fiebre y los
sintomas mas frecuentes fueron exantema e
hiperemia conjuntival. Hasta un tercio de los
pacientes presentaron alteraciones cardiacas al
diagnéstico. Existe relacion estadisticamente
significativa entre el cumplimiento de criterios
de Kawasaki y presentacion de alteraciones car-
diolégicas. Casi la totalidad de los pacientes reci-
bieron tratamiento con gammaglobulina y dcido
acetilsalicilico. En nuestra serie han presentado
secuelas un bajo porcentaje de los pacientes.

PRUEBA DEL AGUA: UN TEST CLINICO PARA DES-
PISTAJE DE ASPIRACION EN PACIENTES PEDIA-
TRICOS CON DISFAGIA OROFARINGEA. A. Lorena
Martinez Léopez, C. Vizquez Cordero, M.D.
Pastor Vivero, M. Serrano Lépez, M. Santiago
Burruchaga. Servicio de Neumologia Pedidtrica.
Hospital Universitario Cruces.
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Objetivos: Conocer la calidad de la prueba
del agua-PA- [“test de deglucion de 3 onzas de
agua(3-owsc)] para el despistaje de riesgo de
aspiracién en nifios con disfagia orofaringea
(DO).

Material y Métodos: Estudio descriptivo
retrospectivo de nifios con DO a los que se les
realiz6 la PA en consultas de Neumologia o
de Logopedia-rehabilitacién (ASPACE) previo
a la realizacién de un estudio de deglucién.

La PA (3-owsc-corregido) consistié en
administrar por boca maximo 20 cc de agua,
considerandola positiva cuando aparecieron
tos, atragantamiento, esfuerzos o voz hiimeda,
solos 0 en combinacién.

La presencia de aspiracién a via aérea se
constatd por fibroendoscopia de la deglucion
(FEES) tras administrar bolos alimenticios de
2,5-5 cc tefiidos con azul de metileno.

Se considerd positiva cuando se detectd
alimento en vestibulo laringeo y/o espacio
subglético

Resultados: Incluimos 19 nifos (8 nifias),
mediana de edad 9 afios (1-15). 42% con PCI,
21% trastornos del desarrollo, 21% otros y
16% sin patologia. La PA fue positiva en 79%:
tos-atragantamiento 40%, esfuerzos 6,6%, voz
hiimeda 6,6% y combinacion de signos 47%. La
FEES fue positiva en 53%: penetracién vestibu-
lo laringeo 20%, aspiracién 10%, combinacién
70%. La sensibilidad de PA fue 100%, especifi-
cidad 44, 5% e indice de falsos positivos 33%
(5). De estos tiltimos, 4 presentaron tos como
tnico sintoma.

Conclusiones: La alta sensibilidad de la PA
sugiere que en aquellos nifios con prueba nega-
tiva la deglucion se podria haber considerado
segura sin necesidad de realizar otras pruebas
complementarias.

La tos fue el signo menos eficiente.

MENINGITIS DE ORIGEN OTOGENO POR FUSOBAC-
TERIUM NECROPHORUM. I. Rius Bilbao, U. Gutié-
rrez Delgado, J. Puerto Morldn, M. Vizquez
Ronco, S. Capapé Zache, I. Pocheville Guru-
ceta. Hospital Universitario Cruces.

Introduccion: El Fusobacterium necrophorum
es una causa infrecuente de mastoiditis y
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meningitis en nifios sanos. Se trata de un bacilo
gram negativo anaerobio, colonizador habitual
de orofaringe, tracto respiratorio superior y
digestivo y vagina. Puede producir un amplio
espectro de enfermedades e infecciones, cuya
severidad es también variable (aunque con una
tasa elevada de formaci6n de abscesos y com-
plicaciones intracraneales). El foco primario de
infeccién en nifios suele ser otégeno y, como
complicaciones, pueden desarrollar mastoidi-
tis, trombosis de senos venosos o meningitis,
aunque existen pocos casos descritos en la
literatura.

Caso clinico: Nifio de 6 afios previamente
sano que ingresa desde el Servicio de Urgen-
cias por cuadro febril de 5 dias de evoluciéon
asociado a otalgia y vémitos. En Urgencias se
constata afectacion del estado general y rigidez
de nuca por lo que se realiza analitica sangui-
nea (leucocitosis y elevacion de reactantes de
fase aguda) y puncién lumbar compatible con
meningitis bacteriana.

Se inicia tratamiento con corticoides y anti-
bioterapia i.v. con cefotaxima y vancomicina,
retirando esta tltima al recibir en el resultado
de la tincion gram del LCR gérmenes gram-
negativos. Los cultivos de sangre y LCR y la
PCR de meningococo y neumococo fueron
negativos.

Tras mejoria inicial, reaparece la fiebre a las
48 horas, por lo que se realiza nuevo control
analitico y puncién lumbar con disminucién
de pardmetros inflamatorios y celularidad, asi
como un TAC cerebral para descartar com-
plicaciones, en el que se observa retencién
de secreciones oto-mastoideas bilaterales de
predominio derecho. Se retoma tratamiento
corticoideo y se amplia tratamiento antibio-
tico a meropenem, que recibe durante 7 dias.
Durante su ingreso es valorado por ORL sin
afectacion auditiva ni otros datos de compli-
cacién salvo otitis serosa bilateral. Es dado de
alta tras 13 dias de ingreso, estando asintoma-
tico y con buen estado general y dado que no
se pudo identificar el germen responsable, se
solicité PCR Universal 16S, r ARN, pendien-
te de resultado en el momento del alta, que
posteriormente se informarfa como positiva
para Fusobacterium necrophorum, de probable
origen otdgeno. Reingresa a las 72 horas por
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reaparicion de la clinica con fiebre y menin-
gismo, con citoquimica alterada de LCR con
mayor pleocitosis que en el ingreso previo y
cultivo de LCR positivo para Fusobacterium
necrophorum. Se administra tratamiento con
meropenem hasta llegada de antibiograma
(sensibilidad a penicilina y derivados) en que
se sustituye por biterapia con penicilina y
metronidazol. En el TAC presenta ocupacién
de la punta del penasco y, dada la sospecha
de meningitis secundaria a osteomielitis del
pefiasco, se decide prolongar tratamiento anti-
bitico hasta 8 semanas. Durante este ingreso
presenta dolor en regién maxilar y periorbita-
ria derechas asi como desviacién de la tivula a
la derecha en probable relacién a afectacion de
pares craneales en contexto de probable sin-
drome de Gradenigo. Se realiza RMN cerebral
con hallazgos compatibles con petrositis dere-
cha complicada con meningitis focal y exten-
sion de la inflamacién a porcién cisternal de
nervio trigémino y seno cavernoso, por lo que
ante posible trombosis de dicho seno se inicia
anticoagulacién con heparina subcutanea.

Alos 19 dias de ingreso tras una recupera-
cién completa y sin secuelas neurolégicas es
dado de alta a domicilio a cargo de Hospitali-
zacién a Domicilio Pedidtrico para continuar
anticoagulacién segtin pautas de Hematologia
y tratamiento antibi6tico endovenoso y obser-
vacién clinica.

Comentarios: A pesar de los pocos casos
reportados, la incidencia de infecciones por
Fusobacterium necrophorum parece estar en
aumento segtin la literatura. La meningitis por
este germen tiene una alta morbimortalidad
debido a la posibilidad de trombosis venosa
asociada. Es por ello por lo que es importan-
te considerar este patégeno como causa de
meningitis en nifios precedida de una otitis,
siendo la sospecha especialmente alta en
casos de hallazgos de alteraciones en el TAC
o aislamiento de gérmenes gram negativos.
Generalmente estas infecciones requeriran tra-
tamiento antibiético prolongado, las recaidas
son frecuentes si la duracion del tratamiento
antimicrobiano es corta y, dada la posibilidad
de coinfeccién por otros gérmenes, algunos
autores recomiendan la asociacién de varios
antimicrobianos.
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OSTEOMIELITIS CRONICA: DIAGNOSTICO Y TERA-
PEUTICA. A PROPOSITO DE UN caso0. C. Delga-
do Lejonagoitia, J. Aristegui Fernandez, M.
I. Garrote Llanos, C. Canduela, I. Vadillo
Alvarez. Seccién de Infectologia Pedidtrica. Hos-
pital Universitario Basurto, Bilbao.

Introduccién: La osteomielitis crénica es
una forma infrecuente de presentacién de las
infecciones osteoarticulares. El curso clinico y
el abordaje diagnéstico-terapéutico presentan
unas peculiaridades diferenciales con respecto
a los casos de presentacién aguda. Se realiza
una revision bibliogréfica guiada a partir de
un caso clinico.

Caso clinico: Se presenta el caso de un ado-
lescente de 13 afios que acude a Urgencias por
dolor, tumefaccién y cojera de pierna derecha
de una semana de evolucién, sin referir ante-
cedente traumatico y sin asociar fiebre.

Como antecedente de interés destaca un
esguince en tobillo derecho un afio antes de la
consulta, habiéndose realizado una radiografia
de tobillo donde se objetiv6 una lesién hipo-
densa en tercio distal de peroné etiquetada de
quiste 6seo simple.

En la exploracion fisica destaca un dolor
localizado a punta de dedo en la superficie
osea del tercio distal del peroné derecho, tume-
faccién moderada, con leve eritema cuténeo,
con movilidad articular conservada aunque
dolorosa y cojera a la marcha. Se realiza radio-
graffa de tobillo donde se aprecia aumento de
tamarfio de la lesion previamente descrita. El
paciente es dado de alta con antibioterapia oral
con sospecha de infeccién local y control en
consultas de Infectologia y Ortopedia Infantil.
Se realiza RMN que evidencia hallazgos com-
patibles con osteomielitis crénica, por lo que
se decide ingreso para tratamiento antibi6tico
intravenoso y curetaje quirtirgico, obteniendo
muestras para estudio diagnéstico. El estudio
anatomopatolégico revela cambios inflama-
torios crénicos compatibles con osteomielitis
cronica. El resto de pruebas complementarias
realizadas (analitica, serologias, estudio micro-
biolégico) fueron negativas. Con el diagndstico
de osteomielitis cronica tras ocho dias de ingre-
so el paciente es dado de alta con Hospitaliza-
cién a Domicilio para continuar antibioterapia
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intravenosa. La evolucién clinica posterior fue
favorable.

Discusion: La osteomielitis es una afeccion
infrecuente en paises desarrollados con una
incidencia de 1/5.000. Los microorganismos
més frecuentemente implicados varian con
la edad del paciente, siendo el agente mas
frecuentemente implicado el Staphilococcus
aureus, aunque en muchos casos no es posible
filiar el microorganismo patogeno. La clinica es
variable segtin la edad, siendo més frecuente la
presentacion subaguda e insidiosa en adoles-
centes. Las pruebas de imagen y laboratorio, y
el estudio anatomopatol6gico y microbiolégico
de la lesién son determinantes para realizar
el diagndstico diferencial entre lesiones de
diferente naturaleza. La osteomielitis de cur-
so crénico precisa de tratamiento antibidtico
intravenoso prolongado, siendo el prondstico
favorable en la mayoria de casos.

B R S S T E T E ]
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DEFICIT DEL TRANSPORTADOR DE GLUCOSA TIPO
1: A PROPOSITO DE UN CASO. J. Nogueira Lopez,
I. Naberan Mardaras, M.E. Yoldi Petri, M.
Villarreal Calvo, S. Aguilera Albesa. Servicio
de Pediatria. Departamento de Neuropediatria.
Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccién: El transportador de glucosa
tipo 1 (GLUT1) es la principal proteina impli-
cada en la difusién de glucosa a través de la
barrera hematoencefalica. El déficit de GLUT1
produce descenso de los niveles de glucosa a
nivel del sistema nervioso central, causando
un sindrome neurolégico con manifestacio-
nes variadas que incluyen crisis epilépticas
refractarias, retraso psicomotor, microcefalia,
alteraciones motoras, etc.

Presentamos el caso de un lactante de 13
meses con diagndstico inicial de epilepsia
mioclénica benigna. La mala evolucién del
paciente, junto con la aparicidn de nueva sin-
tomatologfa, hizo sospechar la posibilidad de
alteraciones de esta proteina.

Caso clinico: Nifio de 13 meses que acude
a consulta de Neuropediatria por presentar

63

desde los 6 meses de edad episodios muy bre-
ves de desconexién del medio en los que se
queda quieto con supraversion de la mirada
y posterior descenso de la cabeza. Los episo-
dios no tienen predominio horario. Se realiza
un electroencefalograma (EEG) basal que es
normal y posteriormente un EEG tras priva-
ci6én de suefio, en el que se aprecian descar-
gas de punta-onda generalizada significativas
durante el sueo. Se completa el estudio con
una RM craneal, que no muestra alteraciones
significativas. Es diagnosticado de epilepsia
mioclénica benigna y se inicia tratamiento
antiepiléptico con 4cido valproico. El paciente
presenta una respuesta parcial a la medica-
cién, por lo que se aumenta hasta una dosis
méxima de 50 mg/kg/dia repartida en tres
tomas, con lo que se consigue la desaparicién
de las crisis.

En los meses siguientes se objetiva un retra-
so psicomotor con torpeza mottiz y retraso del
lenguaje, por lo que se inicia tratamiento en
el servicio de atencion temprana. A los dos
anos de edad, coincidiendo con un cuadro
viral, presenta una convulsién febril simple.
Posteriormente los padres refieren episodios
de desconexién y un episodio de pérdida de
tono sin pérdida de conciencia que le incapa-
cita para ponerse de pie y mantenerse erguido
en sedestaci6n. Se decide ingreso para realizar
un estudio completo incluyendo una analitica
de sangre, un estudio neurofisiolégico (EEG
prolongado, electromiograma, velocidad de
conduccion nerviosa y potenciales evocados
visuales, auditivos y somatosensoriales) y una
nueva RM craneal. Todas las pruebas comple-
mentarias son normales.

Dada la ausencia de hallazgos patolégicos
en el estudio, se decide suspender el tratamien-
to con acido valproico ante la posibilidad de
una reaccion idiosincrésica a la medicacion.
Inicialmente parece presentar mejorfa sin
recurrencia de las crisis, lo cual parece apoyar
esta sospecha. No obstante, 4 meses mas tarde,
coincidiendo con otro proceso febril, presenta
de nuevo un episodio de inicio stibito de pérdi-
da de tono de las extremidades inferiores, sin
pérdida de conocimiento asociada. La familia
nos muestra un video del episodio, que parece
sugestivo de distonfa paroxistica.
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Se reevaltia el cuadro clinico del paciente,
que a lo largo de su evolucién ha presentado
una epilepsia mioclénica asociada a un retra-
so madurativo con torpeza motriz junto con
episodios paroxisticos de distonia. Se plan-
tea el diagnéstico de sospecha de déficit del
transportador de glucosa tipo 1, por lo cual
se realiza una puncién lumbar. En el analisis
de LCR se objetiva una hipoglucorraquia y un
cociente de glucosa en LCR entre la glucosa en
plasma menor de 0,45, lo cual es compatible
con nuestra sospecha. El diagndstico se con-
firma al detectar una variante en heterocigosis
en el gen SLC2A1.

Se inicia tratamiento con dieta cetogénica
con buenos resultados, tanto a nivel del desa-
rrollo psicomotor con clara mejoria del lengua-
je, persistiendo leve torpeza motriz. Solamente
ha presentado alguna crisis mioténica aislada
que no ha precisado atencién en urgencias ni
ingreso hospitalario.

Conclusiones:

- Debemos sospechar el sindrome de defi-
ciencia de GLUT1 en pacientes con crisis
epilépticas refractarias, retraso del desarro-
llo psicomotor y trastornos del movimiento
complejos.

- Enlos tiltimos afios se han ido describiendo
manifestaciones clinicas variadas que tam-
bién pueden aparecer en esta enfermedad
como retraso intelectual, trastornos del len-
guaje, disquinesias paroxisticas inducidas
por esfuerzo o ayuno, etc.

- La dieta cetogénica es el tratamiento de
eleccién y su instauracién precoz mejora
el pronéstico.

EEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEER]

DEFICIT DE ASPARTOACILASA. PRIMERA APORTA-
CION EN LA CAV. A. Igarzabal Irizar, M. Leto-
na Luqui, A. Muguruza Oyarzabal, O.Marti-
nez-Migica Barbosa, M.I. Marti Carrera, B.
Rocandio Cilveti. Unidad de Hospitalizacion y
Neuropediatria. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Donostia. San Sebastidn. Guipiizcoa.

Introduccién: La enfermedad de Canavan
o déficit de aspartoacilasa es una enfermedad
genética rara (1:100.000 RN vivos), més fre-
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cuente en judios Ashkenazi (prevalencia entre
1:6.000 y 1:14.000 RN vivos), que se hereda de
forma autosdmico recesiva, debida a una muta-
cion en el gen ASPA. El déficit de aspartoacilasa
da lugar a una acumulacién de dcido N-aceti-
laspartico en el tejido cerebral, produciéndose
una disfuncién de oligodendrocitos, cambios
espongiformes y ausencia de mielina. Los
pacientes presentan hipotonia grave, macroce-
falia, retraso en el desarrollo y otras alteraciones
neuroldgicas, asi como una concentracion alta
de &cido n-acetil-aspértico (NAA) en orina, que
hace sospechar el diagndstico con una imagen
compatible en RM cerebral. En la actualidad no
existe tratamiento eficaz para esta enfermedad.

Caso clinico: Nifo de tres meses de padres
consanguineos sanos que ingresa por conducta
visual anémala para estudio. En la exploracién
neurolégica presenta pobre contacto visual,
movimientos oculares externos anormales y
nistagmo ocasional. Presenta también leve
hipotonia axial con hipertonia de extremida-
des inferiores y signo de Babinski bilateral. Se
realiza ecografia cerebral donde se objetiva un
aumento de ecogenicidad de niicleos grises
de la base y tronco encefdlico y RM cerebral
que muestra alteracién de sefial con marcada
restriccion de la difusion en sustancia blanca
cerebelosa, troncoencéfalo, talamos y palidos,
cdpsulas internas, haces cértico-espinales y
radiaciones opticas, lo cual apunta hacia una
metabolopatia congénita. Se completa estudio
de enfermedades metabélicas con andlisis de
sangre, orina y LCR, objetivandose aumento
de NAA en orina, compatible con diagnosti-
co de enfermedad de Canavan, confirmado
posteriormente en el estudio genético. Ante
la ausencia de tratamiento curativo para esta
enfermedad, tras revision de la literatura se
inicia tratamiento con citrato de litio, que pare-
ce mejorar el contacto visual y la interaccion
social en algunos casos.

Comentarios: Se trata de una enfermedad
rara que se presenta en edades tempranas con
alteraciones visuales y neurolégicas, siendo las
pruebas de imagen ttiles para orientar el diag-
ndstico. Ante el aumento de inmigracion trans-
nacional con mayor grado de consanguinidad,
hay que sospechar este tipo de patologia en
presencia de la clinica descrita.
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TRIMETILAMINURIA O SINDROME DEL OLOR
A PESCADO: UN NUEVO €ASO. N. Azurmendi
Gundin?, L. Riano Idiakez!, C. Garcia Par-
dos?, R. Bretos Paternain? L. Arranz Arana’?,
IServicio de Pediatrin del Hospital Universitario
Donostia. 2Servicio de Pediatria del Centro de Salud
de Villabona.Guiptizcon. 3Departamento de Pedia-
trin, Universidad del Pais Vasco (UPV/EHU). San
Sebastidn.

Introduccién: La trimetilaminuria o sin-
drome del olor a pescado es una metabolopa-
tia producida por un defecto en la oxidacién
hepatica de trimetilamina (TMA) en trimeti-
lamina N-éxido (TMAO). Puede ser primaria,
de caracter genético (enfermedad autosémica
recesiva) o secundaria a lesiones hepaticas y
renales o a un aumento de los precursores de
la TMA. La TMA es una amina muy volatil,
que despide un fuerte olor a pescado en la
orina, sudor, aliento y secreciones vaginales,
lo que puede condicionar en estos pacientes
problemas psicolégicos. Los primeros sin-
tomas pueden iniciarse en la infancia, pero
generalmente el diagndstico se retrasa debido
a una consulta tardfa y al desconocimiento de
esta enfermedad rara. No existe tratamiento
etiolégico. El tratamiento sintomdtico se basa
en la evitacién de alimentos que aumentan la
excrecion de TMA.

Caso clinico: Nifia de cuatro afios que con-
sulta por presentar desde el afio de vida olor
intenso tras la ingesta de pescado. No presenta-
ba antecedentes personales de interés. Ningtin
miembro de la familia presentaba sintomas de
olor a pescado. Exploracion fisica, desarrollo
psicomotor y ponderoestatural, normales. Elec-
trolitos en suero, funcion renal, transaminasas
y hemograma, normales. Su pediatra solicitd
la determinacion de TMA y TMAO en orina,
siendo el TMA de 7.584,92 mmol/mmol crea-
tinina, TMAO 2.412,59 mmol/mmol creatini-
na, cociente TMA/TMAO 3,144 y %TMAO
24,1%, compatibles con trimetilaminuria. Tras
el diagnéstico bioquimico, se realizé estudio
genético mediante la cuantificacion del ADN
por espectrofotometria y la amplificacion por
PCR de los exones codificantes del gen FMO3.
Se encontrd que la paciente presentaba la muta-
cién p.Arg51Gly en el exon 3 del gen FMO3
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en heterocigosis y la variante de significado
clinico incierto p.Arg387His del exon 7 del
gen FMO3 en heterocigosis. La primera de las
mutaciones mencionadas ya habia sido descrita
previamente como mutacién asociada al desa-
rrollo de trimetilaminuria. El segundo cambio
nucleotidico no habia sido descrito previamen-
te como mutacién asociada al desarrollo de
ninguna patologfa. Tras analizar esta segunda
variante, se observé que afecta a las caracte-
risticas fisico-quimicas de la proteina, siendo
probablemente una mutacién patogénica.

Comentarios: La trimetilaminuria es una
entidad poco frecuente, y a diferencia de otras
metabolopatias, parece que los valores eleva-
dos de TMA no son t6xicos. Esta enfermedad
provoca importantes problemas psicosociales
si no es diagnosticada y evitada la ingesta de
pescado. En el presente caso clinico se describe
una mutacién no comunicada previamente en
relacion con esta enfermedad.

INFECCION CUTANEA POR NOCARDIA BRASILIENSIS.
D.E. Guzman Vasquez?, D. Vicente Anza? M.
Olabide Arrondo, L. Camats Marsol?, M.C.
Galan Lépez!, L. Arranz Arana'3. 1Servicio de
Pediatria. 2Servicio de Microbiologia. Hospital Uni-
versitario Donostia. 3Universidad del Pais Vasco
(UPV/EHU).

Introduccién: Nocardia es una bacteria
Gram positiva, considerada como patdgeno
oportunista en humanos, inusual en nues-
tro medio, que se encuentra en la tierra y el
medio acudtico. Mas del 60% de los pacientes
afectos de nocardiosis presenta algtin tipo de
afectacion de la inmunidad. La manifestacion
mds frecuente es la pulmonar aunque puede
producir infecciones sistémicas y cutaneas. El
diagndstico es complejo ya que requiere una
muestra adecuada y la bacteria puede necesi-
tar hasta dos meses para crecer en el cultivo.
El tratamiento de eleccién es el cotrimoxazol
durante un periodo de 3-12 meses. En Espafia
son pocos los casos de infecciones cutdneas
por Nocardia y solo ha sido descrito un caso de
Nocardia brasiliensis en Pediatria. Se comunica
un caso de un nifio inmunocompetente con
nocardiosis de afectacion cutdnea.
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Caso clinico: Nifio de nueve afios con diag-
nostico de celulitis del brazo derecho. Antece-
dente de inicio de lesiones cuténeas dos meses
antes, tras probable contacto con procesionarias
en un pinar. Tratado previamente con hidroxi-
zina, corticoide local y amoxicilina/4cido cla-
vuldnico. A su llegada al Hospital presenta
celulitis y absceso en la extremidad superior
derecha, cordén linfatico y adenopatias axilares
de cinco dias de evolucién. Las pruebas com-
plementarias son inespecificas. Es tratado con
amoxicilina/4cido clavulénico intravenoso y
se realiza drenaje quirtrgico en dos ocasiones
modificindose la antibioterapia a cefotaxima y
cloxacilina con evolucion favorable del absceso.
Tres semanas mds tarde se objetiva crecimiento
de Nocardia brasiliensis en el material obteni-
do por drenaje. Se modifica el tratamiento a
cotrimoxazol oral. En los estudios realizados se
descarta inmunodepresién [inmunoglobulinas,
poblaciones linfocitarias, capacidad oxidativa
del neutrdfilo (Burst test)]. En la actualidad, tras
cinco meses de tratamiento con cotrimoxazol,
presenta resolucién de las lesiones con leve
secuela cicatricial en antebrazo.

Comentario: Las infecciones cutdneas por
Nocardia son infrecuentes en nuestro medio.
Es una bacteria a considerar ante lesiones
cutaneas de evolucion lenta y no esperada. El
mayor reto representa realizar un diagnostico
precoz, para realizar el tratamiento especifi-
co ya que se han descritos casos de elevada
morbilidad. En el caso descrito, las lesiones
linfa-cutdneas han evolucionado de forma
satisfactoria.

MEJOR COMUNICACION ORAL

INFLUENCIA DEL TRATAMIENTO CON FOTOTE-
RAPIA EN LA PLANTA DE MATERNIDAD SOBRE
LA ALIMENTACION DEL RNT. I. Asla Elorria-
ga, S. Ansé Olivan, L. del Arco Leén, M.C.
Goiria Ormazabal, A. Arteagabeitia Lopez,
L. Romén Echevarria. Seccion Perinatologia.
Hospital Universitario Cruces.

Antecedentes e Introduccién: La hiper-
bilirrubinemia es un fenémeno que se da
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con frecuencia en los recién nacidos (RN). La
mayoria, presentan una ictericia fisioldgica.
Generalmente, la hiperbilirrubinemia que se
diagnostica en el periodo neonatal es debida
a bilirrubina indirecta, no obstante es preciso
realizar un diagnéstico diferencial con otras
causas de hiperbilirrubinemia patolégica. El
tratamiento se fundamenta en la fototerapia.
Clasicamente el tratamiento con fototerapia se
administra en la Unidad Neonatal (UN) con la
consecuente separacion de madre/hijo causan-
do un impacto emocional en la familia. La asis-
tencia al RN junto a su madre de manera segura
es el principal objetivo de la Seccién de Perina-
tologia de nuestro Hospital por lo que, desde
mayo de 2016, se administra el tratamiento con
fototerapia a los RNT en el drea de maternidad
junto a sumadre. La alimentacion a demanda y
mantener el tratamiento con fototerapia se hace,
muchas veces, dificil de compaginar, sobre todo
cuando la demanda es elevada.

Objetivo: Conocer el tipo de alimentacion
que reciben los RNT que precisan tratamiento
con fototerapia y permanecen en la materni-
dad asi como su evolucién, comparados con
los que ingresaban en la UN por el mismo
motivo.

Material y métodos: Revision de los casos
de RNT que precisaron tratamiento con fotote-
rapia en el drea de maternidad entre noviem-
bre de 2016 y abril de 2017 y de los que ingre-
saron en la UN para recibir fototerapia en
el mismo periodo de tiempo del afio previo
(noviembre de 2015 a abril de 2016). Revisa-
mos las indicaciones de fototerapia, factores
de riesgo de hiperbilirrubinemia centrandonos
en la pérdida ponderal y patologia hemolitica,
tiempo de vida del RN al inicio de la fotote-
rapia, duracién del tratamiento, necesidad de
ingreso posterior, tipo de alimentacién al inicio
del tratamiento y al alta hospitalaria, asi como
necesidad de suplementacion de tomas y cali-
dad de los suplementos.

Resultados: La mayor diferencia encon-
trada esta en relacién al tipo de lactancia que
reciben los RN; manteniendo la eficacia en la
disminucién de las cifras de bilirrubina en
ambos grupos, los tratados junto a su madre
reciben mayor porcentaje de lactancia mater-
na exclusiva y menor suplementacién que los
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que ingresaron para recibir el tratamiento con
fototerapia.

Conclusiones: El administrar la foto-
terapia en el drea de maternidad junto a su
madre favorece la instauracion de la lactancia
materna en estos nifios y disminuye el impacto
emocional que el ingreso de un hijo supone
a las familias, manteniéndose igualmente la
efectividad y seguridad del tratamiento.

PUBERTAD PRECOZ: FACTORES DE RIESGO DE
PUBERTAD PRECOZ PATOLOGICA. E. Rodriguez
Merino, H. Diaz Santaren, G. Grau Bolado,
A. Vela Desojo, A. Rodriguez Estevez, I. Rica
Echevarria. Servicio de Pediatria. Hospital Uni-
versitario Cruces.

Introduccion y Objetivos: La pubertad
precoz es una patologia comun, principal-
mente en nifias, que en la mayoria de las
ocasiones tiene una etiologfa idiopatica y
una evolucién benigna. Sin embargo, exis-
ten casos en los que puede subyacer una
patologia grave y debemos mantener un
alto grado de sospecha para identificarlos.
El objetivo principal de esta comunicacién es
describir las caracteristicas de 5 pacientes que
presentaron una pubertad precoz patolégica.

Métodos: Exponer una serie de pacientes
entre 2 y 9 afios de edad, remitidos a una con-
sulta de Endocrinologia Pedidtrica por sospe-
cha de pubertad precoz, que han tenido una
patologia grave como causa de dicha puber-
tad. Mostramos los hallazgos positivos de las
exploraciones complementarias realizadas.

Resultados: Nifio de 9 afios con desarrollo
de Tanner en estado IV: EO 11,5 afos; analitica:
FSH 3.3 mUI/ml, LH 3,4 mUI/ml, testosterona
240 ng/dl; RM: tumoracién sélido-quistica de
48 x 31 x 31 mm en regién tdlamo-hipotaldmi-
ca; diagnéstico: pubertad precoz secundaria a
astrocitoma pilocitico.

Nifio de 8 afios y 2 meses con estadio de
Tanner IV: EO 14 afios; analitica: testosterona
2.1584 ng/dl, FSHy LH <1,5 mU/ml, bHCG
227,9 mU/ml; RM: lesion nodular en region
pineal (10,5 x 13 x 11,4 mm); diagndstico: puber-
tad precoz secundaria a coriocarcinoma pineal.
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Nifio de 5 afios; estadio de Tanner II; EO 6
afos; analitica: testosterona 464 ng/dl, FSH y
LH <1,5 mU/ml; antecedente familiar: padre
pubertad precoz. Estudio genético: mutacion
del gen del receptor de LH; diagnosticado:
testotoxicosis.

Nifia de 26 meses con sangrado vaginal y
telarquia grado III de Tanner; EO 5 afios; anali-
tica: LH 3,2 mU/ml, FSH 2,3 mU/ml, estradiol
35 pg/ml; RM: tumoracion supraselar de 20 x
12 mm; diagndstico: pubertad precoz secun-
daria a hamartoma hipotalamico.

Nifia de 5 afios y 3 meses con menarquia y
telarquia estadio de Tanner III; EO 7 afios; ante-
cedente de dolor abdominal recurrente; anali-
tica: LH y FSH indetectables, estradiol 40 pg/
ml; ecografia abdominal: quiste ovarico 32 x
20 mm. Estudio genético: negativo gen GNAS;
diagnéstico: pubertad precoz periférica.

Conclusiones: La menor edad de las nifias
y el sexo masculino, como lo descrito en la
literatura, son dos factores de riesgo para pre-
sentar una pubertad precoz secundaria a una
enfermedad grave.

LACTANTES CON FIEBRE SIN FOCO MENORES DE 3
MESES DE EDAD QUE SE ENCUENTRAN AFEBRILES
EN URGENCIAS: PREVALENCIA DE INFECCIONES
BACTERIANAS INVASIVAS. A. Carro, B. Gomez,
H. Diaz, J. Benito, S. Mintegi. Urgencias Pedia-
tria. Hospital Universitasrio Cruces.

Introduccién: El manejo de los lactantes
menores de 90 dias con fiebre sin foco (FSF) ha
cambiado en los tltimos afios. Sin embargo, la
aproximacion al grupo de pacientes con fiebre
en domicilio que se encuentran afebriles en
Urgencias es controvertida. El objetivo del estu-
dio es determinar la prevalencia de infeccion
bacteriana invasiva (IBI) e infeccién bacteriana
no invasiva (IBNI) en lactantes menores de 90
dias con FSF en relacién con la presencia o no
de temperatura >38°C a su llegada a Urgencias.

Método: Estudio descriptivo basado en un
registro prospectivo de lactantes <90 dias con
FSF atendidos en un Servicio de Urgencias de
Pediatrfa (SUP) entre 2003 y 2016. Se compard
la prevalencia de IBI (bacteria patégena en san-
gre o liquido cefalorraquideo) e IBNI (bacteria
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patégena en orina o heces) entre el grupo de
pacientes febriles y afebriles a su llegada al SUP.

Resultados: De los 3.081 casos registrados,
2.470 (80,1%) presentaban fiebre en su domicilio
y tenfan temperatura registrada en domicilio y
en Urgencias. De estos, 405 (16,4%) presenta-
ron una IBNI y 59 (2,4%) una IBI (bacteriemia
46, meningitis 7 y sepsis 6). La prevalencia de
IBNI e IBI no mostr6 diferencias en el grupo de
nifios afebriles (15,5%, 2,4%, respectivamente)
y febriles (16,7%, 2,4%, respectivamente; n.s).

De los 16 pacientes afebriles en Urgencias
diagnosticados de IBI, 14 tenian buen aspecto
asu llegada. En el grupo de meningitis bacte-
riana (7) todos presentaron fiebre en Urgencias.

Conclusiones: Los lactantes <90 dias con
fiebre en domicilio y afebriles en Urgencias
presentan la misma prevalencia de IBNI e
IBI que aquellos con fiebre en Urgencias. La
ausencia de fiebre en Urgencias no debe variar
la aproximacién inicial a estos pacientes ni
incluirlos en un grupo de bajo riesgo, incluso
cuando presentan buen aspecto.

MEDIKU EGOILIARREN PRESTAKUNTZA ETA
EZAGUERA UMEEN ANAFILAXIA ETA ADRENA-
LINA AUTOINJEKTAGARRIEN ERABILERAREN
INGURUAN. J. Abarzuzal, E. Arroabarren? L.
Diaz!, I. Sanchez!, J. Nogueira, J. Alvarez.
'Pediatriako Larrialdiak. Pediatriako Zerbitzua.
Nafarroako Ospitalegunea. Irufiea. *Alergologiako
Zerbitzua. Nafarroako Ospitalegunen. Iruiiea.

Helburua: Anafilaxiari buruzko ezaguera
beharrezkoa da medikuen artean (sintomak,
tratamendua eta segimendu neurriak [adrena-
lina autoinjektagarrien (AAI) preskripzioa eta
trebetasuna]). Hala ere, medikuen prestakunt-
zan hutsuneak deskribatuak daude. Gure
ospitaleko mediku egoiliarren anafilaxia eta
adrenalinari buruzko jakintza aztertu ditugu.

Metodoak: 68 mediku egoiliarrek izan duten
AAl simulagailuaren erabilera aztertu dugu, 3.
mailako ospitale batean. Galderak: medikuaren
espezialitatea, larrialdietan egindako guardiak,
anafilaxia edo AAIn erabilerari buruzko aurre-
ko prestakuntza. AAlen indikazioak (dosiak,
eragileak, kokalekua) eta anafilaxiaren trata-
mendua, kasu klinikoen bidez aztertu ziren.
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Emaitzak: Hirurogeita zortzi (%100)
medikuek AAlren erabilera ezagutzen zute-
la erakutsi zuten, baina 40k bakarrik (%58.8)
osatu zuten emandako galdeketa.

AAI simulagailuen erakustaldian hurren-
go akatsak ikusi ziren: Hatz lodiaren kokapen
desegokia: %26.5; segurtasun gailua ez kent-
zea: %29.4; ziztada puntuaren kolokazio dese-
gokia: %14.7; iztarra ziztatzean indar gutxiegi
egitea: %47.1; AAlren aplikazioaren iraupen
eskasa: %60.3; AAI kendu ondorengo masaia
ez ematea: %88.2.

Pausu guztiak modu zuzen batean %4.4ak
eman zituen soilik.

%95a Famili Mediku Egoiliarrak ziren
(%35 lehenengo eta %27.5 bigarren urtekoak).
Erdiek guardiak egiten zituzten.

%55ak anafilaxiari buruzko formakuntza
jaso zuen, %65ak tratamenduaren inguruan
eta %32.5ak AAlri buruzkoa. Hiruk bakarrik
(%7.5) preskribatu zuten AAL

%20ak ezagutzen zuen 300mkg-ko gailuen
ebaki-puntua.

100etik 50ek sintomarik gabeko anafi-
laxia bat larrialdietara bidaliko zuten, eta
%75 kasuetan miaketaren epea egokia izan-
go litzateke. %92.5ak gaixoak AAla eramatea
gomendatuko luke.

Kasu klinikoak:

a. Kakahueteak eragindako anafilaxiaren
kasua, larrialdietara iristean sintomatikoa
dena: anafilaxia dela antzematea: %52.5;
adrenalinaren erabilera: %40; %57.5ak AAI
bat gomendatuko luke alta ematean.

b. Pistatxo batek eragindako anafilaxia,
larrialdietara heltzean sintomarik gabe
dagoena: anafilaxia dela antzematzea:
%67.5; adrenalina ematea: %42; AAla
gomendatzea: %67.

c. Botika batek ume batean eragindako urti-
karia: %12.5ak anafilaxia bezala diagnosti-
katuko luke. 100etik hamarrek adrenalina
emango lukete; %4ak AAI bat gomenda-
tuko luke.

Ondorioak:

- Anafilaxiaren ezagueraren inguruan, tra-
tamendu eta gomendioak barne, akatsak
aurkitu ditugu gure medikuen artean.

- Gehienek ez lukete AAI bat modu zuzen
batean erabiliko.
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- Osasun langileak Anafilaxiaren inguruan
prestatu beharko lirateke, egoera akutuak
ongi tratatzeko eta gaixoen segimendua
hobetzeko.

ESTANCAMIENTO PONDEROESTATURAL. J. Abar-
zuzal, L. Diaz!, M. Urretavizcaya!, E. Aznal?,
S. Berrade2. IMédico residente de Pediatria. 2Médi-
co adjunto. Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion: El sindrome de Shwach-
man-Diamond es una enfermedad genética
infrecuente descrita por primera vez en 1964.
Esta originada por alteraciones del gen SBDS
en el cromosoma 7, con herencia autosémica
recesiva. Suele manifestarse en los primeros
afios de vida y presenta caracteristicamente
neutropenia intermitente, insuficiencia pan-
credtica exoctina, talla baja y malformaciones
6seas. Ademds, puede afectar a multiples
sistemas produciendo afectacién hepdtica,
afectacion de otras series sanguineas, defec-
tos neurocognitivos, etc. No existe tratamiento
etiolégico dirigido a la causa de la enfermedad
por lo que el tratamiento es de soporte, tra-
tando las infecciones recurrentes de manera
precoz (es lo que marca el prondstico), suple-
mentacion con enzimas pancredticas si se pre-
cisa, correccién de anormalidades sanguineas
cuando sea posible, etc.

Caso: Lactante de 8 meses remitida a con-
sulta de Digestivo-Nutricion infantil para
valoracién de estancamiento ponderoestatural.
Los antecedentes y la anamnesis no mostraban
otros datos de interés, la gestacion, el parto
y el postparto inmediato habian transcurri-
do sin incidencias. La exploracién fisica era
anodina excepto por presencia de talla baja
severa (por debajo de percentil 1 de peso y
talla a los 8 meses) y abdomen ligeramente
globuloso. En la analitica sanguinea se obser-
v0 hipertransaminasemia (elevacién de AST y
ALT con FA y GGT normales) confirmada en
controles posteriores, también se observo neu-
tropenia intermitente y anemia ferropénica. Se
realizo estudio serologico inicial, descartando
infeccioén por virus hepatotropos, enfermedad
celiaca y test del sudor, descartando fibrosis
quistica. Estudio de imagen con ecografia
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abdominal, ecocardiografia y serie 6sea nor-
mal (salvo por engrosamiento condrocostal en
esta dltima). Fue estudiada por Endocrinolo-
gfa en el contesto de talla baja y los estudios
hormonales y de cariotipo realizados fueron
normales. Se complet6 estudio con elastasa
fecal, mostrando valores anormalmente bajos,
lo que sugiere insuficiencia pancredtica. Con
todos estos datos se realiz estudio genético
que confirmo el diagndstico de sindrome de
Shwachman-Diamond.

Conclusiones: El sindrome de Shwach-
man-Diamond es una enfermedad infrecuente
producida por alteracion del gen SBDS en el
cromosoma 7, de herencia autosomica rece-
siva.

Se presenta en forma de neutropenia inter-
mitente, insuficiencia pancredtica exocrina,
malformaciones éseas y talla baja idiopatica.

No hay una prueba suficientemente sensi-
ble ni especifica, por lo que el diagndstico se
base en la sospecha clinica que mas tarde se
confirma con test genético.

El tratamiento debe basarse en un enfoque
multidisciplinar, requiriendo la colaboracién
de diferentes subespecialidades, especialmente
Digestivo, Endocrinologia e Insectologfa infan-
til ya que se deben corregir los déficits existen-
tes y tratar las infecciones de manera precoz.

El pronéstico estd relacionado con la pre-
sencia de infecciones recurrentes en la primera
infancia, por lo que es necesario un diagnéstico
y tratamiento precoz.

A PROPOSITO DE UN CASO DE SINDROME NEU-
ROECTODERMICO EN PEDIATRIA: UNA PRESEN-
TACION ATiPIcA. M. Malumbres Chacén, P.
Moreno Gonzailez, L. Ahmed Mohamed, M.
Urretavizcaya Martinez, M. Mendizabal Diez,
A. Pérez Ocon. Servicio de Pediatria. Unidad de
Neonatologia. Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccién. Las malformaciones capila-
res (mancha en vino de Oporto), presentes al
nacimiento, pueden aparecer de forma aislada
pero también formando parte de un contexto
sindrémico (Fig. 6).

Descripcion del caso. Recién nacido a
término que ingresa en UCIN por distrés e
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Figura 6.

hipoxemia persistente al nacimiento. Parto
eutdcico con depresion neonatal moderada
que precisa ventilacion con presién positiva
intermitente y oxigeno. Soporte respiratorio
con ventilacién no invasiva con rapida mejorfa
y disminucién de requerimiento de FiO, hasta
0,21 en pocas horas. A medida que desaparece
clanosis se objetivan mdculas eritemato-viola-
ceas extensas en drea facial bilateral y hemi-
cuerpo izquierdo, con discreta hipertrofia de
EEII que se ha hecho mas patente a lo largo de
los dias. Las lesiones son clinicamente compa-
tibles con malformaciones capilares extensas
y, dada su localizaci6n facial, hacen sospechar
sindrome de Sturge Weber (SSW), por lo que se
solicita estudio de extension: ecografia trans-
fontanelar con hiperecogenicidad leptomenin-
gea bilateral y ecograffa abdominal que revela
hiperecogenicidad renal bilateral. Se realiza
fondo de ojo que es normal y tonometria con
resultado normal. Se solicita RM craneal que
confirma la presencia de angiomatosis lep-
tomeningea extensa bilateral y una discreta
afectacion distal espinal. Permanece asinto-
matico hasta el 6° dia de vida, que comienza
con convulsiones focales clinicas que ceden
con fenobarbital. A las 8 horas presenta nue-
va crisis por lo que se inicia tratamiento con
levetiracetam, tras lo cual no presenta nuevos
episodios. No se registran crisis en EEGa ni
EEG convencional.

Desde que el paciente fue dado de alta ha
consultado en miiltiples ocasiones por epi-
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sodios convulsivos con respuesta variable a
la medicaci6n antiepiléptica precisando dos
ingresos en UCIP y varios en planta de hos-
pitalizacion. Se encuentra en seguimiento de
forma ambulatoria por Neuropediatria y en
tratamiento con levetiracetam, lacosamida y
AAS. No se ha detectado hasta el momento
retraso en la adquisicion de hitos del desarro-
llo. Su patologia de base se encuentra pendien-
te de filiacion.

Discusién: La presencia de malformacio-
nes capilares extensas debe hacer sospechar la
presencia de un sindrome neuroectodérmico.
La sospecha clinica inicial es de un SSW; cuyo
diagnéstico es fundamentalmente clinico; sin
embargo, la afectacién renal es infrecuente, asi
como la afectacidn leptomeningea tan extensa
con presencia de crisis en los primeros dias de
vida, lo que orienta a una variante extendida
del SSW también denominada sindrome de
Klippel-Trenauay-Weber. Las lesiones cutdneas
faciales tipicas del SSW suelen distribuirse
unilateralmente a lo largo de las ramas del
nervio trigémino, de forma menos frecuente
afectan de forma bilateral y estas se relacionan
con afectacién leptomeningea mds severa y
mayor compromiso en el neurodesarrollo. La
precocidad de las convulsiones ensombrece el
prondstico de estos pacientes. No existe tra-
tamiento curativo en la actualidad, tan solo
encaminado al control de las convulsiones:
mediante inicio precoz del tratamiento anti-
convulsivo, la utilizacion de AAS (nunca antes
del mes de vida) y cirugia de epilepsia en casos
seleccionados.

MANEJO MULTIDISCIPLINAR DE UN CASO DE
GASTROSQUISIS INFRECUENTE. M. Urretavizca-
ya Martinez, . Moreno Gonzalez, M. Malum-
bres Chacon, L. Ahmed Mohamed, J. Abarzu-
za Armendariz, A. Pérez Martinez. Pediatria.
Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introduccién. La gastrosquisis es una evis-
ceracion intestinal fetal por defecto de la pared
abdominal. El diagnéstico suele hacerse por
ecograffa prenatal, aunque la extensién del
defecto y las malformaciones asociadas deben
confirmarse de forma postnatal. Al nacimiento
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debe protegerse el intestino expuesto y prepa-

rar al neonato para la cirugia (acceso vascular,

control de diuresis y antibioterapia). La repara-
cién quirtirgica debe ser precoz, de forma pri-
maria o diferida dependiendo del tamao del
defecto y el espacio en la cavidad abdominal.

Resumen del caso. Gestante de 29+6
semanas con diagnostico ecogréfico prenatal
de gastrosquisis. Parto eutdcico, recién nacida
pretérmino con muy bajo peso al nacimiento

(1.000 g). Intervenida a las 4 horas de vida.

Se intenta una reduccién de las asas mediante

técnica de Bianchi, que resulta imposible (el

intestino eviscerado incluye desde duodeno
hasta colon transverso) por lo que, tras ampliar
el defecto verticalmente, se construye un silo
de Schuster mediante el uso de un retrac-
tor-protector de herida quirtrgica reforzado
mediante un dobladillo con una cinta de algo-
don en un extremo para evitar el desgarro del
plstico durante la traccién. Se ancla el silo al
borde de la pared abdominal mediante sutu-
ra continua y se cierra distalmente anudando
una cinta de algodén, controlando la presién
abdominal mediante sonda vesical. En los dias
posteriores se exprime el silo, consiguiendo el
retorno completo de las asas a los 10 dias de
vida, por lo que se interviene de nuevo para
desbridar el material de plastico y cerrar por
aproximaci6n los bordes del defecto abdomi-
nal. A los 31 dias de vida la paciente inicia

peristaltismo, con deposiciones esponténeas a

los 50 dias. Posteriormente presenta un ritmo

intestinal adecuado.
Conclusiones / Comentarios:

- La gastrosquisis es una malformacién poco
frecuente, por lo que en muchos hospitales
no se dispone de experiencia en su manejo.

- Es importante planificar el tratamiento de
forma multidisciplinar y disponer del mate-
rial necesario antes de la fecha prevista del
parto.

- Siel tamafio de la cavidad abdominal no
es suficiente para el intestino eviscerado
se debe reparar el defecto en dos tiempos
para evitar un aumento brusco en la pre-
sion intraabdominal que comprometa la
vascularizacion.

- En nuestro caso, a pesar del bajo peso del
paciente y del gran volumen de visceras



Vol. XLIX Num. 1

exteriorizadas, la utilizacién de un retrac-
tor-protector de herida comercial reforzado
de forma artesanal soluciond eficazmente el
problema. No hemos encontrado referen-
cias en la literatura de esta modificacion de
la técnica de Schuster.

TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA. UNA ENTIDAD
POCO FRECUENTE. N. Azurmendi Gundin?, L.
Riafio Idiakez!, M. Unsain Mancisidor?, L.
Arranz Arana'?, A. Aguirre Arrizabalaga’.
1Servicio de Pediatria y *Hematologia del Hospital
Universitario Donostia. San Sebastidn. Guiptizcoa.
2Universidad del Pais Vasco (EHU/UPYV). Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Donostia.

Introduccion: La trombosis venosa pro-
funda (TVP) es una patologia rara en la edad
pedidtrica con una incidencia 0,07-0,14/10.000
nifos (5,3 casos/10.000 nifios ingresados). La
razén de esta baja incidencia son las peculiari-
dades del sistema de coagulacién en la infancia
que lo protegen de los fendmenos tromboem-
bélicos.

La TVP idiopatica es infrecuente en nifios.
En el 95% es secundaria a un factor de riesgo
identificable, siendo el mas frecuente la pre-
sencia de catéter venoso central.

Los signos clinicos principales de la TVP
son dolor, aumento de temperatura local,
tumefaccién, cambio de coloracién e ingurgi-
tacién venosa.

Caso clinico: Nifio de tres afios que pre-
senta edema y tumefaccion del muslo izquier-
do, con cojera de 24 horas de evolucién, sin
antecedente traumatico. Varicela, dos semanas
antes. No antecedentes personales ni familiares
de interés. En la exploracién fisica se objetiva
tumefaccién y edema de toda la extremidad,
con coloracién marmorata, relleno capilar
superior a dos segundos, movilidad pasiva
dolorosa, rechazo del apoyo y dolor a la rota-
cién interna de cadera izquierda.

Se realiza eco-Doppler que muestra TVP
en femoral comun, vena safena interna, vena
femoral superficial y vena femoral profunda.
Ingresa bajo tratamiento con heparina de bajo
peso molecular (HBPM) (ajustada segtn con-
troles de antiXa) y amoxicilina-clavuldnico
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intravenoso ante la sospecha de un compo-
nente infeccioso.

Se completa el estudio realizando TC que
confirma la ocupacién de vena iliaca comtin
izquierda, que se extiende a iliaca externa
interna y femoral comtn izquierdas. El estudio
de trombofilia muestra niveles de actividad
de proteina S del 15% (limites de normalidad
55-140%). Alta a los 15 dias de ingreso bajo tra-
tamiento con HBPM. En las ecodoppler seria-
das se observa persistencia de TVP de vena
femoral comun y vena femoral superficial, de
aspecto crénico, con permeabilidad de vena
poplitea. Se mantiene tratamiento con HBPM
durante seis meses. Pendiente de resultados
de estudio genético (PROSI) en relacién con
déficit de proteina S.

Comentarios: La TVP es una enfermedad
grave que requiere un diagndstico precoz y el
estudio etiopatogénico para valorar la actitud
terapéutica a seguir.

EVOLUCION DE LOS RECIEN NACIDOS CON
TRANSPOSICION DE LOS GRANDES VASOS EN LOS
ULTIMOS 21 ANOS OPERADOS MEDIANTE TECNI-
CA DE JATENE EN EL HOSPITAL UNIVERSITARIO
DE Crucks. C. Livana Fernandez Traba, J.M.
Galdeano Miranda. Hospital Universitario de
Cruces.

Objetivos: Valorar y realizar un seguimien-
to de los pacientes intervenidos de la Comuni-
dad Auténoma Vasca y Navarra mediante la
técnica de Jatene en el Hospital Universitario
de Cruces, centro de referencia para esta pato-
logfa, entre los afios 1994 y 2016, y comparar
los resultados obtenidos con los datos descritos
en la literatura.

Material y Métodos: Estudio descriptivo
retrospectivo de los pacientes intervenidos
de cirugia correctora mediante técnica de
Jatene en el Hospital Universitario de Cruces
y revisién bibliografica sobre la transposicién
de los grandes vasos y la mencionada cirugia
correctora.

Para la elaboracién de la base de datos se
han incluido todos los pacientes diagnostica-
dos en el periodo neonatal de TGA que han
sido intervenidos mediante cirugia de Jatene
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en el Hospital Universitario de Cruces entre
1995 y 2016 y que han continuado su segui-
miento en dicho hospital hasta la actualidad.

Se han revisado retrospectivamente los
datos clinicos y demogréficos de los pacien-
tes incluyendo la fecha de nacimiento, el sexo,
las anomalias cardiacas asociadas, el tiempo
hasta el diagndstico, la realizacién o no de Ras-
hkind, el tiempo transcurrido hasta la cirugfa,
las complicaciones precoces y tardias, la nece-
sidad de reintervenci6n y la supervivencia.

Resultados: Un total de 167 pacientes
diagnosticados de TGA fueron intervenidos
mediante cirugfa correctora de Jatene entre
1995 y 2016 en el Hospital Universitario de
Cruces.

De los 167 pacientes 110 son hombres y 57
mujeres. Se realiz6 un diagndstico prenatal
en 38 pacientes (23%), al nacimiento en 124
(74%) , en la primera semana a 4 (2%) y entre
la semana y el mes de vida a 1 paciente (1%).

Las anomalias cardiacas asociadas a la TGA
han sido tres: CIV (comunicacién interventri-
cular), CoA (coartacién de aorta) y otras. De
los 167 pacientes del estudio, 96 pacientes han
presentado TGA simple (57%) y 71 pacientes
TGA compleja (43%).

Antes de la cirugia de switch arterial se
ha realizado atrioseptostomia de Rashkind
mediante catéter-balén en un total de 105
pacientes (63%).

De los 167 casos que comprenden el estu-
dio, la cirugia se ha realizado entre el 1°>-5° dia
de vida en 46 casos (27%), entre el 6°-10° dia de
vida en 74 casos (44%), entre el 11°-15 dia de
vida en 31 casos (18%), y entre el 16°-30° dia
de vida en 6 casos (4%).

Con respecto a este estudio, la mortalidad
global ha sido de un 20% (34 pacientes de 167)
durante el periodo de 21 afos, incluyéndose
las muertes quirtirgicas (<48 h), las muertes
precoces y las muertes tardias. El porcentaje
mas alto de mortalidad se corresponde a las
muertes quirtirgicas con un total de 29 pacien-
tes (85%).

Han presentado complicaciones precoces
post-cirugia un 76% del total de los pacientes
del estudio, siendo la més frecuente el falleci-
miento en las primeras 48 horas tras la cirugfa.
La complicacion a largo plazo més frecuente ha
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sido la estenosis pulmonar (30%), y la reinter-
vencion mds frecuente la angioplastia pulmo-
nar. A pesar de que las complicaciones a largo
plazo son frecuentes, el 73% de los pacientes
del estudio estén libres de reintervencion a
largo plazo.

Conclusiones: La técnica de Jatene ha
sustituido las técnicas quirtdrgicas anteriores
por presentar mayor tasa de supervivencia y
menos complicaciones. La tasa de mortalidad
todavia es superior a la descrita en la literatura,
siendo el resto de los parametros estudiados en
su mayoria equiparables a los descritos.

HIPOPOTASEMIA PERSISTENTE DURANTE UNA
GASTROENTERITIS AGUDA. ;DEBEMOS SOSPE-
CHAR ALGO MAS? J. Nogueira Lopez, I. San-
chez Martinez, M. Villarreal Calvo, L. Diaz
Munilla, I. Urriza Ripa, A. Iceta Lizarraga.
Servicio de Pediatria. Complejo Hospitalario de
Navarra.

Introduccion: Presentamos el caso de una
nifia con hipopotasemia severa de dificil con-
trol en el contexto de una gastroenteritis agu-
da. Las alteraciones analiticas acompafiantes
permitieron sospechar y llevar al diagnéstico
de otra enfermedad subyacente.

Caso clinico: Nifia de 4 afios de etnia gita-
na que acude a Urgencias derivada desde el
Centro de Salud por hipoglucemia. Esta en
tratamiento antibiético con amoxicilina por
faringoamigdalitis. En los dltimos dias ha
comenzado con un cuadro de gastroenteritis
aguda con fiebre, vémitos y diarrea sangui-
nolenta. No presenta antecedentes de interés,
el desarrollo pondoestatural es normal y el
calendario vacunal es completo para su edad.

A la exploracidn fisica presenta regular
estado general con decaimiento, hipoactividad
y sequedad de mucosas. El resto de hallaz-
gos son normales. Se decide canalizar una via
venosa periférica, realizar una analitica de
sangre y se inicia rehidratacion endovenosa.

En la analitica se detecta una alcalosis
metabdlica junto con hiponatremia, hipopo-
tasemia e hipocloremia (pH 7,49, PaCO, 36
mmHg, HCO; 27,4, EB +4,1, Na 129 mEq/L,
K2mEqL, C187 mEq/L). No se detectan alte-
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raciones de los pardmetros de funcién renal. Se
repite el ionograma confirmando los hallazgos
previamente descritos. Se realiza un electrocar-
diograma en el que se aprecia un aplanamien-
to de onda T con presencia de onda U en las
derivaciones precordiales. Se decide ingreso en
la planta de hospitalizacién para continuar la
reposicién hidroelectrolitica y control evoluti-
vo. Previo al ingreso se recoge una muestra de
heces para coprocultivo y una muestra de orina
para medir las excreciones de iones en orina.

Durante su ingreso se administra suero-
terapia endovenosa con aportes elevados de
sodio y potasio, consiguiendo normalizacién
de la natremia pero persistiendo hipopota-
semia severa. En la analitica renal se detecta
una excrecion fraccionada elevada de potasio,
cloro y sodio, junto con una hipocalciuria e
hipomagnesemia, por lo que se sospecha una
tubulopatia renal, en concreto, un sindrome
de Gitelman. Se completa el estudio con una
ecografia renal, que tinicamente muestra una
hiperecogenicidad de las pirdmides renales,
posiblemente en relacién a la deshidratacién
provocada por la gastroenteritis.

Se decide aumentar los aportes endoveno-
sos de potasio y se inician también aportes ora-
les, consiguiendo tras varios dfas normalizar
las cifras de potasio. En el coprocultivo se aisla
Salmonella enteritidis, que es tratada con trime-
toprim-sulfametoxazol por la intensidad y per-
sistencia de la clinica digestiva. Tras presentar
mejoria de la gastroenteritis, se suspenden los
suplementos de iones, reapareciendo de nue-
vo una alcalosis metabdlica hipoclorémica con
hipopotasemia e hipomagnesemia. Se solici-
tan ademas niveles de renina y aldosterona
en plasma que se encuentran elevados, todo
lo cual encaja con la sospecha de sindrome
de Gitelman. El resultado del estudio gené-
tico confirma el diagndstico al encontrar una
mutacién en homocigosis en el gen SLC12A3.

La paciente puede ser dada de alta tras 8
dias de ingreso con seguimiento en consul-
tas externas de Nefrologia Pediatrica. En la
actualidad continda tomando suplementos
de magnesio y potasio con buen control de
la enfermedad. En el estudio familiar se ha
diagnosticado de la misma enfermedad a dos
hermanas de la paciente.
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Conclusiones:

- Ante la presencia de alteraciones hidroelec-
troliticas o del equilibrio dcido-base persis-
tentes, debemos incluir las tubulopatfas rena-
les dentro de nuestro diagndstico diferencial.

- Elsindrome de Gitelman es la tubulopatia
heredada més frecuente. Se caracteriza por
una alcalosis metabdlica hipopotasémica
con hipomagnesemia e hipocalciuria. Sino
hay ningtin factor desencadenante (fiebre,
vOmitos, diarrea), los pacientes pueden per-
manecer asintomdticos durante los prime-
ros afos de vida.

- El tratamiento del sindrome de Gitelman
consiste en una dieta rica en sodio y potasio
junto con suplementos de potasio y magne-
sio. Generalmente no precisan tratamiento
farmacoldgico.

{COMO INFORMARIAMOS SOBRE LAS ALTERNA-
TIVAS A LAS GUARDERIAS EN ATENCION PRIMA-
Rr1A? R. Garcia Uzquiano, A. Igarzabal Irizar,
A. Zabaleta Rueda, P. Gorrotxategi Gorrotxa-
tegi. Hospital Universitario Donostia.

Antecedentes y objetivos: En ocasiones
los padres nos consultan sobre los métodos
de cuidado infantil para nifios de 0 a 3 afios.
El mas extendido son las escuelas infantiles o
guarderias, pero hay otras modalidades, como
el cuidado del nifio en su propio domicilio o el
cuidado en grupos pequefios en el domicilio
del cuidador/a denominados “Nidos familia-
res” o “Family day-care”. Para darles una res-
puesta adecuada nos planteamos una revisién
de la bibliografia existente para ver los aspectos
positivos y negativos de los diversos métodos.

Método: Estudio de las bases de datos
secundarias que recogen revisiones sistema-
ticas (Evidencias en Pediatria), Revistas espa-
fiolas (Anales de Pediatria y Revista de Pedia-
tria de Atencidn Primaria, principalmente) y
busqueda en Pubmed de los término “day care
center” y “family care-center”. Igualmente se
revisard la legislacién sobre la asistencia en
nifios de 0 a 3 afios.

Resultado: La asistencia a guarderia se
asocia a un aumento significativo del riesgo
de enfermedad infecciosa aguda en la infan-
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cia. Podria ser responsable de entre un 33%
y un 50% de los episodios de infecciones res-
piratorias y gastrointestinales. Si bien estos
riesgos pueden ser asumibles en nifios sanos,
a menudo resultan inaceptables en nifios con
enfermedades crénicas, hasta el punto de que
la evitaci6n de la asistencia a guarderia podria
resultar una actividad preventiva rentable.

En cuanto a los efectos favorables sobre el
desarrollo psicosocial infantil, en un estudio
de seguimiento desde el nacimiento hasta los
15 afios (n=1.364) se observo que no depende
de la asistencia o no a guarderia, sino de la
calidad de la misma.

La legislaci6n es més estricta, en cuanto al
nimero de nifios por aula y formacién de los
profesionales, en las escuelas infantiles que en
los nidos familiares, sobre los que hay algu-
nas recomendaciones pero no una legislacion
especifica.

Conclusiones: Para poder recomendar o
desaconsejar la asistencia a guarderia debemos
no solo tener en cuenta los efectos psicosocia-
les y sanitarios descritos en la literatura, sino
las circunstancias particulares de los nifios y
sus familias. Solo algunas de las estimaciones
de riesgos y beneficios pueden ser cuantifica-
das, por lo que su ponderacién tendrd que ser
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en gran parte subjetiva. Una vez transmitida la
informacién, serdn los padres los que tomaran
la tltima decisién sobre la forma de cuidado
que prefieren para sus hijos.

INTRODUCCION DE PROCEDIMIENTOS MAYORES
DE SEDOANALGESIA EN UN SERVICIO DE URGEN-
c1as Pep1ATRrIcO. M. Garrido, M. Ortega, J.
Benito, S. Mintegi, S. Garcia, I. Gangoiti.
Hospital Universitario Cruces.

Objetivo: Existen dificultades para implan-
tar procedimientos mayores de sedoanalgesia
(PSA) en los servicios de urgencias pediatricos
(SUP). El objetivo principal del estudio es des-
cribir el proceso de implantacion de los PSA en
un servicio de urgencias pediétrico.

Métodos: Estudio observacional de cohor-
tes sobre un registro prospectivo de PSA reali-
zados en pacientes menores de 14 afios en un
SUP entre los afios 2003 y 2015. En el registro
se recogen datos del paciente, procedimiento
diagnéstico-terapéutico por el que se realiza
el PSA y satisfaccién del profesional.

Resultados: Durante el periodo de estudio
se registraron en Urgencias 759.265 episodios
y se realizaron 1.287 PSA. Los procedimientos

71

diagnéstico-terapéuticos mds habituales fue-
ron reduccién de fracturas 862 (66,7%), repa-
racién de heridas 161 (12,5%) y realizacion de
pruebas de imagen 92 (7,1%). Los farmacos
mas utilizados fueron ketamina (1.108, 86,1%;
835, 75,4% para reduccion de fracturas), pro-
pofol (82, 6,3%; cerca del 100% para pruebas
de imagen), midazolam (34, 2,64%) y combi-
naciones de farmacos (63, 4,9%, sobre todo los
primeros afios). Los efectos adversos que se
registraron con mds frecuencia fueron: vomi-
tos (96, 7,5%), desaturacion (31, 2,4%), clonias
(26,1,7%) y apnea (12, 0,9%). Cuarenta y tres
pacientes requirieron apertura de la via aérea,
29 oxigeno suplementario y 2 ventilacién con
bolsa, y ninguno intubacién u otras maniobras
de reanimacién. Todos se recuperaron bien. La
mediana de tiempo de duracién de los proce-
dimientos, tiempo de recuperacion y estancia
en Urgencias fue de 9, 20 y 174 minutos, res-
pectivamente, recibiendo el alta a domicilio
1.241 (86,2%). La efectividad de la sedacion fue
calificada como buena en 93,3% por el médico
que la realizo.

Conclusiones: Los PSA pueden ser implan-
tados de manera satisfactoria y segura en un
SUP con una preparacién y equipacion ade-
cuadas.



