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El Profesor Manuel Herndndez en el Memorial G. Arce y

E. Sanchez-Villares

J. ARDURA FERNANDEZ

Departamento de Pediatria. Facultad de Medicina. Hospital Universitario de Valladolid.

La presentacién por mi parte del Prof. Manuel Hernén-
dez Rodriguez como Medalla del XVII Memorial G. Arce y
E. Sanchez-Villares, esta fundada en varias razones. La pri-
mera, y menos significativa, por mis obligaciones en la orga-
nizacién del Memorial. La segunda, por vivencias y vincu-
los interpersonales. Cuando estudiaba Pediatria en nuestra
Facultad de Medicina de Valladolid, se celebré la oposicién
ala plaza de Jefe de Servicio del Hospital de Basurto de Bil-
bao, que tuvo su desarrollo en la Sala de Juntas y fue presi-
dida por D. Ernesto. Recuerdo el impacto de uno de los opo-
sitores que luego se reflejo en el resultado final. Fue mi pri-
mer contacto con el Prof. M. Herndndez, desde la posicién
de expectador. Quién me iba a decir que poco tiempo des-
pués los contactos crecerian, hasta la circunstancia que hoy
vivimos en esta sesion. A la vuelta de mi estancia en Paris
coincidimos en la Reunién conjunta de las Sociedades Vasco-
Navarra y Castellano-Astur-Leonesa de Pediatria, celebra-
da en Burgos en noviembre del afio 1971, en la que el impac-
to se relacioné con su planteamiento prospectivo a 10 afios
para el estudio del sindrome nefrético. Poco tiempo después,
me invitd a participar en un Curso en el Hospital de Basur-
to. Cuando nos encontramos en los primeros pasos de la for-
macion personal, algunos gestos que parecen irrelevantes,
generan estimulos y reafirmacién de confianza en quien los
recibe que dejan grata huella. En 1974, nuestros caminos se
cruzaron en otro nivel. Yo concurria por primera vez a una
oposicion que, a su vez, era la tltima a la que concurria el
Prof. Hernandez, con el resultado para él de acceder a la plaza
de Profesor Agregado de Pediatria de la Universidad del Pais
Vasco. Alli aprendi de él aspectos que fueron importantes en
mi futuro profesional. Estos datos resumen hechos inicia-
les de una relacién posterior, continua y cordial que destaco
en este momento con emotivo recuerdo.

“Lo que una persona es capaz de hacer, también puede
hacerlo otra cualquiera”. Este pensamiento que Carlos
Dickens nos dejé en su obra «Tiempos Dificiles», probable-
mente no sea cierto. Pero, llevandolo a los términos cienti-
ficos, podriamos tratarlo como una hipétesis que culmina-
ria en tesis en algunos casos, pero no en otros. En ese segun-
do supuesto, se daria la hipétesis alternativa: “lo que una
persona es capaz de hacer no siempre puede hacerlo otra
cualquiera”.

En estas dos jornadas vamos a dar cumplimiento al sig-
nificado de un nuevo Memorial, es decir, “lo que ha de ser
recordado”; y la reflexién precedente de Dickens cobra sen-
tido. Hay un tipo de hombres que cumplen con sus obli-
gaciones profesionales, sociales, personales, y ademas apor-
tan un complemento de esfuerzo y entrega a la sociedad, a
la profesion y a sus colegas y discipulos. Naturalmente, esas
actitudes se cobran algtn tributo; tributo que pagan en pri-
mera persona, o por delegacién, en su entorno, sin que se
menoscabe la gran generosidad que nos dedicaron. En ellos
se cumple la hipétesis alterantiva al enunciado de Dickens,
por eso les recordamos y ademads, merecidamente. Hay otro
tipo de hombres que también somos capaces de cumplir con
nuestras obligaciones, pero no alcanzamos a cubrir el segun-
do espacio que aquéllos llenaron; y cuando llega la inevita-
ble hora de cancelar la actividad profesional, pasamos al
olvido natural. Lo que aquellos hombres fueron capaces de
hacer no lo hacemos otros hombres y la hipétesis no se con-
solida en tesis.

En el XVII Memorial, recordamos con agradecimiento
lo que aquellos maestros hicieron por nosotros, y preten-
demos que las nuevas generaciones conozcan que su entre-
ga y generosidad les alcanza también a ellos, porque reci-
ben parte de su legado y ademads, no serfa malo que algu-
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El Profesor Manuel Hernandez en el Memorial G. Arce y E. Sanchez-Villares

nos tomaran su relevo. Al practicar el sano ejercicio de echar
la vista atras sobre los programas de Memoriales prece-
dentes, se hace patente que las conferencias de clausura que
merecieron la Medalla del Memorial, fueron impartidas por
personas también capaces de esa generosidad, es decir, fue-
ron Maestros. En este Memorial, la historia se repite con el
Prof. Manuel Hernandez Rodriguez, nominado por una-
nimidad por el Comité del Memorial en el afio 2003 a pro-
puesta del Profesor Manuel Crespo Hernandez.

Todos los mayores conocemos al Prof. M. Hernandez;
muchos de los jévenes también le conocen; y algunos no
le conocian fisicamente pero si desde la aplicacion de su
labor cientifica, ya que usan diariamente las tablas y grafi-
cas de crecimiento que él difundi6 en Espafia, sus Mono-
grafias y Tratados. Hoy tenemos la oportunidad de glosar
la personalidad humana y cientifica del Profesor Manuel
Herndndez, aunque sea de forma abreviada, por razones
obvias. Su tltima situacion ha sido la de Jefe de Servicio del
Hospital del Nifio Jestis y Catedratico de Pediatria de la Uni-
versidad Auténoma de Madrid. Este salmantino estudio
Medicina y completd su formacion en Pediatria, en el &mbi-
to de la Facultad de Medicina de Salamanca, donde impar-
tian su magisterio D. Guillermo Arce y D. Ernesto Sanchez-
Villares. Fue Alumno Interno de Patologia por oposicién,
Premio Caiiizo al mejor alumno de Patologia y Premio Extra-
ordinario de Licenciatura. La formacion en Espafia fue con-
tinuada con estancias en las Universidades de Montpellier,
Londres, Seatle, y San Francisco.

En el afio 1967, Jefe del Servicio de Pediatria del Hos-
pital Civil de Basurto de Bilbao, después en el Hospital
Ramén y Cajal y en el Hospital Nifio Jests de Madrid. En
el afio 1974 gand la oposicion de Profesor Agregado de
Pediatria de la Universidad del Pais Vasco y en 1978 acce-
dié a la Catedra correspondiente. Después fue Catedratico
de Pediatria en la Universidad de Alcald de Henares y, final-
mente, en la Universidad Auténoma de Madrid, hasta su
jubilacién.

En su actividad docente ha dirigido 16 cursos de Doc-
torado, 28 cursos de Formacién Continuada, 7 Masters de
Nutricion Clinica, actividades de formacion en las que con-
tintia aportando su experiencia. Su actividad investigado-
ra se cuantifica en 20 proyectos de investigacion financia-
dos por Instituciones Ptiblicas o privadas, y se refleja en mas
de 150 publicaciones nacionales e internacionales, 12 libros
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0 Monografias dirigidos, colaboracion en 76 libros de edi-
cién nacional e internacional y 280 ponencias, comunica-
ciones o conferencias en Congresos Nacionales e Interna-
cionales. Ademas, habriamos de enumerar su participacion
en Sociedades Cientificas, Consejos Editoriales de Revistas,
premios y otras actividades que prolongarian de forma pro-
lija esta presentacion.

Su contribucién al desarrollo de la investigacion bio-
médica en Espaiia, se relaciona con la participacion como
miembro activo de Comisiones que han supuesto un gran
avance en la ordenacion y sistematizacion del proceso de
investigacion, evaluacion y dotaciones econémicas en el
ambito nacional. Comisién Asesora de Investigacion Cien-
tifica y Técnica del Ministerio de Educacién y Ciencia; Comi-
sion Técnica de Pediatria y Nutricion del Fondo de Investi-
gacién Sanitaria de la Seguridad Social (FISS); Comité Ase-
sor de la Comisién Nacional de Evaluacién de la Actividad
Investigadora en el Area de Ciencias Biomédicas y creacion
de una Unidad de Investigacién del FISS que prosigue su
actividad en la actualidad.

Su aportacién personal a la investigacién pediétrica se
ha desarrollado en torno a dos grandes lineas de investiga-
cién: crecimiento, y desarrollo y nutricion. Fruto de ello fue-
ron las primeras Tablas y Curvas de Crecimiento espafolas
(1988) desarrolladas en el marco de la Fundacion Orbego-
z0, de uso general en la practica clinica y en las Cartillas y
Documentos de Salud de las Comunidades Auténomas y
de la Asociacion Espafiola de Pediatria. Por su interés e
importancia, fueron aceptadas por la OMS e incluidas en
programas de célculo informatico como Growth Vision, Kigs.
Como complemento de las Tablas fue la publicacién en espa-
fiol e inglés del libro sobre Maduracién ésea y prediccién
de talla, con programa informético complementario (1991).
En nutricion la actividad se refleja en publicaciones perio-
dicas, en el Libro de Alimentacion Infantil (3 ediciones), el
primer Tratado de Nutricién de Lengua Espafola y capitu-
los en Tratados de Pediatria, Nutricién y Endocrinologia.
Esta actividad supone otro vinculo con la dedicacién que
en su dia tuvieron nuestro Maestros sobre los mismos pro-
blemas.

Se puede concluir que hay fundamento de mérito para
impartir la Conferencia de Clausura por parte de una figu-
ra de la Pediatria Espafiola en la que concurren estrechas
vinculaciones con los Maestros que hoy recordamos. Y en



el marco del XVII Memorial, su trabajo sobre Regulacién del
Crecimiento Intrauterino, pone un Broche de Oro al Pro-
grama, orientado a la problemética del recién nacido, por
aportar su amplio conocimiento sobre el crecimiento y el
desarrollo al mundo de la vida prenatal lleno de futuro para
la actividad pediétrica.

La distincion mas gloriosa es la que procede de nuestros
actos (Dickens). Hoy, esta Sociedad de Pediatria, por dele-
gacion de su Presidente, me otorga el honor de acoger al
Profesor M. Hernandez Rodriguez y se congratula de reci-
bir su magisterio y de otorgarle la medalla del XVII Memo-
rial G. Arce y E. Sanchez-Villares.
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Mesa Redonda: Coordinacion interdisciplinaria de la atencién
al recién nacido de alto riesgo. Propuestas de actuacion

Introduccion

J. FIGUERAS ALOY

Servicio de Neonatologia. ICGON. Hospital Clinic. Barcelona

INTRODUCCION

Recién nacido de riesgo elevado es aquel que al nacer
presenta una elevada probabilidad de patologia, con posi-
bilidad de muerte o incapacidad ulterior. E1 10% de los emba-
razos pueden considerarse de riesgo elevado, y el 3-5% de
partos originaran neonatos que precisen vigilancia especial.
Los modernos cuidados intensivos neonatales permiten una
mayor supervivencia, acompafada, en ocasiones, de un
aumento de la morbilidad posterior. Esta afecta sobre todo
al sistema nervioso central en sus aspectos motores, psi-
quicos y sensoriales, pero también repercute en el creci-
miento y desarrollo fisicos y en el sistema cardiorrespirato-
rio.

El seguimiento neuropsicolégico y somatométrico tiene
por objeto establecer el diagndstico precoz e instaurar el
tratamiento mas adecuado de las diversas secuelas que pue-
den presentar los recién nacidos gravemente enfermos. Tam-
bién es ttil como control de calidad de la atencién obstétri-
ca y perinatal.

Son tributarios de seguimiento todos los recién nacidos
que en algtin momento han estado criticamente enfermos o
han padecido alguna enfermedad con posibilidad de secue-
las neuroldgicas. Cabe destacar: pretérminos extremos (edad
gestacional igual o inferior a 30 semanas; peso al nacimien-
to igual o inferior a 1.500 g), graves retrasos de crecimiento
intrauterino (peso al nacimiento por debajo del tercer per-
centil), anoxia neonatal grave (Apgar al minuto inferior o
igual a 3y a los 5 minutos inferior o igual a 6), encefalopa-
tia hipoxico-isquémica (con alteracién del EEG), hemorra-
gia intracraneal, convulsiones, hipoglucemia sintomatica,
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dificultad respiratoria grave que ha requerido ventiloterapia,
shock, meningitis, hiperbilirrubinemia intensa que ha reque-
rido exanguinotransfusion y alteracion en ecografia o TAC
craneales.

El seguimiento neuropsicolégico y somatométrico debe
efectuarse en centros especializados, mediante la labor con-
junta de un “equipo de seguimiento”. Este serd dirigido por
un neonatélogo o neurélogo pediatra, y en él participaran
neurofisiélogos, psic6logos, rehabilitadores y otros espe-
cialistas (ortopeda, oftalmélogo, otorrinolaringélogo, etc.).
Es imprescindible la colaboracion con el pediatra de cabe-
cera, el cual estara sensibilizado al respecto y debidamen-
te informado de los cambios que tengan lugar durante la
evolucion.

Aproximadamente un 15-30% de los pretérminos con
peso de nacimiento inferior a 1.000 g (y sobre todo los que
pesan menos de 800 g) aquejardn secuelas neuropsiquicas
y hasta un 10% retinopatia o hipoacusia graves. A partir de
los 8 aflos de edad, un 80% de los prematuros con peso de
nacimiento inferior a 1500 g presentan unos CI mas bajos,
aunque en limites normales, y trastornos especificos del
aprendizaje.

La minusvalia cardiorrespiratoria es mas frecuente, y se
describe que de un 35% de recién nacidos afectos de dis-
plasia broncopulmonar, un 85% habia padecido infecciones
pulmonares a los 2 aflos de seguimiento. Si se asocia atopia
familiar, es mds frecuente la hiperreactividad bronquial a
los 7-12 ailos. En los prematuros también debe vigilarse la
posible aparicién de hipertension arterial.

La afectacién del crecimiento suele haberse recuperado
a los 2 afos, con una mayor aceleracién entre los 6 y 9 meses



Introduccién

TaBLAI.  EXPERIENCIA CON < 1.500 G O < 32 SEMANAS EN EL HOSPITAL CLINIC. BARCELONA
1982-1985 1986-1990 1991-1995 1996-2000 2001-2002
Supervivencia 71,2% 80,5% 82,6% 85,1% 86,0%
N 45 101 115 246 195
Seguimiento correcto 37 68 91 171 141
(82,2%) (73,3%) (79,1%) (69,5%) (72,3%)
Edad corregida (meses) 56,4 40,5 30,1 29,3 22,0
(12-199) (14-117) (12-102) (12-72) (12-96)
Peso al nacimiento (g) 1.266 1.235 1.190 1.182 1.178
(760-1.900) (700-2.300) (600-1.980) (520-2.060) (580-2.500)
Edad gestacional (sem) 29,8 29,8 29,8 29,9 29,5
(25-35) (24-36) (24-35) (24-36) (24-38)
Impresion global:
- Normal 27 (73,0%) 55 (80,9%) 77 (84,6%) 148 (86,5%) 125 (88,6%)
- Alt. leve 5(13,5%) 7 (10,3%) 6 (6,6%) 12 (7,0%) 11 (7,8%)
- Alt. moderada 3 (8,1%) 2(2,9%) 4 (4,4%) 9(5,3%) 32,1%)
- Alt grave 2 (5,4%) 4(5,9%) 4 (4,4%) 2(1,2%) 2 (1,4%)

de edad corregida (fendmeno de rebote). Dicha recupera-
cién depende de la inexistencia de retraso de crecimiento
intrauterino y de una correcta nutricién en las primeras 4-
6 semanas de vida. Inicialmente se recupera el perimetro
craneal, seguido de la longitud y finalmente del peso. El
perimetro craneal presenta su mayor crecimiento entre las
3y 7 semanas postnatales.

Excepto en unos pocos casos de lesiones muy tipicas y
graves, la evolucién final, habitualmente, serd mejor que la
estimada al comienzo por el neonatélogo. Por lo tanto, no
debera brindarse ningtin prondstico sombrio a los padres,
a menos de estar absolutamente seguros de que se ha pro-
ducido un dafio permanente del SNC.

El principal inconveniente de un programa de segui-
miento es la ansiedad que puede generar en los padres el
hecho de que su hijo pueda sufrir un defecto cerebral. Vale
la pena insistir en que el nifio de alto riesgo es un nifio nor-
mal, y la frontera entre normalidad / patologia s6lo puede
ser dilucidada mediante la evolucién.

El personal involucrado en el seguimiento debe ser
extraordinariamente exquisito y generoso en la informacion
que suministre a los padres. No se trata de quitarle impor-
tancia al riesgo, pues entonces no tendria razén el segui-
miento, sino de no crear temores innecesarios y mucho

menos exagerados, con el fin, a veces subconsciente, de ase-
gurar la continuidad de los controles. En aquellos casos en
que el dafo perinatal o la prematuridad obliga a un ingre-
so en la Unidad de Patologia Neonatal, inclusive con grave
riesgo vital, los padres suelen ver en el seguimiento un acto
tranquilizador, ya que son conscientes de las posibles conse-
cuencias nocivas para el futuro motor o intelectual de su
hijo.

EXPERIENCIA PROPIA

Una de las principales causas de prematuridad son los
embarazos multiples. En la experiencia de la Unidad Inte-
grada de Pediatria (Hospitales Clinic - Maternitat y Sant
Joan de Déu de Barcelona) durante los afios 1995 a 2003 se
atendieron 1.901 neonatos procedentes de embarazos mal-
tiples, 1.726 gemelos (35 por 1.000 recién nacidos vivos) y
175 trillizos (4,2 por 1.000 recién nacidos vivos). E1 78% eran
pretérminos y el 15% de bajo peso a término. Su morbi-
mortalidad estd ligada a la inmadurez. En los afios 2002 y
2003, la fecundacién in vitro estuvo presente en el 14,4%
de los neonatos procedentes de embarazos mdltiples (23,8%
en trillizos y 13,3% en gemelos). Las técnicas de FIV se apli-
caron en mujeres de mayor edad, sobre todo primigestas y
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que padecieron mas diabetes y preeclampsia. Sus hijos mani-
festaron mds crisis de apnea y trombopenia, pero no més
malformaciones.

En el Hospital Clinic-Maternitat de Barcelona dispone-
mos de una base de datos de seguimiento neuroldgico neo-
natal iniciada en 1982. Contiene 3.231 fichas, correspon-
dientes a todos los neonatos tributarios de seguimiento neu-
rologico por cualquiera de sus criterios de inclusion. 702 de
ellos corresponden al criterio “peso de nacimiento igual o
inferior a 1.500 g o edad gestacional igual o inferior a 31
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semanas”. Los principales datos de su seguimiento neuro-
l6gico se resumen en la tabla I. Puede observarse que un
seguimiento superior a 12 meses de edad corregida se da en
mas del 70%. En los afios mas préximos disminuye el peso
de nacimiento y la edad gestacional, mientras que los nifios
considerados neurolégicamente normales aumentan y las
secuelas mayores (moderadas + graves) disminuyen. Por lo
tanto, la mayor supervivencia del prematuro extremo no va
acompafiada de un aumento relativo de las secuelas neu-
rolégicas.
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Mesa Redonda: Coordinacion interdisciplinaria de la atencién
al recién nacido de alto riesgo. Propuestas de actuacion

Técnicas de reproduccion asistida. Dilemas éticos.

L. RIANO GALAN*, M2 P. NUNEZ CUBERO**

Mudster en Bioética UCM. *Pediatra. **Ginecdloga.

El deseo de tener hijos no es algo nuevo del mundo
actual, pero en el pasado no era posible el control de la repro-
duccioén. De hecho, en tiempos pasados, y atin hoy en las
sociedades tradicionales de los paises mas desfavorecidos,
no tener hijos constituia un estigma de incapacidad, sobre
todo para la mujer.

Uno de los grandes avances del final del segundo mile-
nio ha sido la reproduccién asistida. EI progreso de la cien-
cia, junto con el desarrollo de la tecnologfa han permitido: 1)
la procredtica con el desarrollo de técnicas de reproduccion
asistida (TRA), cada vez mds precisas y con un mayor por-
centaje de éxitos; 2) la genética y la posibilidad de recombi-
nacion del dcido desoxirribonucleico (ADN), abriendo las
puertas a la terapia génica y a los organismos genéticamen-
te modificados; y 3) la clonacién nuclear, a partir de una célu-
la adulta, que alberga el suefio de la terapia mediante células
troncales, llamada clonacién terapéutica o medicina regene-
rativa; pero también el temor de la clonacién reproductiva.

Los cambios sociales acaecidos en los tiltimos afios inclu-
yen el ejercicio de la autonomia en las decisiones sobre nues-
tro cuerpo y sobre el mundo que nos rodea, sobre el qué,
cuando y cémo, en este caso de la maternidad. Y de ello se
deriva, una intolerancia al dolor y a cualquier tipo de minus-
valia, incluida la infertilidad y la bisqueda de medios para
resolver estas situaciones, aunque ello suponga, a veces, un
desafio a la ética®.

Ciencia, técnica y autonomia del paciente han configu-
rado esta conquista de la reproduccién que se manifiesta en
sus dos vertientes: en la limitacion del niimero de hijos evi-
tando los embarazos no deseados y favoreciendo los emba-

razos deseados, de manera que todo nifio que venga al
mundo sea un nifio deseado, buscado y estimado y ademas
recibido en el momento més idoneo para la familia.

I. EL PROBLEMA DE LA INFERTILIDAD EN EL
MUNDO DE HOY

Se considera la infertilidad como una dolencia crénica,
incurable muchas veces en sus causas, pero controlable en
sus efectos. Los progresos biomédicos de las tiltimas déca-
das han orientado los tratamientos a una nueva forma de
procreacion llamada reproduccién asistida, por tratarse de
una asistencia al proceso natural de reproduccién, alterado
en ciertos casos.

Desde el punto de vista etiologico, la infertilidad se debe
a causas infecciosas, genéticas, toxicas, congénitas, inmu-
noldgicas, hormonales, mecanicas y otras desconocidas.
Se calcula que un 15% de las mujeres entre 20 y 37 afios acu-
den a consulta por hipo e infertilidad. En el mundo hay entre
35y 70 millones de parejas infértiles. En Espafia, unas 600.000
parejas son infértiles con un incremento anual de 16.000
casos?.

Diversos factores asociados con los cambios sociocultu-
rales han repercutido en un aumento de la infertilidad con-
yugal. Entre ellos cabe destacar:

1. Elestilo de vida acompaiiado de situaciones de estrés
de ambos conyuges, con la incorporacién de la mujer al
mercado laboral.

2. Elaumento de las enfermedades de transmision sexual,
de las ya conocidas que han sufrido brotes de recrude-
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cimiento, pero, a expensas, sobre todo, de nuevos pro-
cesos virales, (citomegalovirus, virus del papiloma huma-
no, virus del herpes simple, HIV).

3. El efecto secundario de los anticonceptivos, reacciones
endometriales e incluso miometriales a los dispositivos
uterinos, complicaciones de abortos y legrados subsi-
guientes.

4. Por dltimo, el retraso de la edad de los conyuges, espe-
cialmente de la mujer, para la primera gestacién®#.

Un 33% de infertilidad se debe al varén por alteracio-
nes de la espermiogénesis, obstruccion del conducto defe-
rente y otras. Ademas, se ha descrito en estos tltimos afos
un deterioro progresivo de la calidad del semen, con dis-
minucion importante de la concentracién espermética. El

30% son de causa femenina: fallo ovérico organico o fun-

cional, cada vez mas acentuado y en mujeres mds jovenes;

obstruccion tubdrica, y otras causas, como ttero bicorne. En
el 20% la causa es compartida de ambos conyuges, incluso

siendo cada uno individualmente fértil. Atin un 15 a 20%

no tiene un diagnodstico conocido en la actualidad.
Ademas de la infertilidad, hay otras situaciones en que

se demandan las TRA. Asi ocurre en caso de deseo genési-
co de mujeres solas o postratamientos con quimioterapia.

Asimismo, en caso de enfermedades hereditarias, por la

posibilidad que ofrecen estas técnicas de un diagnéstico

genético preimplantatorio (DGP)®. También, para seleccién
de gametos en portadores de HIV®. Incluso por el deseo de
retrasar la primera gestacién, cediendo los gametos previa-
mente para congelacion o bien por esterilizaciones previas.

Incluso, no es infrecuente la demanda de asistencia a la

reproduccién con una indicacién médica no clara y que viene

marcada por la claudicacién del profesional a la angustia de
los solicitantes y respuesta de oferta a la demanda.

1. TECNICAS DE REPRODUCCION ASISTIDA (TRA)

Al comienzo estas técnicas se denominaron reproduc-
cion artificial, pero a medida que se han incorporado a la
asistencia sanitaria han sido consideradas como reproduc-
cion asistida o asistencia a parejas con problemas médicos
especificos, causa de infertilidad. Se entiende como TRA
cualquier manipulacion de los elementos reproductores
humanos sean células germinales, gametos, cigotos o embrio-
nes, con el fin de conseguir un embarazo®?.
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Su objetivo es maximizar las posibilidades de fertiliza-
cién y de embarazos viables. La culminacién de estas técni-
cas y su aceptacion en la sociedad vino marcado por el naci-
miento en 1978 de Louise Brown, primer bebé probeta del
mundo. Se calcula que desde entonces un millén de nifios
han nacido mediante TRA en todo el mundo®. En algunos
paises, los bebés concebidos mediante TRA alcanzan el 1-2%
de todos los partos®!?. A esto habria que afiadir el niimero
de tentativas fallidas y de embriones perdidos y congelados,
pues incluso las estadisticas mas optimistas sefialan un gran
porcentaje de pérdidas™-13. Asi, el registro belga refiere un
18,8% de gestaciones con éxito por ciclo iniciado. Uno de
los factores determinantes a la hora de obtener una gestacion
es la edad de la mujer. A mayor edad, menor posibilidad de
éxito, reduciéndose las tasas de nacimientos que no se com-
pensan aumentando el niimero de embriones transferidos®.

Las TRA incluyen®212:

- Lainseminacién artificial: homodloga o conyugal (IA) y
heterdloga o de donante (IAD)

- La fertilizacion in vitro y trasplante de embrion, sea
homoéloga o conyugal o heteréloga, de donante, tanto
de gameto masculino, como femenino (FIV y FIVTE).
Puede incluir inyeccién intracitoplasmatica de un esper-
matozoide (ICSI).

- Latransferencia de embriones congelados en ciclos ante-
riores previa descongelacion de los mismos, que pue-
den ser de la pareja o donados (TE).

- La Gamete Intrafallopian Transfert o GIFT, transferencia de
ambos gametos en el tercio externo de la trompa, repro-
duciendo la fisiologia normal de la fecundacién.

- Latransferencia del zigoto ZIFT, al tercio externo de la
trompa.

- Latransferencia intratubarica de embriones (TET), excep-
cional.

- La maternidad subrogada, también conocida como
madres de alquiler.

- Laclonacion sea por gemelacién o por transferencia nucle-
ar (técnica que al parecer no ha dado todavia nifios vivos,
ya que el experimento de la secta de los raelianos, no ha
sido confirmado ni aceptado por la comunidad cientifica).

- La partenogénesis, por implantacién en un 6vulo con
nimero haploide o «<n» de cromosomas de otro niicleo
haploide o por estimulacion del niicleo del évulo para
duplicar el niimero de cromosomas!®.



Estas técnicas “extrauterinas” permiten la manipula-
cién de los gametos y del embrion modificando sus genes,
el llamado diagnéstico genético preimplantacional (DGP)®.
Las indicaciones para el DGP serian las mismas que para
el diagndstico prenatal y consiste en adelantar, en la fase
embrionaria, el diagnéstico de alteraciones cromosémicas
y enfermedades hereditarias graves, evitando la transfe-
rencia al titero materno de embriones afectos. Sin embar-
go, en la practica y debido a la complejidad genética de
muchas de las enfermedades, las posibilidades de diag-
nodstico se ven limitadas. Estas técnicas son una puerta hacia
una terapia génica, para curar enfermedades hereditarias
de causa genética, pero también han alentado la ilusién de
que se pueda llegar a tener un hijo con unas caracteristicas
determinadas, elegidas por modificacién génica, los deno-
minados “bebés a la carta”, asociando la FIVTE, con la
recombinacién genética, e incluso con la transferencia nucle-
ar (clonacién).

El DGP puede realizarse bien preconcepcional o preim-
plantacional. El diagnéstico preconcepcional se realiza sobre
el primer cuerpo polar para analizar su contenido genético,
de cuyo anélisis podra deducirse como es el ovocito secun-
dario correspondiente y, por tanto, ser aceptado o recha-
zado en el proceso de FIV en caso de que pudiera dar lugar
a un gameto portador del gen deletéreo. Desde el punto de
vista técnico, su eficacia se cifra en un éxito de diagnéstico
cada 35 ciclos, mientras que la del diagnéstico preimplan-
tacional ha llegado a ser de un 50% (un éxito cada dos ciclos).
El diagnéstico preimplantacional se realiza extrayendo una
(excepcionalmente dos) célula (blastémero) de un embrién
en estadio de 6-8 células que puede ser analizada poste-
riormente mediante técnicas cromosémicas o moleculares.
Una vez realizado el diagndstico se decide su eliminacién
si es desfavorable o su transferencia al ttero de la mujer si
es favorable. Es importante sefialar que puede existir un
error en el diagnéstico que se estima con la técnica PCR de
hasta un 8% de fallos. La separacion de uno o dos blasté-
meros del embrién original no afecta a la viabilidad del
mismo®.

Las TRA requieren tratamientos de cierta complejidad:
seleccién de las mujeres segtin causa, diversas pautas de
estimulacion ovarica, control ecografico del ovario, valora-
cién del estradiol sérico preovulatorio, concentracién y
micromanipulacién del semen, puncién abdominal o vagi-
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nal para aspiracion de los 6vulos y preparacién del titero
con progesterona. Estos tratamientos no estan exentos de
riesgos para la madre. Unos inmediatos, como el sindro-
me de hiperestimulacién ovarica, asi como la posibilidad de
efectos adversos de las técnicas invasivas (aspiracion del
6vulo). Las posibles patologias ovaricas o mamarias a largo
plazo atin no han sido bien evaluadas.

La valoracion de estas técnicas no puede tener sélo en
cuenta los ciclos iniciados, las punciones foliculares, o la
transferencia de embriones, sino mas bien los embarazos
clinicos y, sobre todo, el ntimero de nifios nacidos vivos,
objetivo final de estas técnicas. Son bien conocidas las altas
tasas de partos multiples, con las consiguientes complica-
ciones de prematuridad y bajo peso al nacimiento, con un
aumento de la morbimortalidad neonatal”*1>17. Incluso los
partos de feto tinico resultantes de TRA se asocian con un
mayor riesgo de bajo peso al nacimiento, segtin algunas
series 2,6 veces mayor que el de la poblacién general®. Estos
resultados pueden deberse, al menos en parte, a factores
subyacentes de los progenitores, asi como a posibles efec-
tos de los tratamientos para la fertilidad. En la actualidad,
aumenta la preocupacion por el incremento del riesgo de
anomalias congénitas asociadas a la induccion de la ovu-
lacién y la crioconservacion® y especialmente la ICSI?19. Se
ha publicado un aumento del riesgo relativo de 2,0 para las
anomalias congénitas con FIV e ICSI en los partos con feto
tnico®. Un reciente metaandlisis comparando los carioti-
pos de fetos concebidos mediante ICSI con los de poblacion
neonatal normal, demostré un aumento del riesgo de ano-
malias cromosémicas’”. Estas anomalias suelen provocar
un aborto espontaneo, incluso antes del diagnéstico prena-
tal, de forma que el impacto es desconocido. Ademas, se han
publicado algunos casos de sindromes congénitos debidos
a imprinting anormal®. No obstante, todos estos resultados
son dificiles de interpretar por la superposicién de facto-
res de riesgo, como los embarazos miltiples® y la avanza-
da edad de los progenitores®.

IIl. ASPECTOS ETICOS DE LAS TRA

Una cuestion clave es: “;todo lo técnicamente posible es
éticamente bueno?, es decir, ;se debe hacer todo lo que se
puede hacer?. Dentro de los aspectos éticos hemos de con-
siderar:
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1. Lanaturalezay entidad propia del embrion humano
El principal problema que plantean las TRA es el mane-

jo de embriones preimplantatorios, la congelacion de los

embriones supernumerarios (o embriones sobrantes) y el
destino que se dara a los mismos: ;jserviran para realizar
el proyecto parental de sus progenitores?; ;podran ser dona-
dos a otras parejas infértiles, dentro de lo que se ha dado en
llamar la “adopcién prenatal”?; ;seran destruidos o se deja-

rdn morir? ;seran utilizados para fines de investigacion o

para la obtencion de células troncales, en aras de una medi-

cina regenerativa? Tampoco podemos olvidar que estas téc-
nicas podrian ser un medio y un pretexto para crear embrio-
nes con fines solamente de investigacion.

Por tanto, la primera cuestién es tratar de definir cual

es el estatuto del embrién, quién o qué es el embrion y,
por tanto, qué respeto y proteccién merece. Como repetia
frecuentemente el profesor Javier Gafo, para hacer un buen
andlisis ético, hay que partir de datos cientificos correc-
tos. En el proceso biolégico de la reproduccién humana
se pueden diferenciar cuatro etapas que representan situa-
ciones genéticas y embriol6gicas muy distintas, a las que
pueden corresponder cuestiones éticas y juridicas dife-
rentes. Tales etapas son: 1) gametos } fecundacién 7 cigo-
to; 2) cigoto $ moérula § blastocisto 1 anidacion; 3) anida-
cién f feto y; 4) feto I nacimiento™. Una serie de hechos,
cientificamente aceptados, nos aportan nuevos elementos
para el analisis ético:

1. La fecundacion es un proceso y no un momento como
siempre se habia pensado, la unién de ambos gametos
supone un proceso en el tiempo de una duracion apro-
ximada de 24 horas.

2. Laidentidad personal dificilmente puede llegar a esta-
blecerse con posibilidades de viabilidad sin identidad
inmunolégica. El cigoto no tiene todavia capacidad de
transcripci6n o expresion de su genoma, y s6lo la adqui-
rird cuando haya formado su sistema HLA o carta de
identidad inmunolégica del nuevo ser.

3. Laindividualizacion del nuevo ser requiere dos pro-
piedades: 1a unicidad (calidad de ser tinico) y la unidad
(realidad positiva que se distingue de toda otra, es decir,
uno sélo). Existe evidencia experimental que demues-
tra que estas dos propiedades fundamentales no estdn
debidamente establecidas en el nuevo ser en desarro-
llo antes de que termine la anidacién®?.
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A partir del 6°-7° dia, desde la fecundacién, se inicia el
proceso de implantacién, fenémeno complejo de inter-
cambio de informacion entre el blastocisto y el endome-
trio de la madre. El factor hormonal materno es esencial para
asegurar la implantacién, cuyo proceso se completa hacia
el 12° dia, en que queda totalmente envuelto y anidado en
el espesor de la mucosa uterina o endometrio. A partir de
este momento quedan asegurados el desarrollo y la nutri-
cién, de tal manera que un embrién no implantado, no podré
continuar el crecimiento ni el desarrollo. Hasta el dia 142,
son posibles dos fendmenos capaces de dar lugar a indivi-
duos distintos (gemelacion) y a fusién de dos entidades
embrionarias. Con ello podemos afirmar que hasta el dia
14° se da una inestabilidad biolégica y que, por tanto, la uni-
dad y unicidad no estdn aseguradas. Ademas, hacia el dia
142, concluido el proceso de implantacién, se inicia la for-
maci6n de la linea primitiva, que dara origen al sistema ner-
vioso central del embrién humano, sin el cual no podriamos
hablar de persona.

Ante estos datos biol6gicos hay distintas tomas de posi-
cion: quienes consideran al embrién como persona poten-
cial; no es persona, pero lo puede llegar a ser. Asi se expre-
sa el Comité Consultatif National d’'Ethique de Francia en su
Informe n® 08 (15 de diciembre de 1986): “El embrion huma-
no desde la fecundacidn pertenece al orden del ser y no del tener,
de la persona y no de la cosa o del animal. Deberia ser considera-
do éticamente como un sujeto en potencia, como una alteridad
de la que no se puede disponer sin limites y cuya dignidad sefia-
la los Ifmites al poder o dominio por parte de otros”.

Otra posicion sefiala que esta proteccién del embrion ha
de ser gradual en funcién del desarrollo embrionario y fetal.
Asi, serfa preciso distinguir entre el embrion preimplanta-
torio y el embrién ya implantado. El embrién preimplanta-
torio no serfa sino un conglomerado de células, pero dado
que el cigoto es una realidad en camino y formalmente des-
tinada a ser lo que todavia no es, seria, por tanto, merece-
dor de un respeto progresivo. Otros, consideran distintos
momentos del desarrollo: para unos serd a partir de la 8
semana de gestacion, cuando en el desarrollo embrionario
se haya acabado el proceso de organogénesis y el embrién
pasa a llamarse feto. Para otros sera el momento de la via-
bilidad (capacidad de vivir fuera del seno materno), que
situamos hoy alrededor de las 23 semanas. Algunos consi-
deran que solamente el individuo merece el respeto de per-



sona a partir del nacimiento. Esta tiltima posicién que no
reconoce un valor al embrién, deja las puertas abiertas a
todo tipo de experimentacion sobre el mismo, y podria cata-
logarse de experimentalismo bioldgico.

Los nuevos conocimientos acerca del “proteoma” y las
funciones de las proteinas en la exteriorizacién fenotipica
de la informacién genética, asi como de las vias de comu-
nicacién de informacion materna y fetal y su interaccién y
la influencia de otros factores ambientales, de carécter epi-
genético y epigenésico que condicionardn la formacién de
los organismos, deben de incorporarse a nuestro razona-
miento e interpretacion, con el fin de llegar a un consenso
entre cientificos y éticos, y la sociedad en general.

El tema del estatuto del embrién, procurando superar
posturas emocionales, como dice el profesor Diego Gracia,
dista de estar cerrado. Desde una ética de la responsabili-
dad parece evidente que tenemos unas obligaciones mora-
les de gestion privada con el embrién, que aunque no es per-
sona lo sera en determinadas condiciones®.

2. Donacion de gametos

El segundo aspecto ético de las TRA viene planteado por
la donacién de los gametos, que supone una ruptura entre
la paternidad genética y la biologica. La donacién de game-
tos femeninos tiene los riesgos inherentes a la estimulacién
de la ovulacion, asi como la puncién para obtener los évu-
los necesarios. La mejora de las técnicas de congelacién de
ovocitos permitird almacenar dichos évulos para su utili-
zaci6n posterior, lo cual plantea menos conflicto ético que
la congelacion de embriones.

La gratuidad de toda donacién de los elementos del pro-
pio cuerpo, que la ética y la ley reclaman, entra en conflic-
to con la “cantidad compensatoria” ofrecida a las donantes
por las molestias derivadas de la obtencion de los 6vulos.
Y si bien el mévil puede ser a veces altruista, también se
presta a una donacién por necesidad econémica en mujeres
con pocos recursos o de paises pobres, lo que implicarfa una
discriminacién de estas personas.

La donacién de gametos masculinos de facil obtencién
y con posibilidad de congelacion, permite su recogida antes
de tratamientos oncoldgicos para fecundacion ulterior, pre-
sentando las implicaciones éticas de la informacién, no
comercializacion y el respeto al derecho de la intimidad ante
el control de enfermedades.
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La proteccion del nuevo ser contra toda agresion exter-
na exige que las donantes estén libres de toda enfermedad
genética y transmisible, analisis que pueden facilmente vio-
lar el derecho a la intimidad®?.

Los problemas éticos planteados por la seleccién y eli-
minacién de los embriones en sus primeras fases de desa-
rrollo, desaparecen cuando se trata de resolver el mismo
problema, evitar el nacimiento de un individuo con la tara
genética, seleccionando o manipulando las células germi-
nales a través del DGP preconcepcional. La ventaja de esta
técnica es que, al realizar la seleccion en el estadio de ovo-
cito, y no de embriones, se evita cualquier reparo ético que
pudiera tener la pareja portadora del defecto genético fren-
te a la eliminacién de embriones. En cualquier caso, en igual-
dad de condiciones y desde el punto de vista ético, siempre
es preferible eliminar ovocitos que embriones.

Parece fundamental antes del acceso a las donaciones
de gametos la reflexion, en primer lugar, acerca de los dere-
chos del nifio. Un hijo no puede considerarse un derecho
de la pareja, ni como objeto de su propiedad. El limite ético
fundamental queda marcado por el bienestar del nifio, su
derecho a nacer en una familia estable y su derecho a cono-
cer sus origenes. Actualmente, se plantea un debate entre el
anonimato de los donantes y el derecho del nifio a conocer
sus progenitores bioldgicos, una vez cumplidos los 18 afios,
terminando con el actual secreto sobre la identidad de los
donantes®. Se reconoce asi, el derecho de los nifios a obte-
ner datos sobre su herencia genética, considerados cada vez
més importantes para prevenir y combatir algunas enfer-
medades. El progenitor podra negarse, si asilo desea, a cual-
quier contacto o encuentro con el hijo, hacia el que no ten-
dréd ninguna obligacion ni financiera, ni de ningtin otro tipo.

3. Lamaternidad subrogada o maternidad de alquiler

Esta prohibida en la mayoria de los paises, y presenta el
grave problema de la filiacién, ya que se da una disociacién
entre maternidad genética, maternidad biolégica y mater-
nidad legal.

4. Lafecundacion asistida intraconyugal

También llamada “homéloga” o de la propia pareja, no
necesita recursos a terceros, por lo que puede juzgarse éti-
camente buena si se evitan embriones supernumerarios y
no se hace encarnizamiento reproductivo.
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5. Otras técnicas posibles en un futuro no
determinado: valoraci6n ética
La clonacién reproductiva. Esta técnica no esta todavia

a punto, y se desconocen las alteraciones que puede sufrir el
ADN. De hecho, la famosa Dolly apunta hacia un envejeci-
miento rapido y precoz. Pero, ademés, todo nifio tiene dere-
cho a ser tinico e irrepetible y a no ser predeterminado por
nadie. Se han comunicado la obtencién de clones humanos
por gemelacion o particion. El polémico especialista en fer-
tilizacion asistida de EE.UU., Panos Zavos, asegur6 haber
implantado un embrién clonado en el vientre de una mujer
infértil de 35 afos, que sufria una menopausia precoz. Se
desconoce la autenticidad de la noticia y su resultado.

La partenogénesis.- En realidad su objetivo seria obte-
ner células troncales, pero sin fines propiamente reproduc-
tivos. Su aplicacién romperia el equilibrio de género o de
sexos, al no requerir més que el gameto femenino.

Otros aspectos éticos importantes son:

- En todos los procesos de las TRA debe asegurarse una
informacion completa y adecuada, para que el consen-
timiento pueda ser plenamente libre®2),

- La confidencialidad.

- La comercializacién y la consideracion del coste, no peque-
flo, de estas técnicas a la luz de una distribucién justa de
unos recursos limitados, asi como la interaccion entre la
medicina ptiblica y privada, en relacién con estas tecno-
logias, con derivacién de los pacientes hacia una mas rapi-
da asistencia privada no exenta de interés lucrativo.

- Lareiteracion de las técnicas més alla de un limite razonable,
llegando al encarnizamiento u obstinacién reproductiva.

- Por tdltimo, sehalar que seria recomendable el estable-
cimiento sistemético de registros, ya existentes en algu-
nos paises, con intercambio de informacion entre TRA,
neonatales y de defectos congénitos, con el fin de cono-
cer la verdadera incidencia de estos problemas y redu-
cir al minimo estos riesgos®1329. Asimismo, las pautas
de transferencia de embriones deben revisarse de forma
continuada para reducir la frecuencia de gestaciones
multiples y todos los problemas que conllevan.

IV. ASPECTOS JURIDICOS DE LAS TRA

La reproduccion asistida en nuestro pais estaba regulada
por la Ley 35/88 sobre técnicas de reproduccion asistida,
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segtn la cual tiene derecho a estas técnicas toda mujer de

mas de 18 afios, casada o no, en buena salud fisica y psi-

quica, habiendo sido informada y dando libremente su con-
sentimiento y con indicacion cientifica y clinica. La Ley per-
mite:

- La donacion de gametos y embriones, con anonimato,
salvo si hubiera peligro para la salud del nifio o por
imperativo legal.

- La crioconservacién de semen y de embriones super-
numerarios (tiempo limite: 5 afos).

- La investigacion sobre embriones no viables o cuando
no fuera posible en el modelo animal (en los 14 prime-
ros dias).

- Lautilizacién del semen del marido hasta 6 meses des-
pués de su muerte para fecundar a su mujer con con-
sentimiento previo del marido.

- Laselecciéon de sexo en caso de patologias ligadas a los
cromosomas sexuales.

Se prohibe: la maternidad de sustitucién o “tteros de
alquiler”; mantener 6vulos fecundados in vitro mas de 14
dias; fecundar ¢vulos con otros fines que la procreacién; clo-
nar seres humanos; seleccién de sexo con fines no terapéu-
ticos; y la manipulacion genética noterapéutica y la tera-
péutica no autorizada.

Esta ley ha sido objeto de revision en la Ley n® 45/2003
del 21 de noviembre de 2003, con las siguientes modifica-
ciones:

- Lalimitacién de la fecundacién de ovocitos a un méxi-
mo de 3, que seréan transferidos a la mujer en el mismo
ciclo, salvo que lo impida la patologia de los progenito-
res. Si fuera recomendable fecundar un niimero mayor
de ovocitos, debe ser especificado en un protocolo ela-
borado por el Ministerio de Sanidad, con el asesora-
miento e informe previo de la Comision Nacional de
Reproduccion Asistida.

- Autoriza la transferencia de un maximo de tres embrio-
nes en cada ciclo.

- Lacriopreservacion del semen durante toda la vida del
donante.

- Autoriza la crioconservacién de évulos, por el momen-
to, dentro de un protocolo hasta el momento en que se
tenga evidencia cientifica de la seguridad de esta téc-
nica sobre los ovocitos y se pueda autorizar su uso gene-
ralizado.



TABLA L.

NORMATIVA VIGENTE EN ESPANA EN RELACION CON LAS TRA.

I. RIANO GALAN, M? P. NUNEZ CUBERO

e Leyn®35/88 sobre técnicas de reproduccion asistida

e Leyn®42/88 regula la donacién y utilizacién de embriones, fetos, tejidos y 6rganos

* Leyn®10/95, Ley Orgénica del Cédigo Penal (23.11.1995)

* Real Decreto n° 412 de 1996, sobre los Registros de Donantes de Gametos

* Real Decreto n® 413 de 1996, sobre Autorizacion de Centros de TRA

e Orden Ministerial del 25.03.1996 (regula los Registros de Donantes de Gametos y Embriones Preimplantatorios)
* Real Decreto n° 415/1997 (creacién de la Comisién Nacional de Reproduccion Asistida)

*  Real Decreto n° 120/2003 del 31.01.2003 (regula los requisitos para autorizar experiencias controladas con fines

reproductivos de la fecundacion de ovocitos).

e Leyn®45/2003 del 21 de noviembre 2003 (introduce modificaciones a la Ley 35/88)
e Real Decreto n°176/2004 de 30.01.2004 (Estatuto del Centro Nacional de Trasplantes y Medicina Regenerativa)

- En caso de que se hubieran fecundado mas de 3 ovoci-
tos y quedaran embriones supernumerarios, éstos debe-
ran conservarse durante toda la vida fértil de la mujer
con objeto de que se le puedan transferir en intentos pos-
teriores. En estos casos, los progenitores deberan firmar
un compromiso de responsabilidad sobre sus embrio-
nes crioconservados.

Esta Ley tiene como aspectos positivos el intento de regu-
lar la intensidad de la estimulacion ovarica y, asi, evitar
las gestaciones multiples, la préctica de la reduccién embrio-
naria y la generacion de embriones supernumerarios. Tam-
bién parece positiva la implicacién de la responsabilidad de
las parejas sobre sus embriones.

En la Disposicion Final Primera aborda la ley el destino
de los preembriones humanos crioconservados con ante-
rioridad a la entrada en vigor de la ley, ofreciendo diferen-
tes alternativas:

- Mantenimiento de la criopreservacion hasta que pue-
dan ser transferidos.

- Ladonacion sin animo de lucro con fines reproductivos
a otras parejas que lo soliciten.

- El consentimiento para que las estructuras bioldgicas
obtenidas en el momento de la descongelacion puedan
ser utilizadas con fines de investigacién dentro de unos
limites, bajo control del Centro Nacional de Trasplantes
y Medicina Regenerativa, creado por esta misma ley, sin
que en ningtin caso se proceda a la reanimacion.

- Proceder a su descongelacion sin otros fines.

Lo mas probable es que las modificaciones sufridas por
estos embriones en su proceso de congelacion y desconge-

lacién, hace que no mas del 50% sean viables y poco mas
del 10% podrian ser transferibles para ciclos reproductivos.

La tabla I resume toda la normativa espafiola acerca de
las TRA.

V. CONSIDERACIONES FINALES

Las TRA han ayudado a muchas parejas a recrear su
hogar, con la felicidad de una descendencia que nunca hubie-
ran podido tener. El progreso biotecnolégico ha mejorado
el éxito de la fertilidad y disminuido los riesgos. No obs-
tante, algunas de ellas plantean serios problemas éticos, aun-
que no todos de la misma categoria. La reflexién de los pro-
fesionales involucrados en las TRA, junto con un debate
social abierto y sin complejos, permitira alcanzar consensos
que garanticen el respeto del embrién atin en sus fases mas
tempranas, ya que estas técnicas pueden dejar la puerta
abierta a la instrumentalizacién del embri6n y su utilizacién
como un medio para la investigacion. Las técnicas que inclu-
yen donantes de gametos plantean el serio problema de la
filiacién del hijo, ante la disociacién de la maternidad/pater-
nidad bioldgica y genética, ademas del riesgo de comercia-
lizacién y de la posibilidad de discriminacion por la exten-
si6n a donantes que lo sean como fuente de recursos eco-
némicos.

Los futuros padres tomaran decisiones sobre el empleo
de estas nuevas tecnologias, después de haber sido correc-
tamente informados de los riesgos/beneficios de los resul-
tados, asi como de los valores que pueden entrar en con-
flicto. Desde una “vision responsable”, todos nosotros como
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profesionales sanitarios, a través de la formacién de equi-

pos multidisciplinares, tenemos el reto de trabajar para con-

seguir el respeto a todos y cada uno de los nifios y sus fami-

lias, ultimo objetivo de las técnicas de reproduccion asis-
tida.
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Mesa Redonda: Coordinacion interdisciplinaria de la atencién
al recién nacido de alto riesgo. Propuestas de actuacion

El recién nacido menor de 1.500 g y la discapacidad

C.R. PALLAS ALONSO

Servicio de Neonatologia. Hospital Doce de Octubre. Madrid.

Los nifios con enfermedades crénicas y, sobre todo, los
nifios que presentan alguna discapacidad y sus familias pre-
cisan atencién médica de forma continua para orientar los
problemas que van apareciendo con el crecimiento y desa-
rrollo del nifio y, sobre todo, para dar apoyo a los padres en
la dificil tarea de aceptar e integrar en la sociedad a un nifio
con dificultades. Sin embargo, los programas de formacién
para residentes de pediatria apenas prestan atencion a estos
aspectos, y los padres de los nifios con discapacidad deman-
dan mejor formacién en los profesionales de salud que atien-
den a estos nifios. A continuacién se van a desarrollar, de
forma breve, algunos aspectos que tienen que ver con la dis-
capacidad en el nifio. En la primera parte, se va a desarro-
llar como se valoran los nifios con peso de nacimiento menor
de 1.500 g a los dos afios de edad corregida, para ver si pre-
sentan algtin tipo de discapacidad. En segundo lugar, se va
a presentar la frecuencia de discapacidad en la cohorte de
seguimiento de recién nacidos con peso al nacimiento menor
de 1.500 g del Hospital Doce de Octubre. En la tiltima parte,
se va a abordar el concepto de discapacidad, cuales deben
ser los objetivos de la atencién a un nifio con discapacidad
y ciertos aspectos en relacién con la familia.

VALORACION A LOS DOS ANOS DE EDAD
CORREGIDA

En el programa de seguimiento para recién nacidos con
peso al nacimiento menor de 1.500 g la valoracion que se
realiza a los dos afios de edad corregida pretende resumir
toda la informacién que se dispone del nifio hasta ese

momento y dar una informacién a los padres mas extensa
sobre como se ve la evolucién del nifio. Para ello se valoran
las dreas motora, congnitiva y sensorial.

Valoracién motora. Se consideran los datos de la explo-
racién neuroldgica (tono, reflejos..), si ha conseguido la sedes-
tacion y la marcha, y de esta forma se considera si el desa-
rrollo motor ha sido normal o presenta algtn tipo de alte-
racién motora, que en estos nifios grandes prematuros la
mas frecuente suele ser la pardlisis cerebral.

Valoracién cognitiva. A los dos afios se valora el cocien-
te de desarrollo por la escala de Brunet-Lezine, si el cocien-
te de desarrollo estd por debajo de 85, se considera que exis-
te un retraso del desarrollo.

Valoracién sensorial. Durante los dos primeros afios de
vida y dependiendo del riesgo concreto de cada nifio de pre-
sentar problemas sensoriales, se realizan exploraciones oftal-
moldgicas seriadas. A esta edad es muy dificil determinar la
agudeza visual, por lo que la informacion de la que se dispo-
ne permite identificar errores de refraccién, estrabismo y, por
supuesto, la presencia de ceguera. A los dos afios de edad corre-
gida todos los nifios tienen una prueba de audicién objetiva.

Con toda esta informaciéon podemos identificar a los
nifios que tienen un desarrollo normal a los dos afios o que
presentan problemas leves (90%) que no van a alterar su cali-
dad de vida. En ocasiones, los padres de los nifios que no
presentan ningtn tipo de problema no terminan de aceptar
que sus hijos estdn bien y los siguen percibiendo como enfer-
mos, diferentes y vulnerables. En estos casos hay que insis-
tir en que la evolucién ha sido buena y el nifio debe llevar
una vida similar a la de otros nifios de su edad, y que por
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Figuras 1y 2. Frecuencia de discapacidad segtin edad gestacional y peso al nacimiento.

tanto es conveniente ir pensando en la escolarizacion. Algu-
nos de estos padres tienen actitudes muy sobreprotectoras
que son dificiles de modificar.

Se considera que existe una discapacidad moderada (5%)
cuando el problema que presenta el nifio afecta la calidad
del vida del nifio, pero se espera que con ayudas y apoyos
especiales el nifio pueda llevar una vida independiente. En
estos casos se debe intentar fomentar la independencia del
nifio, informar de los recursos disponibles y orientar las acti-
vidades del nifio. Mas adelante se comentaran estos aspec-
tos con mas detalle.

Se considera que existe una discapacidad grave (5%)
cuando no se espera que el nifio pueda llevar una vida inde-
pendiente. En estos casos, al igual que en los nifios con dis-
capacidad moderada, es muy importante conocer todos los
recursos disponibles y plantearse cuales son los objetivos
que pueden ser mas favorables para la evolucién del nifio.

Discapacidad en la cohorte de seguimiento del Hospital
Doce de Octubre

En la tabla I se presenta la frecuencia de discapacidad a
los dos, cuatro y siete afios de edad en la cohorte de segui-
miento de nifios nacidos con peso menor de 1500 g. Como
se ve, la frecuencia esta en torno al 10%. En las figuras 1y 2
se presenta la frecuencia de discapacidad a los dos afios,
segtn la edad gestacional y el peso al nacimiento. La dis-
capacidad se concentra por debajo de la 30 semana y de
forma muy marcada por debajo de los 750 g. (Tabla I)
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TABLA L.  FRECUENCIA DE DISCAPACIDAD EN NINOS CON PESO AL
NACIMIENTO MENOR DE 1.500 G A LOS DOS ANOS DE
EDAD CORREGIDA
Edad Nifios evaluados  Nifios con discapacidad (%)
2 afios 561 56 (9,8%)
4 anos 384 44 (11,4%)
7 afios 206 25 (12%)
TABLA II.  FRECUENCIA DE SUPERVIVENCIA, DISCAPACIDAD Y
SECUELAS LEVES EN DOS PERIODOS DE TIEMPO.
Periodo 1991-1995 1996-2000
Supervivencia 73% 86%
Discapacidad 33/242 (13,2%)  23/319(7,3%)
Secuela leve 37/242 (15%) 28/319 (8,7%)

En la tabla II se presenta la frecuencia de supervivencia,
secuela leve y discapacidad en dos periodos de cinco afios.
Se puede ver como a pesar de que la supervivencia se ha
incrementado en 13 puntos, la frecuencia de discapacidad
ha ido disminuyendo al igual que la de secuela leve. La
mayoria de los neonatdlogos se preguntan si el incremento
en la supervivencia no es a costa de un incremento de la fre-
cuencia de discapacidad. A la vista de estos datos parece
que, al menos en el grupo de menores de 1.500 g atendi-
dos en el Hospital Doce de Octubre el incremento de la
supervivencia no ha sido a costa de un incremento en la fre-
cuencia de discapacidad.




Alos dos afios de edad corregida el 80% de los nifios con
discapacidad tiene mds de un area del desarrollo afectada,
lo que complica aun mas su atencién y dificulta su desa-
rrollo.

Como puntos a recordar sobre la frecuencia de disca-
pacidad en la cohorte de seguimiento de los nifios con peso
de nacimiento inferior a 1.500 g:

* Frecuencia de discapacidad en torno al 10%.

* Considerando la EG, la discapacidad se concentra en el
grupo de < 31 semanas.

* Considerando el peso, la discapacidad se concentra en
los menores de 1000 g.

*  Uno de cada cinco nifios con un peso inferior a 750 g pre-
sentard una discapacidad.

* Enlos tltimos afios, a pesar del incremento de la super-
vivencia, la frecuencia de discapacidad ha disminuido
casi a la mitad.

* Lamayoria de los nifios con discapacidad presentan mas
de un area del desarrollo afectada.

¢ Que es la discapacidad?

En Espafia se utilizan habitualmente numerosos térmi-
nos en relacién con la discapacidad que parecen sinénimos,
pero que en realidad se refieren a aspectos diferentes: defi-
ciencia, limitaci6n, discapacidad, minusvalia, menoscabo...Al
igual que ocurre en otra dreas de la medicina se deben cono-
cer los significados correctos para utilizarlos adecuadamen-
te. Algunos de los términos que se han utilizado en relacién
con las personas con discapacidad han adquirido cierto tono
peyorativo, por lo que deben evitarse. En ocasiones los padres
de los nifios con discapacidad refieren que, en general, cuan-
do escuchan a los médicos hablar en relacién con los nifos
con discapacidad se sienten molestos por el tono y el len-
guaje utilizado. Se deben evitar expresiones como “los minus-
validos” “los discapacitados”, se debe hablar de las perso-
nas con una minusvalia o de los nifios con discapacidad.

En el documento de Experiencias de Aplicacion en Espa-
fia de la Clasificacion Internacional de Deficiencias, Disca-
pacidades y Minusvalia®, editado por el Real Patronato
Sobre Discapacidad, se definen los términos enfermedad,
deficiencia, discapacidad y minusvalia.

Enfermedad. Es la condiciéon que causa la alteracién
del estado de salud. Ejemplo, una leucomalacia periven-
tricular.

C. R. PALLAS ALONSO

Deficiencia. Hace referencia a la alteracion que se puede
detectar en la exploracién médica. Una diplejia espastica
como consecuencia de una leucomalacia periventricular.

Discapacidad. Refleja la consecuencia para el propio
individuo de la deficiencia. La limitacién motora que sufre
el nifo como consecuencia de la diplejia espastica, no puede
caminar.

Minusvalia. Hace referencia a las desventajas que expe-
rimenta el individuo en la sociedad como consecuencia de
la discapacidad. El nifio con limitacién motora no puede
acudir a cualquier colegio, necesita un centro adaptado para
nifios con discapacidad motora.

En la figura 3 se resume toda esta informacion. En el
documento antes mencionado® de Experiencias de Aplica-
cién en Espafia de la Clasificacion Internacional de Defi-
ciencias, Discapacidades y Minusvalia, se propone utilizar
como término paraguas el de discapacidad, tanto para la
situacién en relacion con el propio individuo, como en rela-
cién con la sociedad y eliminar, asi, el término minusvalia
que habia adquirido cierto tono peyorativo.

OBJETIVOS DE LA ATENCION AL NINO CON
DISCAPACIDAD

1. La familia es el paciente. La orientacién de la pediatria
moderna tiende a considerar que el paciente més que el
nifio es toda la familia, ya que, como se comentard a con-
tinuacioén, la actitud y la aceptacién del problema por
parte de los padres va a ser crucial para la evolucién del
nifio. Cuando el nifio presenta una discapacidad todos
estos aspectos adquieren una mayor relevancia, y por
ello se debe prestar apoyo importante a los padres para
asi, mejorar la evolucién del nifio.

2. Conseguir el maximo desarrollo de sus capacidades, no
de sus discapacidades. En los nifios con discapacidades
motoras en muchas ocasiones se pretenden objetivos
inalcanzables, por ejemplo, en algunos casos, conseguir
la marcha cuando la evolucion del nifio indica que no se
va a conseguir una marcha funcionalmente ttil. Sin
embargo, estos nifios dedican gran parte del dia a tra-
tamientos de fisioterapia intensivos que les limitan el
desarrollo de otras areas. Esto no ocurre con los nifios
invidentes, nadie pretende invertir tiempo en que vean,
se dedican todos los esfuerzos a potenciar todas las otras
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El recién nacido menor de 1.500 g y la discapacidad

Enfermedad Deficiencia

= -

Leucomalacia

Prevencion

Diplejia

-

Discapacidad # Minusvalia #
Discapacidad No puede acudir a
motora # cualquier colegio #

Leucomalacia Leucomalacia

Figura 3. Frecuencia de discapacidad segtin edad gestacional y peso de nacimiento.

areas de desarrollo que le ayudaran a disminuir sus limi-
taciones. Los nifios con problemas motores precisan fisio-
terapia de forma continua para evitar las retracciones,
facilitar la motilidad y el manejo, y para conseguir la
maéxima funcionalidad de sus capacidades motoras, pero
de ninguna forma debe limitar el desarrollo de otras
areas que pueden ofrecer mas satisfacciones en la vida
del nifio.

3. El nifo debe seguir siendo un nifio. Siempre hay que
destacar los aspectos positivos del nifio y sus cualida-
des. Hay que animar a los padres a que disfruten de sus
hijos y a que les permitan los mismos tiempos libres y
de juegos que a otros nifios. Deben ayudarles con apa-
ratos, para que adquieran las posiciones adecuadas para
su edad y que, asi, puedan desarrollar habilidades pro-
pias de su edad. Por ejemplo, el nifio que no es capaz de
mantenerse sentado comodamente hay que proporcio-
narle los apoyos suficientes para que pueda hacerlo y
comience a jugar con las manos, lo que va a ser muy
importante para la coordinacién visomotora. Hay que
intentar que el nifio y los padres disfruten de cada etapa.

La familia

En un editorial reciente titulado Caring for parents vesus
caring for children® se refiere que “Sin duda, la salud men-
tal, emocional y fisica de los padres afectara el crecimien-
to, el desarrollo, la salud y la calidad de vida del nifio”.
La forma en que se proporciona la informacién a los padres
de un nifio con discapacidad, al igual que ocurre con el resto
de la informacién médica, influye de manera determinan-
te en el estado emocional de los padres, en la actitud con
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su hijo y a la larga en la evolucién del nifio. La informacién
médica debe considerarse una intervencién més con con-
tenido terapéutico y preventivo y que va a tener una reper-
cusion importante en la calidad de vida. Estos aspectos
todavia son mds relevantes en el caso del nifio con disca-
pacidad. Cunningham® en 1984 publico un trabajo que con-
clufa “Una politica de informacién cuidadosamente implan-
tada y mantenida, pudo reducir la insatisfaccién ante el
nacimiento de un nifio con sindrome de Down casi a cero”.
Svarstad® en 1977 refirié que, “La aceptacion del diagnos-
tico por los padres va a depender de cémo el médico pro-
porciona la informacién més que de las caracteristicas del
nifio o de los padres”. Recientemente Baird en su articulo
“Parents perception of disclosure of the diagnosis of cere-
bral palsy”®©, refiere que los padres que perciben mas pro-
blemas de aceptacion ante el diagnéstico de paralisis cere-
bral son los padres de nifios prematuros, probablemente
por el desgaste que vienen sufriendo desde el nacimiento
del nifio, mientras que en otras ocasiones el diagnéstico
aparece de forma mads inesperada con menor carga de sufri-
miento previo de los padres. En este trabajo, a la vista de
lo referido por los padres sobre la informacion del diag-
nostico de su hijo, se proporciona una serie de recomen-
daciones para que la informaciéon médica genere menos
insatisfaccién en los padres y un mayor grado de acepta-
cion del problema del nifio. Las recomendaciones se resu-
men en la figura 4.

Uno de los aspectos que mds se destaca en estas reco-
mendaciones es que siempre se intenten destacar los aspec-
tos positivos y favorables del nifio y, sobre todo, intentar
no dar la informacién siempre en negativo, “no podra




¢Quién? ¢Qué contenido?

Meédico reconocido Sin ocultar informacion
De forma sincera y célida
(A quien? Destacar aspectos positivos
Ambos padres
Nifo presente

:Qué ofrecer?

Apoyo de otros padres
En un sitio privado Seguimiento, un plan
donde puedan Informacién escrita

quedarse después Nuevas oportunidades

Figura 3. Recomendaciones para una adecuada informacién médi-
ca ante un diagnéstico que implica una discapacidad en el nifio.

I

caminar” “no podra correr” ...ese tipo de frases no se olvi-
dan y provocan una ansiedad y sufrimientos adicionales.
Se puede decir que el nifio probablemente tendra muchas
dificultades para poder llegar a caminar, se esta diciendo
casi lo mismo que “no podrd caminar”, los padres lo van
a entender igual, sin embargo, les va a provocar menos
sufrimiento.

Tampoco se debe proporcionar una informacién desfa-
vorable sin tener un plan de seguimiento del nifio y ofrecer
alternativas “algo que hacer”. Si en el momento de la infor-
macion no se proporciona una orientacién sobre que es lo
que se tiene planificado para el futuro inmediato, la deses-
peranza es mucho mayor. Otro aspecto de interés es que los
padres aceptaron la informacién mucho mejor cuando el
nifio estaba presente. En los hospitales se suele llevar a los
padres a un despacho sin el nifio, cuando sea posible se reco-
mienda que se lleven al nifio con ellos, parece que la situa-
cién es mas facil para los padres cuando su hijo esta pre-
sente.

Por ultimo, Garwick en su trabajo Families Recommen-
dations for Improving Services for Children with Chronic Con-
ditions” recoge las demandas que hacen las familias de los
nifios con discapacidad en relacién con el personal que atien-
de a su hijo, algunas de ellas se refieren a continuacion.

C. R. PALLAS ALONSO

1. Formacién de los pediatras en cémo apoyar de forma
continua a los nifios y a las familias de los nifios con dis-
capacidad.

Mejorar la calidad de la informacion.

3. Conocer los recursos disponibles para los nifios con dis-
capacidad y sus familias.

4. Proporcionar un cuidado integral y coordinado, huir de
los cuidados fragmentarios.

Actualmente, gracias a las actividades preventivas y las
mejoras en las condiciones de vida las enfermedades gra-
ves agudas de los nifios, son poco frecuentes, sin embar-
go, la proporcion de nifios con enfermedades cronicas se
estd incrementando. Los pediatras deben adaptarse a los
nuevos tiempos y adquirir mas y mejor formacién en rela-
cion con el cuidado del nifio con discapacidad y su familia.
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Mesa Redonda: Coordinacion interdisciplinaria de la atencién
al recién nacido de alto riesgo. Propuestas de actuacion

Atencion interdisciplinar al recién nacido de alto riesgo desde la

rehabilitacidon infantil

M.A. LINARES LOPEZ

Servicio de Rehabilitacion. Hospital Nifio Jestis. Madrid.

EL COMETIDO DE LA REHABILITACION MEDICA
INFANTIL

Es la prevencion y/o disminucién de la discapacidad
infantil.
Mediante:

- Un diagnéstico precoz y especifico de la/s deficiencias
y una valoracion global de las posibles restricciones de
las actividades y desarrollo del nifio.

Establecer:

- Un tratamiento precoz y especifico de la/s deficiencias
la adopcion de ayudas que faciliten la integracion del
nifio en la vida familiar, escolar y social.

Objetivos de la rehabilitacion infantil

* Atender precozmente a los recién nacidos con defectos
o malformaciones congénitas graves.

* Detectar y atender precozmente a los nifios con defi-
ciencias o con riesgo en el desarrollo.

* Ofrecer a los niflos con dificultades motoras los apo-
yos que precisen para desarrollar sus capacidades.

* Mantener el mdximo de autonomia personal y apoyar
la integracién familiar, escolar y social del nifio disca-
pacitado.

Todo proceso de rehabilitacion, desde que se prevé o apa-
rece una deficiencia, hasta que se alcanza la mdxima integracion
de esa persona en la sociedad, comprende una secuencia de accio-
nes diversas, pero interdependientes que, muy a menudo, son lle-
vadas a cabo por servicios pertenecientes a organismos y admi-
nistraciones distintas.
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En el nifio la alteracién de una funcién repercute en su
desarrollo global.
La motricidad es la via final comtn para:
* La expresién de si mismo.
* Responder y modificar el entorno.
* Relacionarse y comunicarse con los otros.

La primera infancia se caracteriza por ser la etapa de los

grandes logros motores
En el primer afio de vida el nifio lograra:

* Independizar los miembros superiores del apoyo y rea-
lizar la prensién y la pinza.

* Enderezarse desde el dectibito hasta la puesta en pie.

* Iniciar la marcha independiente.

e Comunicarse a través de gestos y de las primeras pala-
bras referenciales.

;Cdmo se establece el “control cefdlico”?

¢ Qué subyace detrds del control de la sedestacion a los 6 meses?
;Cdmo se consigue la puesta en pie a los 9 meses y la marcha
independiente a los 12 meses?

La ontogénesis postural segin Vojta nos aporta mas
conocimiento en esta materia
Ontogénesis postural
¢ El movimiento fasico evoluciona desde:
a. movimientos desorganizados, disténicos, globales,
con articulaciones descentradas, a los
b. movimientos con trayectorias definidas, articulacio-
nes centradas.



* Elenderezamiento del cuerpo frente a la gravedad evo-
luciona desde:
a. inestabilidad postural, sin apoyos estables, a
b. puntos de apoyo mantenidos en extremidades, con

enderezamiento del tronco hasta la vertical.

* Elequilibrio (control automético del desplazamiento del
centro de gravedad) se establecerd progresivamente den-
tro de una base de sustentacién cada vez més pequena.

Primer trimestre
* RN: postura inestable con movimientos. holocinéticos
* 4-6s: "orientacién Gptica”
e 3em: postura estable movimiento libre de la cabeza.
Coordinacién mano-mano.
Apoyo en codos.

Segundo trimestre
Desarrolla funcién prensora de las manos.
Desarrolla el volteo de dectibito supino a prono.
6° mes consigue: Coordinacién mano-pie.
Apoyo en manos.
Se mantiene sentado si se le sienta.

Tercer trimestre

* Conquista el espacio mds alla en la horizontal y mds arriba.

* Desarrollo de la sedestacién y de la verticalizacién por
si mismo.

* Inicio de la “pinza”.

Final del tercer trimestre

* Lograra la sedestacién por si mismo y al salir de ahi desa-
rrollara:

* El gateo.

* La puesta en pie.

Cuarto trimestre

* Desarrollo del gateo.

* Puesta en pie.

* Desarrollo de la marcha 1° cuadrupédica vertical luego
independiente.

* Desarrollo de la “pinza”.

Etapas
e Inestabilidad del RN (0-2 meses)

M.A. LINARES LOPEZ

* Estabilidad postural a partir de 3¢ mes.
* Apoyo en codos-un codo-manos(3-6 meses).
* Desarrollo de la prension (3-6 meses).

* Cuadrupedia/ sedestacion (7-9 meses).

* Locomocién: gateo/marcha bipeda (12 meses).

Patrones normales
Los patrones posturales y de movimiento normales son:
en rotacién externa, flexion y abduccion.

Patrones anormales
Los patrones posturales y de movimiento anormales
son: en rotacion interna, extension y adduccién.

El diagnéstico precoz de las alteraciones motoras segiin
Vojta se basa en el analisis de:
* Lamotricidad espontdnea u ontogénesis postural.
* Reacciones posturales.
e Dindmica de la reflexologia primitiva.
Correlacion de los tres pardmetros:
ACC (alteracién de la coordinacién central).

Reacciones posturales

* Son respuestas motoras del SNC al cambio postural
repentino.

* Maniobras para valorar la maduracién o capacidad del
cerebro para controlar la postura y el movimiento del
cuerpo como un todo.

* (ribaje postural: 7 reacciones de Vojta.

Las reacciones posturales:

* Evolucionan en fases tipicas y constantes en el 1¢ afio
de vida.

* Dindmica paralela a la ontogénesis postural.

* Aparecen alteradas antes de que se manifieste la pato-
logfa motora en el nifio.

* Permiten valorar muy precozmente la alteracion de la
coordinacion central.

e Aparecen alteradas antes de que se manifieste la pato-
logia motora en el nifio.

Reflejos primitivos o arcaicos

Conjunto de reflejos presentes desde la vida intrauteri-
na, que van disminuyendo a medida que progresa la madu-
racion del sistema nervioso central.
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Caracter de supervivencia o defensa.
Relaci6n con el desarrollo motor el primer afio de vida.

.

Utiles en diagnéstico precoz de las alteraciones motoras.

Reflejos que se utilizan preferentemente

* R orofaciales (de succion, deglucién, Rooting, puntos
cardinales. Babkin).

* R de prensién palmar.

* R.de prensién plantar.

* R deGalant.

* R de Moro.

* R.deapoyo primitivo.

* R demarcha automatica.

* Otros...(talén palmar, talén plantar, extensor cruzado,
extensor suprapubico).

Reflejo de prension plantar

* Aparece a partir del 5° mes intratitero.

* Serfa el de mas utilidad en el diagnéstico precoz, espe-
cialmente de las alteraciones espasticas.

PREVENCION COMO OBJETIVO DE TRABAJO

Diagnostico precoz

En el primer trimestre: ACC ( Alteracion de la coordinacidn
central):

* Minima (1-3 R. posturales anormales).

* Leve (4-5 R. posturales anormales).

* Moderada (6-7 R. posturales anormales).

* Severa (7 RPA+ alteracién importante del tono).

Segundo trimestre: ACC (Alteracidn de la coordinacion
central), con amenaza de desarrollo

e Espastico.

* Discinético.

e Ataxico.

Tercer trimestre
Se instaura el desarrollo motor patolédgico, con carac-
teristicas ya irreversibles hacia la patologia.
Para establecer un tratamiento adecuado es preciso
Conocer:
* Qué es lo que hace el nifio.
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* Como lo hace (analisis cinesiolégico).

* Qué le impide realizarlo adecuadamente
(alteracion central, periférica.....).
Afecciones asociadas.

¢Qué tipo de intervenciones terapéuticas podemos
realizar?

Procedimientos terapéuticos
¢ TFisioterapia.

e Terapia ocupacional.
¢ Logoterapia.

¢ Ortoprotesis.

* Hidroterapia.

¢ Terapia psicomotriz.

Fisioterapia
* Tratamiento neuroevolutivo (Bobath).
e Terapia de locomocién refleja (Vojta).

Tratamiento neuroevolutivo (Bobath)
* Inhibicién de los patrones patolégicos.
* Facilitacion de patrones mas normalizados
para mejorar las reacciones de :
- Apoyo.
- Enderezamiento.
- Equilibrio.

Para desarrollar el mdximo potencial del nifio:
- Fisico.

- Emocional.

- Intelectual.

Para evitar deformidades
El tratamiento neuroevolutivo se adapta a cada nifio
segun su:
- Patologfa.
- Edad.
- Medio familiar.
- Grado de afectacion.
- Trastornos asociados.

El tratamiento neuroevolutivo se hace extensible a las
AVD.



Terapia de locomocion refleja (Terapia de Vojta)

La locomocion refleja comprende dos formas de loco-
mocion:

- Lareptacion refleja.
- Elvolteo reflejo.

Los juegos musculares en la reptacién refleja y el volteo
reflejo, sélo se pueden desencadenar a partir de una deter-
minada postura y a través de determinados estimulos.

Las zonas de estimulaci6n se encuentran en determina-
dos puntos del tronco y de las extremidades.

Todos los patrones cinesiolégicos parciales de la loco-
mocion refleja estdn contenidos en la ontogénesis motora

Los patrones cinesiolégicos que se manifestardn en el
nifio normal a lo largo del primer afio de vida, se pueden
desencadenar con la terapia de locomocion refleja ya desde
el periodo neonatal

Terapia ocupacional

* Desarrollo del control postural.
* Desarrollo de la funcién manual.
* Integracion multisensorial.

* Coordinaci6én viso-manual.

* Independencia en AVD.

* Actividades recreativas.

Logoterapia
* Desarrollo de las praxias orofaciales.
* Desarrollo de las praxias alimenticias.

M.A. LINARES LOPEZ

o Desarrollo de las conductas comunicativas (conductas
prelingiiisticas y lingfiisticas).

Tratamiento ortésico

e Férulas.

*  Yesos.

* Dispositivos para la sedestacion y la puesta en pie y ayu-
das para la marcha.

* Protesis.

Hidroterapia
Psicomotricidad

Planificar el tratamiento
Considerando:

e La o las deficiencias.

e El prondstico.

* Los medios terapéuticos mas adecuados.

* El entorno sociofamiliar.

* La tecnologia disponible.

¢ Que el desarrollo motor esta al servicio de la vida afec-
tiva y mental.

El éxito se consigue llevando a cabo los tratamiento especifi-
cos de las funciones alteradas con los procedimientos terapéuticos
precisos.

Intervencion desde la globalidad, actuando sobre la
familia con informacién, apoyo, interaccion,...
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Conferencia

Aplicacion del BIA al estudio de la composicion corporal del

recién nacido

M. CASANOVA BELLIDO, M. CASANOVA ROMAN

Citedra de Pediatria. Facultad de Medicina. Universidad de Cidiz.

ETAPAS DEL CRECIMIENTO FETAL

Durante la gestacién suceden importantes cambios en
el organismo fetal, pues en sus primeras etapas hay un ele-
vado nimero de mitosis, con escasa ganancia de peso, y el
crecimiento depende de la multiplicacion celular. Poste-
riormente, el nimero de mitosis disminuye, aumenta el
tamafio de las células y se incrementa la ganancia ponderal,
lo cual es mds acusado al final de la gestacion.

Junto a estos cambios celulares existen otros de tipo bio-
quimico, pues conforme estd avanza se acumula una mayor
cantidad de agua en términos absolutos, aunque disminu-
ye su porcentaje respecto al peso.

La acrecién de proteinas es alta durante el primer tri-
mestre, lo que coincide con la fase de multiplicacion celular
por la mayor necesidad de sintesis de ADN.

La mayor acrecién de grasa se produce, sobre todo, en
el dltimo trimestre, y es la de localizacion subcutanea la
cuantitativamente mas importante. Ziegler elaboré un mode-
lo o “feto de referencia” en el que se aprecian graficamen-
te estos cambios.

ANALISIS DE IMPEDANCIA BIOELECTRICA (BIA)

EI BIA es un método para el estudio de la composicién
corporal que se basa en la naturaleza de la conduccién de
la corriente eléctrica a través de tejidos bioldgicos. Es rapi-
do, portatil, no invasivo, barato y con poca dificultad téc-
nica. Mide la impedancia u oposicién al flujo de una corrien-
te eléctrica a través de los liquidos corporales contenidos,
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fundamentalmente, en los tejidos magro y graso. La impe-
dancia es baja en el tejido magro, donde se encuentran prin-
cipalmente los liquidos intracelulares y los electrolitos, y
alta en el tejido graso, por lo que es proporcional al agua
corporal total (TBW). Las ecuaciones de prediccion, gene-
radas previamente correlacionando las medidas de impe-
dancia frente a una estimacion independiente del TBW, se
usan posteriormente para convertir la impedancia medida
en una estimacién correspondiente del TBW. La masa cor-
poral magra se calcula entonces desde ésta usando una frac-
cion de hidratacion supuesta para el tejido magro, y la masa
grasa como la diferencia entre el peso corporal y la masa
corporal magra. La impedancia de un tejido biolégico com-
prende 2 componentes, la resistencia (R) y la reactancia (Xo).
Los términos impedancia eléctrica y resistencia se usan indis-
tintamente en la literatura, ya que el valor de la reactancia
es muy bajo en el ser humano. La R es la oposicion pura al
paso de una corriente alterna y es funcién del area de sec-
cioén, configuracion, longitud del conductor y frecuencia de
la corriente. La X. es la oposicién al paso de una corriente
eléctrica causada por la capacitancia producida por la inter-
fase entre tejidos y membranas celulares. L2/R es directa-
mente proporcional al volumen del compartimento magro,
y por tanto con el TBW.

La mayoria de los analizadores BIA usan un sistema
tetrapolar en el lado derecho del cuerpo. El modelo que uti-
lizamos es el BIA 101/S de industrias R]L, que emplea una
corriente alterna constante de 800 pA y 50 kHz. Se sittian
dos electrodos distales, que introducen la corriente o sefial
en la superficie dorsal de las manos y pies, proximamente



a las articulaciones metacarpofaldngicas y metatarsofalan-
gicas. Dos electrodos sensores se sittian en la prominencia
pisiforme de la mufieca y entre el maleolo medial y lateral
del tobillo (posicién estandar). La posicion de los electrodos
y sobre todo el sensor, es uno de los factores mas criticos en
las medidas BIA.

El sujeto debe estar en dectibito con los pies en separa-
cion de 45° y los brazos de 30° respecto al tronco, y se acon-
seja tomar la media de, al menos, tres medidas cuando se
obtiene una lectura estable. Una vez obtenidos los valores
de Ry Xcse calculan los compartimentos por medio de ecua-
ciones de prediccién para determinar TBW y agua extra-
celular que han sido obtenidas por métodos de regresion,
frente a otras técnicas de referencia, habitualmente densi-
tometria y métodos de dilucion.

APLICACION DEL BIA AL ESTUDIO DE LA
COMPOSICION CORPORAL DEL RECIEN NACIDO DE
BAJO PESO

Conocidas las variaciones que se producen en la com-
posicion corporal durante la gestacion, el objetivo de este
estudio ha sido investigar las posibles diferencias existen-
tes en la composicién corporal de los recién nacidos con peso
inferior a los 2.500 g, segtin fuesen adecuados (AEG) ono a
su edad gestacional (PEG).

Los objetivos secundarios fueron: determinar las posi-
bles relaciones entre los pardmetros BIA y otros de caracter
antropométrico y gestacional, evaluar si las ecuaciones pre-
viamente validadas detectaban diferencias en el agua cor-
poral total entre los grupos AEG y PEG y si existian dife-
rencias entre los valores obtenidos con cada una de ellas.

ESTUDIO PREVIO: INFLUENCIA DE LA
COLOCACION DE LOS ELECTRODOS

Al tratarse de una poblacion de pretérminos en la que
los electrodos habituales colocados en las posiciones estan-
dar no dejaban entre ambos las distancias recomendadas,
se disefiaron unos de tamafio mas pequefo y a continua-
cion se ensayaron posiciones alternativas, aumentando la
separacion entre ambos centimetro a centimetro, para cono-
cer la influencia que la distancia interelectrodo tenia sobre
los valores de la resistencia.

M. CASANOVA BELLIDO, M. CASANOVA ROMAN

Se estudiaron 10 recién nacidos de peso inferior a los
2.500 g con la metodologia anteriormente expuesta y se obtu-
vieron los siguientes resultados: cuando se modifica la posi-
ci6n del electrodo sefial, conforme aumenta la distancia inter-
electrodos, aunque se produce una disminucion de la R,
existe un segmento en los que esta se estabiliza.

Cuando el desplazado es el extremo sensor en direccion
proximal, el descenso de la R es mas acusado. Hemos com-
probado como el error técnico disminuye y mejora el coefi-
ciente de fiabilidad conforme se aumentan las distancias,
pues se obtienen valores mas estables.

Se concluye que para estas poblaciones especiales, son
necesarias posiciones alternativas de los electrodos, al ser
insuficiente el tamafo de las manos y los pies, pues peque-
flas variaciones en su colocacién causan errores técnicos muy
elevados.

ANALISIS DE LAS DIFERENCIAS DE LA
COMPOSICION CORPORAL ENTRE RECIEN
NACIDOS AEG Y PEG

Se estudian 48 RN de menos de 2.500 gramos, 24 AEG
y 24 PEG, en los que no existian diferencias mediante
ANOVA en los pardmetros antropométricos, se hallaron dife-
rencias significativas en los parametros bioeléctricos y en la
edad gestacional. Demostrando, por tanto, las diferencias
existentes en cuanto a su composicién corporal y que éstas
podian ser detectadas por BIA.

Posteriormente, mediante analisis lineal discriminante,
pudo comprobarse cémo la inclusion de parametros bioe-
léctricos podia actuar como un potente clasificador. Por
ejemplo, usando las variables edad gestacional frente al
indice de impedancia se ubican al 100% de los individuos
clasificados como AEG en dicho grupo y al 92,86% de los
PEG.

En un intento mas refinado de clasificar a los recién naci-
dos, desarrollamos redes neuronales artificiales, que son cla-
sificadores inteligentes. Se utilizaron redes del tipo multi-
capa perceptrén, utilizando el indice de impedancia, el peri-
metro abdominal y una prediccién de TBW. La red tiene tres
neuronas ocultas y una de salida y se emplean diferentes
tipos de funcién de conexién entre las neuronas.

Se utilizaron 150.000 iteraciones para entrenar la red, y
se logré un porcentaje de clasificaciones correctas del 91%.
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Por tanto, una red neuronal entrenada puede predecir con

exactitud qué nifios son AEG y PEG y, en el futuro, serd una

herramienta valiosa para el estudio de la composicién cor-

poral y para estratificar las modalidades de tratamiento

de los nifios con retraso de crecimiento intrauterino, que

estan en riesgo de presentar desordenes metabélicos.
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El Profesor Ernesto Sanchez-Villares en la Universidad

y Sociedad de Valladolid

A. TORIO LOPEZ

Valladolid.

La biografia académica del Prof. Ernesto Sanchez-Villa-
res, iniciada en la Facultad de Medicina de la Universidad
de Salamanca, se desarroll6 ulteriormente en la Facultad de
Medicina de Valladolid. La fase inicial posee valor primor-
dial para la comprension de su personalidad en la que la
perspectiva cultural ha sido un referente continuo. Es el
tiempo de la amistad con Antonio Tovar, Sinchez Granjel y
un amplio grupo de profesores alineados en torno a la idea
de la Universidad clasica que Salamanca ha personificado.

La presencia del Prof. Sanchez-Villares en la Facultad de
Medicina de Valladolid se extiende durante los cursos 1966-
1987, y ulteriormente en el tiempo de su designaciéon como
Profesor Emérito hasta su distanciamiento definitivo. En este
periodo contribuye a la formacién de un amplio elenco de
alumnos y licenciados. Bajo su direccién surgieron multiples
tesis doctorales y se constituy6 progresivamente un conjun-
to de discipulos que optan por la docencia universitaria. Entre
ellos cabe recordar a Crespo, Salazar Villalobos, Ardura, Gui-
sasola, Blanco Quirds o J. A. Tovar. Es la época en que la anti-
gua Facultad vallisoletana cuenta con el magisterio de los
doctores Ramon Velasco, Olegario Ortiz Manchado, Pedro
Alvarez Quifiones, Antonio Pérez Casas o Nicolds Belmon-
te, en la que Pedro Gomez Bosque confirma el horizonte
de la Anatomia funcional, y estimula en los Colegios Mayo-
res la reflexion sobre la filosoffa alemana.

La biografia universitaria del Doctor Sdnchez-Villares
ofrece una gama de matices que colman las expectativas
propias del profesorado universitario. En primer lugar su
apertura al mundo de la cultura, la capacidad de magiste-
rio y la afirmacion de la libertad universitaria, en la situa-
cion critica de los afios ochenta, que le induce a renunciar

al Decanato de la Facultad como testimonio de su actitud
académica. En esta fase, en unién con el Catedratico de Gine-
cologia Prof. Del Sol, promueve la creacion del Hospital
Materno-Infantil, como manifestacion de la peculiaridad del
conocimiento y la praxis pediatrica, acogida en principio en
el medio oficial, pero no llevada a término por extrinsecas
causas administrativas. El reconocimiento de su persona-
lidad profesional y docente se hace visible en la atribuciéon
de numerosos premios y distinciones. El Profesor Antonio
Tovar y el Prof. Sanchez-Villares son galardonados, con la
concesion de los Premios anuales, cultural y cientifico, de
Castilla y Leon.

El pensamiento del maestro ha estado abierto a una com-
prension progresiva, interdisciplinaria y ético social de la
infancia y de la adolescencia. En el estudio Reflexiones en
la frontera de medio siglo de Pediatria,- Leccién inaugural

del curso 1985-1986 de la Universidad, se ofrece una medi-

tacion multidisciplinar que enlaza la pediatria y la pueri-
cultura con el espacio normativo de los derechos funda-
mentales del nifio y del adolescente. La relacién con la psi-
cologia de la adolescencia en las vertientes cognitiva, volun-
tativa o ético-valorativa, sugiere una imagen ascensional del
ser humano, como realidad unitaria que se eleva dindmi-
camente hacia la edad adulta.

En el libro Estudios de Pediatria-Homenaje al Profesor

Sanchez-Villares (1996) que con motivo de su doloroso ale-
jamiento editd la Universidad de Valladolid, los colegas, dis-
cipulos y colaboradores ofrecen un cuadro de recuerdos per-
sonales y de estudios tedricos, que hacen honor a una per-
sonalidad, cuyo valor cientifico y académico es un mensa-
je abierto hacia el futuro.
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Conferencia de Clausura

Regulacion del crecimiento intrauterino

M. HERNANDEZ RODRIGUEZ

Departamento de Pediatria de la Universidad Auténoma. Hospital del Niito Jestis. Madrid.

INTRODUCCION

Dentro del patrén de crecimiento humano, la etapa pre-
natal se caracteriza por ser un periodo durante el cual, ade-
mas de un ritmo o velocidad de aumento de masa muy ele-
vado, los procesos de remodelaciéon morfoldgica y especia-
lizacion funcional, adquieren especial importancia y exigen
unos factores reguladores precisos y distintos de los que inter-
vienen en el periodo postnatal. Por eso, para analizar con
precision las particularidades del crecimiento durante esta
etapa, es preciso revisar brevemente los mecanismos de dife-
renciacion y morfogénesis que constituyen el nticleo funda-
mental del crecimiento durante esta etapa y estudiar por
separado el periodo embrionario, que se extiende a lo largo
de las primeras 12 semanas de gestacion y el periodo fetal
que va del final de la semana 12 hasta el nacimiento.

PERIODO EMBRIONARIO

Durante este periodo tiene lugar un proceso de multi-
plicacion celular extraordinariamente rapido que da lugar
a un gran incremento del ntimero del ntimero de células. En
la primera semana la hiperplasia celular no se acompaiia de
la aparicién de estructuras diferenciadas. pero a lo largo de
la segunda semana la masa celular se diferencia en dos capas:
ectodermo y endodermo y en la tercera aparece una nueva
capa: el mesodermo. A partir de este momento y hasta el
final de la semana 12 tiene lugar la organogénesis.

Diferenciacion y morfogénesis

La diferenciacién constituye un problema crucial de la
biologia del desarrollo y consiste en la generacién, a partir
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de una célula pluripotente e indiferenciada, de grupos de
células especializadas, que se agrupan posteriormente para
constituir tejidos y 6rganos que se rigen por grupos inde-
pendientes de factores reguladores.

Puesto que en la mitosis cada célula hija recibe los mis-
mos genes de su progenitora, la diferenciacién, que condu-
cira a que del primitivo évulo fecundado se originen célu-
las tan distintas, estructural y funcionalmente, como una
neurona y una célula eptelial, no puede explicarse por una
diferencia en el contenido genético, sino por alguna forma
de activacion diferencial de dichos genes®.

Entre las hipdtesis propuestas para explicarla, una de
las que cuenta con mayor apoyo experimental es la que pos-
tula que existe una activacién selectiva de zonas del ADN
nuclear, bien en los genes reguladores o estructurales. Segtin
los trabajos iniciales de Huang y Bonner®, confirmados pos-
teriormente por otros autores®#, el mecanismo de activa-
ciéninactivacion del ADN estaria relacionado con la forma
en que éste se encontrara dentro de la cromatina nuclear.
Cuando se encuentra fuertemente unido a las histonas for-
mando nucleosomas y empaquetado en estructuras atin mas
compactas, como los “solenoides” no es accesible a los fac-
tores de transcripcion y a otras moléculas reguladoras res-
ponsables de su activacion. Solamente los genes codifica-
dos en segmentos de ADN libre, que se ha liberado de su
combinacién con las histonas y otras moléculas que lo
“enmascaran”, podrian expresarse y ser transcritos®. Una
de las caracteristicas de estos segmentos es su sensibilidad
a la accion de las nucleasas, concretamente a la ADNasa |,
lo que ha sido utilizado para demostrar la existencia de zonas
de la cromatina con capacidad para expresar un determi-
nado gen®.



Las moléculas con capacidad para llevar a cabo esta acti-
vacion son productos intracelulares o sustancias originadas
fuera de la célula y transportadas al interior de ésta a través
de la membrana celular. Actdan regulando la accesibili-
dad de los factores de transcripcién a regiones especificas
del ADN, y la unién de éstos al promotor de un determi-
nado gen haria posible su expresion, es decir, la transcrip-
cién de la informacién al ARNm y su traduccion posterior,
de forma que en cada tejido cada célula sintetizara el pro-
ducto apropiado en cada momento del desarrollo ontogé-
nico®.

En los tltimos afios se han identificado un gran ntiime-
ro de factores de transcripcion y sus respectivos genes, entre
ellos los genes homeobox, que son una familia de genes
ampliamente distribuidos en todas las especies de meta-
200s, y que en el hombre se han identificado asociados en
grupos en varios cromosomas: 2, 7, 12 y 17, o dispersos en
distintas zonas del genoma®. Regulan la sintesis de facto-
res de transcripcion, como el PPAR gamma, la miogenina,
el CBFA 1 0 el SOX9, que regulan la diferenciacién de una
Unica célula mesenquimatosa pluripotencial comtin en adi-
pocito, miocito, osteoblasto o condrocito®” y sus mutacio-
nes son responsables de diversas malformaciones fetales y
algunos tumores®.

Ademas de la accién directa sobre el gen estructural,
facilitando su expresion, estos factores pueden actuar sobre
los genes reguladores, sobre el ARNm, sobre los ribosomas
o sobre la molécula proteica final y lo mas probable es que
el proceso de sintesis enzimatica, que constituye el primer
paso de la diferenciacién, sea regulado a través de varios de
estos mecanismos, igual que sucede con la sintesis de pro-
teinas en las células diferenciadas.

La activacion diferencial y la expresion cronoldgicamente
programada de diferentes genes permitird a las células diri-
gir su propio metabolismo, sintetizar en cada momento aque-
llas moléculas que le son necesarias y adaptar su estructu-
ra progresivamente a la funcion que han de realizar: desa-
rrollo del reticulo endopldsmico en las células secretoras,
mitocondrias mas numerosas en las encargadas de reali-
zar reacciones oxidativas, amplio desarrollo de los riboso-
mas en las que asumen funciones de sintesis proteica, etc®.

La morfogénesis es el proceso de remodelacion morfol6-
gica que sigue a la diferenciacion; a través de €l se forman
las hojas germinativas, se diferencian los 6rganos y, final-
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mente, se configura la forma definitiva del organismo. Se
inicia con cambios estructurales en las células, secundarios
a su diferenciacién bioquimica y especializacién funcional,
que van seguidos de migracion y agrupamiento celular,
mitogénesis y apoptosis o muerte celular programada.

Los tres mecanismos fundamentales de la morfogénesis
se representan esquematicamente en la figura 1y son los
siguientes:

- Sintesis y deposicién de moléculas en la matriz extrace-
lular.

- Produccién de moléculas de reconocimiento celular.

- Expresion de mensajeros intercelulares, entre ellos los
factores peptidicos de crecimiento.

Las moléculas de la matriz extracelular determinan la
direccion de la migracion de las células embrionarias. Las
dos mejor conocidas son la fibronectina y la tenascina. La
primera constituye un sustrato para el crecimiento, mien-
tras que la tenascina interviene preferentemente en la orien-
tacién de la migracién celular®?.

El segundo tipo de moléculas que intervienen decisiva-
mente en la morfogénesis, son aquéllas especializadas en el
reconocimiento de la posicién de la célula en relacion con
las que la rodean. Aunque han sido identificadas varias
moléculas con esta funcion, las mejor conocidas y mas impor-
tantes son unas glicoproteinas calciodependientes denomi-
nadas genéricamente cadherinas. Todas ellas estan consti-
tuidas por 723-748 aminoécidos, y forman parte de la mem-
brana celular; la mayor parte de la molécula estd situada
externamente y una pequefia porcion atraviesa la membra-
nay conecta con los haces de actina que forman parte del
citoesqueleto™. Su funcién es interaccionar con otras molé-
culas de la misma naturaleza en las células de su misma
estirpe o de otra. La mayor o menor expresion de estas molé-
culas facilita la agrupacién de las células en los tejidos y la
constitucion de los érganos”.

El tercer tipo de factores que intervienen en la morfo-
génesis son los factores peptidicos. Estos, ademas de las
acciones mitogénicas o inhibidoras de la multiplicacién celu-
lar, intervienen en el proceso de induccién y diferenciacion
celular modulados por la insulina, por el aporte de nutrien-
tes y a través de su unién a las proteinas transportadoras,
intervienen de manera decisiva en el crecimiento global del
embrion y del feto y en el crecimiento y morfologia de los
distintos 6rganos!?.
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En resumen, el comportamiento de las células en las eta-
pas iniciales del desarrollo embrionario depende de los cons-
tituyentes de la matriz extracelular, que guian su orienta-
cién y desplazamiento durante la organogénesis. Poste-
riormente, la multiplicacion y diferenciacion celular y la
remodelacion de los distintos 6rganos, depende de la secre-
cién de un conjunto de factores estimulantes e inhibidores
del crecimiento que lo potencian o bloquean, y son respon-
sables de la forma y tamafio definitivo del embrién y del
feto.

PERIODO FETAL

La morfologia de la curva de crecimiento durante este
periodo se caracteriza por un aumento progresivo de la
velocidad de crecimiento en longitud, que alcanza su méxi-
mo a la 18 semana, mientras que el incremento méximo de
peso tiene lugar mds tardiamente, hacia la semana 34 (Fig.
2). Cerca del término, el crecimiento fetal se desacelera,
debido a la limitacién del espacio uterino y a la incapaci-
dad de la placenta para atender las elevadas demandas
energéticas y plasticas del feto a término. Esto produce una
inflexion o decalage en la curva, que se corrige tras el naci-
miento al cesar las restricciones intrauterinas (Fig. 2). La
regulacion del crecimiento durante este periodo es casi
exclusivamente autocrina y paracrina, ocupando un lugar
destacado la transferencia de nutrientes a través de la pla-
centa, que a su vez modulan la secrecién de insulina. La
accion conjunta de ambos (nutrientes e insulina) estimulan
la sintesis de IGF I e IGF I y modulan su actividad regu-
lando el equilibrio entre sus proteinas transportadoras y el
nimero y afinidad de los receptores. Solamente en las tlti-
mas semanas de gestacion el sistema endocrino va ocu-
pando progresivamente el papel que, como sistema regu-
lador tendra en la vida extrauterina.

El analisis detallado de cada uno de los factores que
regulan el crecimiento en este periodo desborda los objeti-
vos de esta presentacion, y por eso me voy a limitar a resu-
mir la funcion y el mecanismo de accién de los mas impor-
tantes.

Hormonas

Las hormonas mads directamente implicadas en la regu-
lacién del crecimiento son: la hormona de crecimiento hipo-
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Diferenciacién y morfogénesis
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Figura 1. Factores que regulan la morfogénesis y los procesos de
regeneracion en los tejidos: contacto directo entre las células, secre-
cién de moléculas al espacio extracelular y regulacion de la mul-
tiplicacion celular a través de factores estimulantes e inhibidores.
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Figura 2. Curvas de velocidad de crecimiento (longitud, peso)
durante el periodo intrauterino y las primeras 40 semanas de vida
postnatal. Se evidencia en ambas la restriccion del ritmo de cre-
cimiento en las semanas previas al nacimiento. (Tomada de ]M
Tanner).

fisaria (GH), las hormonas tiroideas, el cortisol, los andré-
genos suprarrenales, la testosterona, los estrégenos, los meta-
bolitos activos de la vitamina D y la insulina®.



La hormona de crecimiento hipofisaria, forma, junto con las
somatomedinas o factores de crecimiento similares a la insu-
lina (IGF I e IGFII) y sus proteinas transportadoras, un sis-
tema complejo capaz de adaptar en cada momento la velo-
cidad de crecimiento a la situacién metabdlica y a las con-
diciones ambientales. En contra de lo que se aceptaba hasta
hace unos afios, hoy se ha demostrado que durante las tlti-
mas semanas de vida intrauterina va asumiendo parcial-
mente las funciones que tendréd después del nacimiento.

Ademas de efectos importantes sobre el metabolismo
intermediario, acttia directamente sobre el cartilago de cre-
cimiento facilitando la expresion del gen de IGF-I, que a su
vez estimula la maduracién y multiplicacién de los con-
drocitos més diferenciados y la sintesis por éstos de la matriz
extracelular.

Las hormonas tiroideas, sobre todo la T3, desempefian un
papel fundamental en la maduracién del sistema nervioso
central y sobre la sintesis y liberacion de GH. Sobre el car-
tilago de crecimiento estimulan la sintesis de enzimas rela-
cionadas con la mineralizacién, pero, a diferencia de la GH,
no tienen ningtin efecto sobre la proliferacion celular.

Los andrdgenos, tanto los suprarrenales, como los gona-
dales, ejercen una accion muy importante en el proceso de
diferenciacién y maduracién sexual. En el crecimiento en
longitud intervienen, a través de un mecanismo indirecto,
incrementando la secrecién de hormona de crecimiento hipo-
fisaria y, directamente, estimulando la proliferacion celular
y la sintesis de la matriz extracelular en el cartilago.

Los estrdgenos tienen también un mecanismo de accién
doble; regulan el flujo plasmatico uterino y estimulan la mine-
ralizacién del cartilago, tal como sucede en la vida postnatal.

La insulina actda sobre el metabolismo celular, facilitando
la transferencia de nutrientes al interior de la célula, com-
portandose sobre el crecimiento més bien como un factor
permisivo que como un factor regulador, aunque durante
este periodo tiene un papel destacado como inductora de la
sintesis de IGF I e IGF II en colaboracién con el aporte de
oxigeno, energia y nutrientes esenciales, y de su transfe-
rencia a través de la placenta.

Los glucocorticoides, a dosis fisiologicas, tienen una accién
permisiva y sinérgica con otras hormonas y factores de cre-
cimiento y a nivel periférico parece que estimulan la sinte-
sis de colageno y otras macromoléculas de la matriz extra-
celular.

M. HERNANDEZ RODRIGUEZ

La parathormona y los metabolitos activos de la vitamina D
regulan la actividad de los osteoblastos y la mineralizacion,
y a través de estos procesos el crecimiento y maduracién
6seos.

Factores locales de crecimiento

La principal diferencia con las hormonas es que en vez
de ser sintetizados exclusivamente por un tipo de células
especializadas en un lugar alejado de aquel en el que van
a actuar, son producidos por un gran nimero de tejidos y
acttian localmente, sobre las propias células que los produ-
cen o sobre células proximas, mediante un mecanismo intra-
crino, autocrino o paracrino®.

La via de accién comiin de todos estos factores es la inter-
accién con receptores de la membrana celular; la unién con
el receptor provoca modificaciones fisicas en la propia mem-
brana, que conllevan cambios en la velocidad de transpor-
te de determinados iones (K*) y precursores metabdlicos
(glucosa, aminodcidos, nucleétidos), a los que siguen cam-
bios bioquimicos en el interior de la célula. Segtin el tipo de
receptor, estos cambios pueden provocar efectos cataliticos
en el propio receptor, como en el caso de los que poseen acti-
vidad tirosinacuinasa, o afectan a la sintesis de adenilci-
clasa, a las proteinas-G, a la relacion GMPc/AMPc, y a la
concentracion del calcio iénico o del fosfatidilinositol 17.
Las modificaciones en la concentracién intracelular de estas
sustancias, que se comportan como segundos mensajeros,
activan proteinacuinasas citosélicas y estimulan la sintesis
de algunas enzimas, como la ornitindecarboxilasa, que son
responsables, a su vez, de la sintesis de poliaminas (putres-
cina, espermina y espermidina) y de otras moléculas, lo que
constituye la expresion bioquimica inicial del crecimiento o
diferenciacién celular.

Segtin el momento del ciclo celular en que acttian, se han
clasificado estos factores en dos grupos: factores de com-
petencia o iniciadores y factores de progresion”. Los pri-
meros lo que hacen es inducir a la célula a pasar de la situa-
cién de reposo (G0) a la situacion G1 haciéndola competente
para responder al segundo tipo de factores (factores de pro-
gresion) que la hacen avanzar hacia la fase de sintesis de
ADN (fase S) y completar el ciclo. Al primer grupo perte-
necen el factor de crecimiento de las plaquetas (PDGF) y
el factor de crecimiento de los fibroblastos (FGF). Entre los
segundos se encuentra el factor de crecimiento epidérmi-
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co (EGF) o su analogo, el factor transformador alfa (TGF-a),
que actdan precozmente en la fase G1, y las somatomedi-
nas (IGF-I e IGF-II) que acttian en una etapa més tardia e
intervienen en la sintesis de la enzima timidina cuinasa nece-
saria para la replicacion del ADN1,

Junto a este grupo de factores cuya funcién es estimu-
lar la multiplicacion y/o el crecimiento celular existe otro
sistema contrapuesto, cuya finalidad es frenar el crecimiento
de los 6rganos y del organismo en su conjunto cuando ha
alcanzado el tamafo determinado genéticamente. Este sis-
tema inhibidor es peor conocido; se sabe que intervienen
fendmenos fisicos de densidad celular, posicién y contacto
entre las células, y fijacion o anclaje a determinados sustra-
tos1®. Ademds, hay datos que sugieren la existencia de un
mecanismo de feedback de naturaleza bioquimica, que con-
siste en la produccion y liberacion al medio de sustancias
capaces de inhibir el crecimiento: las denominadas por
Bullough calonas o chalonas®”. A pesar de que estas atin no
estan tan bien caracterizadas como los factores estimulan-
tes del crecimiento, en los tltimos afos se han descrito algu-
nas moléculas con efectos inhibidores de la proliferacion
celular, entre ellas uno de los factores que intervienen en
la transformacion celular (TGF-3), el factor de necrosis tumo-
ral (TNF), la inhibina y algunas clases de interferon1010,
Todas ellas juegan un papel decisivo en la morfogénesis y
en el mantenimiento del tamafio de algunos érganos, como
el higado o el rifién, en el curso de los procesos de regene-
racion o hipertrofia compensadora, asi como en el desa-
rrollo embrionario.

Algunos de estos factores, como los que forman parte del
sistema TGF-f3 (TGF-81, TGF-£82 y TGF-£3) tienen un carac-
ter bifuncional, comportdndose como inhibidores o estimu-
lantes de la multiplicacion celular, en funcién de la estirpe
celular, nivel de desarrollo alcanzado por el tejido u 6rga-
no y la presencia de otros factores de crecimiento®. Esto
demuestra que la respuesta de la célula en un momento deter-
minado depende mas de su situacion metabdlica y grado de
diferenciacién que de la naturaleza de la sefial. Por eso, algu-
nos factores, como los miembros de la familia TGF-, que
son fundamentalmente inhibidores, pueden comportarse
como mitdgenos en las primeras semanas del desarrollo
embrionario y como inhibidores del crecimiento celular o
incluso responsables de la apoptosis o muerte celular pro-
gramada en las tltimas fases del desarrollo embrionario.
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PRINCIPALES GRUPOS O FAMILIAS DE FACTORES DE
CRECIMIENTO POLITOPICOS

TaBLA L.

I. Somatomedinas

IGF-1
IGF-II

Factores de crecimiento epidérmico
EGF
TGF o
Anfirregulina

Factores de crecimiento de los fibroblastos (FGF)
FGF 4cido
FGF basico
Oncogenes (v-int, v-hst)

Factores derivados de las plaquetas
Beta, beta (oncogene v-sis)
Alfa, beta
Alfa, alfa

Factores transformadores 3
TGF 881, 82y 83
Inhibinas
Activinas
Hormona antimiilleriana
Oncogenes (vgl)
Proteinas morfogénicas 6seas

TABLA II. FACTORES DE CRECIMIENTO CON ACTIVIDAD LIMITADA A
ALGUNOS TEJIDOS O CELULAS

I. Somatomedinas
Inhibinas

Factores de crecimiento neural
Factores de crecimiento del sistema hematopoyético
- Eritropoyetina
- Factores estimuladores de colonias (CSF)
¢ Granulocito-macréfago (CSF)
* Macroéfago
¢ Interleucina 3
Otras citoquinas
- Interleucinas 1-9
- Factor de necrosis tumoral (TNF)
- Timopoyetina
Hormonas gastrointestinales
- Bombesina (hormona liberadora de gastrina)
- Enteroglucagén

Los principales grupos o familias de factores de creci-
miento con actividad mitogénica o inhibidora que acttian
sobre un amplio grupo de células o tejidos de distinta estir-
pe se recogen en la tabla [, y en la tabla II los factores cuya



accién es mas especifica y va dirigida exclusivamente a un
determinado tipo de células.

Otros factores de crecimiento

Leptina

La leptina es una hormona peptidica sintetizada por los
adipocitos y la placenta, uno de cuyos efectos mejor conocidos
es la regulacion del peso corporal actuando a través de recep-
tores hipotaldmicos sobre la ingesta y el gasto energético.

Se ha detectado en sangre fetal ya a las 18 semanas de ges-
tacion, coincidiendo con el comienzo de desarrollo del teji-
do adiposo, y sus niveles se van incrementando progresiva-
mente , coincidiendo con el méximo desarrollo de aquél. En
recién nacidos a término con retraso de crecimiento intrau-
terino los valores de leptina en cordén estan disminuidos
significativamente en relacién con recién nacidos con creci-
miento intrauterino normal. No obstante, la posible funcién
de este péptido en el crecimiento humano no esta definida,
ya que los dos pacientes con déficit congénito de leptina
no tenfan retraso de crecimiento intrauterino?!”.

Ghrelin

El descubrimiento de este péptido abre nuevas pers-
pectivas en el conocimiento del crecimiento fetal, ya que tra-
bajos recientes muestran que las células productoras de ghre-
lin estan presentes ya a las 10 semanas de gestacion y ele-
vacién de los niveles plasmaticos en los neonatos con bajo
peso para la edad gestacional®®'”.. Aunque estos son hallaz-
gos preliminares sugieren que més que una actividad direc-
ta sobre el crecimiento como estimulador de la secrecion de
GH, podria ejercer un papel inductor de la adipogénesis y
de regulacion de la glucemia en las situaciones de retraso
de crecimiento o malnutricién intrauterina®.
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Secretario: J. Aldana

1. TUMOR CEREBELOSO Y TRASTORNO GENERALI-
ZADO DEL DESARROLLO. R. Cancho Candela, ].]J. Gar-
cia-Pedias *. Servicio de Pediatrin. Hospital Rio Carridn. Palen-
cia. *Seccidn de Neurologia. Hospital Nifio Jesiis. Madrid.

Introduccién. El papel del cerebelo en diversas funciones
cognitivas es mal conocido. Existe asociacién de algunos tras-
tornos neuropsiquiatricos con lesiones focales cerebelosas.

Casos clinicos. Se presentan dos casos de trastorno gene-
ralizado de desarrollo (TGD) en los que se descubrié un
tumor cerebeloso. Caso 1: mujer de 2 afios 5 meses con desa-
rrollo psicomotor normal en primer afio de vida y poste-
rior estancamiento madurativo, con especial afectacion del
drea de lenguaje y en la interaccion social. No presentaba
alteraciones motoras sugerentes de afectacion cerebelosa. Se
catalogd como TGD. Los estudios complementarios reali-
zados fueron normales, a excepcién del hallazgo por neu-
roimagen de astrocitoma quistico cerebeloso. Fue interveni-
da quirtrgicamente. La paciente se ha controlado hasta los
9 aflos, sin aparicion de alteraciones de movimiento y con
escasa mejoria del TGD. Caso 2: varén de 3 afios 1 mes, con
retraso psicomotor desde periodo de lactante y con afecta-
cién preferente del drea de lenguaje y de interaccion social,
por lo que es catalogado como TGD. No mostraba alteracio-
nes motoras sugerentes de afectacién cerebelosa. Los estu-
dios complementarios realizados fueron normales, a excep-
cién del hallazgo por neuroimagen de glioma cerebeloso. Se
decidio actitud conservadora.

Conclusiones. Se aportan dos casos de lesiones tumorales
cerebelosas asociadas a trastorno generalizado del desarrollo.
Existe cierta relacion entre algunas alteraciones cerebelosas y
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el desarrollo de trastornos neuropsiquiatricos, sobre todo, del
espectro autista.

2. ALTERACION DE MIGRACION NEURONAL EN HIPO-
MELANOSIS DE ITO. R. Cancho Candela, S. de la Torre
Santos, ].E. Ferndndez Alonso, 1. Rojo Ferndndez, ]. Simal
Ferndndez*, A. Gémez Ladron de Guevara**. Servicio de
Pediatrin. *Servicio de Radiologia. **Seccidn de Neurofisiologia.
Hospital Rio Carridn. Palencia.

Introduccién. La hipomelanosis de Ito es un transtorno neu-
rocutdneo de gran heterogeneidad clinica. Algunos casos de
esta entidad asocian diversas alteraciones del desarrollo corti-
cal cerebral.

Casos clinicos. Lactante de seis meses de vida, con ante-
cedente de reflujo vesicoureteral grado Il bilateral y sin otro
dato de interés, que ingresa por cuatro episodios convulsi-
vos en 24 horas, consistentes en desviacion cefalica derecha,
clonias faciales y desconexién con entorno sin postcrisis. En
la exploracion fisica destacaba la existencia de una extensa
mancha hipocrémica en gliteo, periné y hemiabdomen dere-
chos, asi como una mancha café con leche tinica en gliteo
izquierdo. Exploracién neurolégica normal. En el electroen-
cefalograma se objetivaron descargas de puntas y de puntas-
ondas frontales y temporales izquierdas. La neuroimagen
(TAC/RMN) mostré imégenes sugerentes de alteracién de
migracion neuronal consistente en displasia cortical fronto-
temporal izquierda con heterotopia en banda subyacente. Se
inici6 tratamiento con acido valproico (30-40 mg/kg/d), sin
nuevas crisis, sin efectos secundarios atribuibles a la medi-
caciéon y manteniendo posteriormente desarrollo psicomo-
tor normal.

Conclusiones. Entre un 30 y un 50% de los pacientes afec-
tos de hipomelanosis de Ito presentan alteraciones de la migra-
cién neuronal, con epilepsia secundaria. El retraso mental pare-
ce ir ligado al control de las crisis. Se aporta un caso de esta enti-
dad, con un adecuado control por el momento.
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3. PARAPLEGIA POR ENCEFALOMIELITIS AGUDA
DISEMINADA SECUNDARIA A PRIMOINFECCION
HERPETICA. H. Vallverdii Torén, L. Jiménez Herndndez,
J.L. Herranz Ferndndez*, R. Arteaga Manjon*, B. Gonzilez
de Marcos**, A. Castellanos Ortega**. Servicio de Pediatria,
*Seccidn de Neuropediatrin,**Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. San-
tander.

Introduccion. La encefalomielitis aguda diseminada
(EMAD) es una enfermedad inflamatoria y desmielinizante
del SNC, de patogenia autoinmune, que afecta principalmen-
te a nifios y que se ha asociado con vacunas y con multiples
infecciones, generalmente viricas. En su patogenia intervienen
anticuerpos creados contra estos agentes patogenos, que tie-
nen reaccion cruzada con elementos del SNC, especialmente
la mielina. Esto conduce a inflamacién y desmielinizacion del
SNC, con sintomatologia neuroldgica muy variada. Se desco-
noce la su incidencia real, probablemente infradiagnosticada,
dado que se desconoce la etiologfa concreta en mas del 60% de
las encefalitis.

Caso clinico. Nifia de 9 afios con fiebre, cefalea y aftas ora-
les de una semana de evolucién con empeoramiento del esta-
do general, lumbalgia intensa, dificultad para la marcha e incon-
tinencia urinaria. En el hospital se objetiva adecuado nivel de
conciencia, rigidez de nuca y paresia de extremidad inferior
izquierda. TAC craneal normal, LCR con discreta pleocitosis,
hemograma normal y proteina C reactiva de 4.5 mg/dL. Pocas
horas después se deteriora el nivel de conciencia, que evolu-
ciona al coma (Glasgow 8), precisando intubacién y ventilacion
mecanica y apareciendo pardlisis flacida arrefléctica en extre-
midades inferiores. La RM muestra lesiones multifocales asi-
métricas en sustancia blanca cerebral, hiperintensas en T2 y
FLAIR y edema medular. Serologfas y cultivos en LCR y suero
negativos, asi como la reaccion en cadena de la polimerasa para
grupo herpes y micobacterias. Se administrd tratamiento anti-
virico y antibiético, hasta conocer la negatividad de los exa-
menes microbioldgicos y corticoides a dosis altas. Diez dias des-
pués se recuperd la conciencia, persistiendo pardlisis de extre-
midades inferiores. Tres semanas después del comienzo del cua-
dro clinico, se objetivo una seroconversion a herpes simple tipo
1, acorde con la sintomatologfa prodrémica. Actualmente, siete
meses después, persiste paraplegia espastica.

Conclusion. La EMAD es una enfermedad que plantea
importantes problemas diagnésticos, por manifestarse con sin-
tomatologia muy variada, desde formas casi asintomaticas hasta
formas fulminantes, compartiendo algunas caracteristicas de
las enfermedades infecciosas y de las autoinmunitarias des-
mielinizantes. La neuroimagen es caracteristica e imprescindi-
ble para el diagnéstico. El tratamiento es con corticoides y la
evolucion es buena en el 80% de casos, siendo habitual un tinico

episodio, aunque se han descrito evoluciones multifasicas. El
diagndstico diferencial con la encefalitis herpética y la secuela
medular de esta paciente, motivan su presentacion como caso
de especial interés clinico.

4. TRASTORNOS DE LA MIGRACION NEURONAL. A
PROPOSITO DE UN CASO. M. Alonso Ballesteros, ].V.
Martinez Robles, |. L. Ferndndez Calvo, R. Palencia Lua-

ces. Servicio de Pediatrin. Hospital Clinico Universitario de Valla-
dolid.

Introduccién. Los trastornos de la migracion neuronal tie-
nen su origen en alteraciones genéticas y en diversas patolo-
gfas que ocurren durante la vida fetal. Como consecuencia de
estos trastornos se producen malformaciones del desarrollo cor-
tical. En las tltimas décadas gracias al desarrollo de las técni-
cas de neuroimagen y genética molecular, se ha logrado reco-
nocer la elevada frecuencia de estos trastornos y elaborar una
serie de clasificaciones de ellos.

Dentro del grupo I de la clasificacién de Barkovich, se
encuentra la entidad denominada microlisencefalia, que corres-
ponde a un cuadro de microcefalia primaria y cerebro también
muy pequeio y lisencefalico.

Caso clinico. Recién nacido varén a término, sin antece-
dentes familiares de interés, que presenta la siguiente soma-
tometria al nacimiento; Peso: 2.539 g (Pc= 10), Talla: 45 cm (Pc
< 10), Perfmetro cefdlico: 29,5 cm ( Pc << 10). En la exploracién
fisica destaca una microcefalia intensa, desproporcion craneo-
cara, frente huida, implantacion baja de pabellones auriculares
y cuello corto. Analitica sanguinea, hemocultivos, Ig M total,
serologias maternas postparto y fenilalanina maternas norma-
les. Cariotipo 46 XY. RMN: surcacién cerebral incompleta, con
surcos pequefos y circunvoluciones grandes e hipoplasia cere-
belosa y del cuerpo calloso. Tras la cual se llega al diagndstico
de microlisencefalia.

Alo largo de su primer afio de vida el paciente presenta
nuevas patologias anadidas a las existentes al nacimiento: coar-
tacion de aorta, hemorragias digestivas por trastornos de la coa-
gulacion, hipoglucemias severas no filiadas, alteraciones nutri-
cionales acompafiadas de escasa ganancia ponderoestatural y
se ha evidenciado importante retraso psicomotor.

No ha presentado crisis convulsivas en ningtin momento
durante este tiempo.

Comentarios. Los trastornos de la migracién neuronal se
asocian frecuentemente con los hallazgos evolutivos encontra-
dos en nuestro paciente. En el caso que se presenta, a pesar de
las llamativas alteraciones estructurales que se hallaron en la
RMN, no se han evidenciado crisis convulsivas, patologfa casi
siempre presente entre las manifestaciones descritas en estas
entidades.
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5. NEUROCISTICERCOSIS, UNA NUEVA PATOLOGIA
PEDIATRICA. H. Vallverdii Torén, M. Sénchez Rodriguez,
S. Coll Masfarré*, R. Arteaga Manjon-Cabeza**, ].L.
Herranz Ferndndez**. Servicio de Pediatria, *Servicio de Neu-
rorradiologia, y **Seccién deNeuropediatria. Hospital Marqués
de Valdecilla. Universidad de Cantabria. Santander.

Introduccion. La neurocisticercosis es la enfermedad para-
sitaria mas frecuente del sistema nervioso central. Excep-
cional en Espafia, es endémica en algunos paises de América
Latina, como México, Colombia, Ecuador, Perti y Brasil. Aun-
que su forma de presentacién es muy variable, la epilepsia es
su manifestacion clinica mas frecuente, considerandose la
principal causa de epilepsia tardia en algunos de esos paises.
El diagndstico temprano y el tratamiento adecuado pueden
lograr la remision del proceso y la supresion de las crisis epi-
lépticas.

Caso clinico. Nifio de 13 afios, procedente de México, que
reside en nuestro pais hace un afio. Ingresa en el hospital por
padecer dos crisis tonicoclénicas generalizadas. La exploracion
clinica y neuroldgica es normal, incluido el fondo de ojo. EEG
con actividad paroxistica parietorrolandica derecha, inicidn-
dose tratamiento con valproato, a pesar de lo cual persisten cri-
sis focales elementales con frecuencia creciente. En la TAC y
RM, se observan quistes intraparenquimatosos y una calcifica-
cién muy sugestivos de cisticercosis. La serologia es positiva
a Tnenia solium, tanto en el paciente, como en sus padres y Ginico
hermano, sin detectarse el parasito adulto en las heces de nin-
guno de ellos. Tratado con albendazol -15 mg/kg/dia, 28 dias-
asociado a dexametasona -0,2 mg/kg/dia, en los primeros 4
dias, para minimizar la inflamaci6én secundaria a la ruptura de
los quistes cerebrales- y manteniendo el valproato con 22
mg/kg/dia. Desde el inicio del tratamiento, se produce una
mejoria clinica muy evidente, reduciéndose la frecuencia de las
crisis de 14 diarias a 1 cada dos dias, estando actualmente en
proceso de ajuste del tratamiento, para lograr el control total
de las mismas.

Conclusion. La neurocisticercosis es una parasitosis excep-
cional en nuestro medio, al igual que otras entidades clinicas
habituales en otros paises, motivo por el cual no se suelen con-
siderar en nuestros planteamientos diagnésticos. Sin embargo,
en los ltimos afios estda aumentado progresivamente la inmi-
gracion desde paises en los que estas enfermedades son endé-
micas, por lo que debemos familiarizarnos con ellas, para poder
identificarlas y tratarlas adecuadamente.

6. AGENESIA DEL CUERPO CALLOSO. B. Bernardo Fer-
ndndez, B. Ferndndez Bartio, A. Calvo Gémez-Rodulfo, A.
Pérez Guirado, J. de Juan Frigola. Departamento de Pediatria.
Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.
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Introduccion. La agenesia del cuerpo calloso fue descrita
por primera vez por Reil en 1982. Se trata de un defecto focal
de la linea media cerebral, en la que el agente patoldgico acttia
en una fase tardia del desarrollo del cuerpo calloso. Se llama
igualmente hipogenesia, ya que el cuerpo calloso esta dismi-
nuido en su grosor a lo largo de todo su trayecto. Sin embargo,
habitualmente el defecto se halla muy localizado en la porcion
anterior del cuerpo, inmediatamente por detras de la rodilla.

Presentacién del caso. Paciente mujer de siete meses de
edad con historia de aproximadamente un mes de duracion de
episodios de desconexion medioambiental con mirada fija, babeo
y rubor facial, con una duracién maxima estimada de un minu-
to, una frecuencia de una o dos veces al dia y no asociandose a
ninguna circunstancia en particular.

Los antecedentes familiares no presentan interés para el
proceso.

Se trataba de una gestacién de 38 semanas mediante esti-
mulacién ovérica. A los cuatros meses se detecta en una eco-
graffa prenatal una translucencia nucal de 3 mm, aunque no se
realiza amniocentesis por decisién familiar. Parto por cesdrea.
Somatometria al nacimiento dentro de la normalidad. Ictericia
al noveno difa de vida (Bb venosa: 16,9 mg/dL) Desarrollo psi-
comotor hasta el momento aparentemente sin alteraciones. Resto
sin incidencias. A la exploracion realizada al ingreso presenta
una somatometria dentro de percentiles, incluido el perime-
tro craneal. Fenotipo aparentemente normal. Exploracién neu-
rologica basica dentro de limites normales para su edad. No
estigmas cutdneos. Discreta hepatomegalia. Resto normal.

Se realizan pruebas complementarias, donde destaca una
leve elevacion de la GOT (63 U/L).

Resto de datos de hemograma y bioquimica sin alteracio-
nes. El fondo de ojo no muestra hallazgos patolégicos. En el
EEG se evidencia un foco irritativo temporal izquierdo, pro-
cediéndose a realizar una RMN donde se detecta una agenesia
parcial del cuerpo calloso.

Se decide instaurar tratamiento con valporato sédico a una
dosis maxima de 35 mg/ kg/ dia, con mal control de las crisis,
que aumentan en frecuencia y magnitud, siendo, en ocasiones,
ipsilaterales a la localizacién del foco epiléptogeno.

Conclusiones. La tinica sintomatologfa presente en la pacien-
te al ingreso fueron sus crisis parciales complejas, sin detectarse
otras alteraciones en el desarrollo psicomotor. Dada su corta edad
y ante la posibilidad de una causa orgdnica, se solicitaron prue-
bas de imagen que fueron claves para el diagndstico etioldgico.

7. SINDROME DE TREACHER COLLINS. R.P. Arias Llo-
rente, M. Costa Romero, ]. Mayordomo Colunga, E. Tabor-
ga Diaz, L. Somalo Herndndez, M. Garcia Gonzilez, B. Fer-
ndandez Colomer. Servicio de Neonatologia. Departamento de
Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.
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Introduccion. Se trata de un sindrome hereditario de trans-
misién autosémica dominante que cursa con dismorfia facial
muy peculiar, que caracteristicamente es bilateral, conservan-
do una inteligencia normal.

El tratamiento busca mejorar las condiciones estéticas y
mejorar la audicién.

Caso clinico. Se trata de un recién nacido procedente de
Ledn remitido para valoracién por cirugia maxilofacial. No pre-
senta antecedentes familiares de interés y durante la gestacion
no hubo incidencias. El parto es por ventosa, presentando un
Apgar 2/5/8 y precisando reanimacion avanzada con intuba-
ci6én a través de mascarilla laringea y adrenalina. Fenotipica-
mente presenta microanotia bilateral con imperforacién del
CAE, hendidura palpebral antimongoloide, tendencia colobo-
matosa externa del parpado inferior, hipoplasia malar, microg-
natia y paladar hendido completo. Tras extubacién accidental
hace una parada cardiorrespiratoria que precisa reanimacion
avanzada e intubacién con mascarilla laringea. Es reintubado
mediante fibrobroncoscopia por otorrinolaringologfa, y dado
el dificil manejo que existe por sus malformaciones, se progra-
ma y realiza traqueostomia. En los estudios complementarios
realizados (EEG, fondo de ojo, ecografia cerebral, ecografia
abdominal etc.), no hubo hallazgos de interés, salvo en la TAC
del pefiasco en el que se observa atresia del CAE, cadena osi-
cular fusionada y oido interno normal, siendo la audiometria
por via dsea de respuesta positiva.

Conclusiones. Las malformaciones faciales presentes pue-
den dificultar el manejo de la via aérea hasta la necesidad de
una traqueostomia e incluso ocasionar la muerte.

VIERNES 5 DE NOVIEMBRE
AULA FELIPE II (22 Planta)

Presidente: I. Fidalgo
Secretario: J.L. Herndn

8. HEMORRAGIA GRAVE POSTAMIGDALECTOMIA:
PROBLEMATICA DIAGNOSTICA. L.M. Prieto, S. Villa-
grd, D. Ferndndez, M. Muriel, A. Rivas, P. Prieto. Servicio
de Pediatria Prof. V. Salazar. Hospital Universitario de Sala-
manca.

Introduccién. La enfermedad de Von Willebrand (EVW) es
el trastorno congénito de la coagulacion més frecuente, afec-
tando al 1-3% de la poblacion. Sus manifestaciones hemorré-
gicas son principalmente mucocutaneas. Estan presentes
en el 57% de los pacientes, siendo el sangrado en el postopera-
torio y la epistaxis las formas de presentacion mds frecuente.
Generalmente ,presentan un alargamiento del tiempo de hemo-

rragia (83%) y del TTPA y una historia familiar de tendencia al
sangrado mucocutdneo que deben orientar al diagnéstico.
Las hemorragias postquirtirgicas tras amigdalectomia y ade-
noidectomia son poco frecuentes actualmente (3-6%). En la
mitad de ellas existen alteraciones de la coagulacion no diag-
nosticada previamente, que corresponden a EVW en un 40%.
Dado que el tratamiento perioperatorio con desmoprexina y
acido tranexamico pueden mejorar los resultados en los casos
graves nos parece interesante comentar este caso y revisar el
tema.

Caso clinico. Nifio de 4 afios y 10 meses que a los 15 dias
tras amigdalectomia y adenoidectomia, con un postoperatorio
sin complicaciones, acude a Urgencias por sangrado en el lecho
de amigdalectomia. Antecedentes personales de pausas respi-
ratorias con el suefio y amigdalitis de repeticion. Refiere epi-
sodio de sangrado tardio abundante tras lesion incisa en labio
inferior hace unos meses. Madre con metrorragias abundantes
y hermano con epistaxis de repeticién. Requiere estabiliza-
cién hemodindmica en UCIP, cauterizacién del lecho sangran-
te y tratamiento con sales de hierro. Desde el punto de vista
analitico se constatd anemia progresiva (Hb: 6,6 g/dL), con pla-
quetasdentro del rango normal. En el estudio de coagulacion
del ingreso: TP: 76%, TTPA: 43", fibrindgeno: 259 mg/dL. En
el seguimiento los valores de TTPA varfan entre 35'8” y 40'3".
Factor VIII C: 56%, factor VIII antigénico: 62%, factor VW:
51'11%; (valores del complejo FVIII/vWF en el limite bajo de
la normalidad). PFA-100 ADP: 74" y PFA-100 EPI: 131" (corres-
pondientes a tiempos de obturacién con ADP y epinefrinas nor-
males). Se realiz6 estudio familiar; padre: FVIII C: 84%, FVIII
RAg: 89%, FVIII Reof: 83'5% (en limites de la normalidad);
madre: FVIII C: 51%, FVIII RAg: 56%, FVIII Reof: 53'1% (valo-
res del complejo FVIII/vWF se encuentran en el limite bajo
de la normalidad). Tanto los padres como el nifio son portado-
res del grupo 0+. Este grupo sintetiza menos factor VIII. Aun
asi, el caso clinico que se presenta, puede tratarse de una EVW
tipo Ia. Se recomend6 no tomar AINE y en caso de intervencion
quirtirgica la posibilidad de tratamiento profilactico de las hemo-
rragias.

Conclusiones. Los trastornos congénitos de la coagulacion
son causa frecuente de hemorragia postcirugia ORL y deben
ser investigados. La EVW es la coagulopatia mas frecuente en
la infancia y la historia familiar de sangrado mucocutaneo debe
orientar el diagnéstico, aunque el estudio basal de la coagula-
cién sea normal. Los casos graves de EVW pueden beneficiar-
se de tratamiento perioperatorio preventivo.

9. ARTRITIS REACTIVA POR CAMPYLOBACTER. V.
Murga, M.D. Garcia, E. Macias, A. Rivas, D. Ferndndez, M.
Muriel. Servicio de Pediatria Prof. V. Salazar. Hospital Uni-
versitario de Salamanca.
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Resumen. Siendo el Campylobacter un germen relativamente
frecuente en los procesos infecciosos gastrointestinales del nifio,
los sintomas extradigestivos son excepcionales y estdn consti-
tuidos por artritis reactiva, enfermedad de Reiter y Sindrome
de Guillain- Barré. La artritis reactiva ocurre en el 2,6% de los
casos infectados, siendo més frecuente en nifios mayores. Apa-
rece a las 2-3 semanas del proceso diarreico. Se asocia al HLA
B-27 en el 33% de los pacientes y el mecanismo es mal conoci-
do, aunque parece inmunolégico mediado por linfocitos T con
migracién selectiva al tejido linfoide. Se han descrito casos que
han evolucionado a artritis crénica o espondilitis. Presentamos
un caso vivido en nuestro Servicio que planteé dudas respecto
a la etiologfa y se revisa el tema.

Caso clinico. Paciente de 5 afios de edad sin antecedentes
de interés, salvo cuadro de gastroenteritis aguda pasado dos
semanas antes, con diarrea liquida con moco, sin sangre, trata-
miento conservador y evolucion corta. Acude al Servicio con
una historia de coxalgia derecha, progresiva, con impotencia
funcional y dolor intenso que la despierta por la noche. No fie-
bre hasta el ingreso. Dolor en el cuello de menor intensidad.
Deposiciones normales. A la exploracién fisica nada a destacar,
salvo actitud antidlgica en flexion de cadera derecha y dolor y
limitacién a la abduccién y rotacion interna. Asi mismo, dolor
y limitacion a la abduccién, flexion y rotacién interna de la cade-
ra izquierda mds llamativa que la derecha. Molestias a la rota-
cién del cuello. En las exploraciones complementarias presen-
ta un hemograma con leucocitosis y neutrofilia, PCR de 3,4
mg/dL que en control a las 12 horas aumenta a 13 mg/dL. Pro-
calcitonina negativa. Rx de caderas normal. ECO de caderas:
ligero derrame sinovial en receso anterior de cadera derecha.
Bioquimica y perfil hepatico normales. Se inmoviliza y se toman
cultivos tratdndola empiricamente con cefotaxima y cloxacili-
na dada la fiebre y el aumento de la PCR. Se practica Mantoux
que fue negativo, aglutinacion negativa para Brucella y Borre-
lia, y en el coprocultivo se aisla Campylobacter sp. a los 5 dfas del
ingreso. Gammagrafia de caderas sin captacién patologica. Por
mejoria y artralgia migratoria se suspende antibioterapia intra-
venosa y se trata con eritromicina durante 5 dias siendo alta
con AINE y reposo. Acude de nuevo a los 5-6 dias por dolor e
impotencia funcional. Se realiza analitica de control: PCR y PCT
negativas, FR normal, C3 y C4 normales, Ac. ANA negativo,
estando pendiente el HLA B-27. Actualmente la evolucion es
favorable.

Comentarios. Ante una artritis monoarticular con fiebre el
primer diagndstico a descartar es la etiologia bacteriana. El ante-
cedente de GEA y la afectacién migratoria de las articulaciones
orientan el caso hacia una etiologfa reactiva que confirmo el
coprocultivo y la evolucién. El tratamiento etioldgico frente a
Campylobacter parece no modificar la evolucion de la artritis. El
prondstico es reservado en los pacientes HLA B-27 positivos,
dada la posible evolucion hacia la cronicidad.
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10. HOSPITALIZACION PEDIATRICA POR GRIPE EN EL
2003. M. Baeza Velasco, M. Escorial Briso-Montiano, 1. Sola
Casado, P. Alvarez Mingorance, P. Solis Sdnchez, R. Ortiz
de Lejarazu. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Objetivo. analizar la incidencia de hospitalizacién por
gripe en nuestro medio y el gasto generado, asi como la des-
cripcién clinica y complicaciones asociadas en funcion de la
edad de nuestros pacientes.

Material y método. se incluyeron en el estudio 42 nifios
con diagnéstico confirmado de gripe por lavado nasofaringeo
de los 1.459 ingresos registrados en los Servicios de Lactantes
y Escolares (2,88% de los ingresos). Se valoraron 2 epidemias
de gripe (semanas 5-9 y semanas 44-49 del afio 2003) por ade-
lantarse 2 meses la prevista para el afio 2004. Resultados: en
el 81% de los casos se detectd virus tipo Ay en el 19%, tipo B.
La edad fue inferior a 2 afios en el 33,3% no existiendo pato-
logia previa importante en el 90%. Ningtin paciente habia sido
vacunado de gripe. S6lo en el 26,2% la primera consulta en el
Servicio de Urgencias motivo su ingreso. La fiebre fue el sin-
toma mds constante (95,2%), acompafiada de: sintomas res-
piratorios (66,8%), digestivos (57,1%), sintomas neurolégi-
cos (23,81%), alteracion del estado general (21,4%), adeno-
patias dolorosas (15%), exantema inespecifico (7,1%) y esto-
matitis aftosa en un paciente. Los datos analiticos no fueron
muy demostrativos. Sélo el 21,43% tuvo complicaciones res-
piratorias sin secuelas posteriores a corto plazo. El 52,4% reci-
bieron antibioterapia antes de confirmar el diagnéstico ade-
mds del tratamiento sintomatico o el precisado por su pato-
logia de base. El gasto generado por 167 estancias hospitala-
rias (media: 3,98 dias/enfermo) y contabilizando explora-
ciones especiales no habituales para esta patologfa, pero nece-
sarias para su diagndstico diferencial y evaluacion de com-
plicaciones fue de 54.729,39 €. No se valoraron costes indi-
rectos. Conclusion: el gasto econdmico generado por hospi-
talizacién por gripe en nuestro medio hace plantearse la valo-
racion coste-eficacia de la vacunacién anti-gripal en la pobla-
cién pediatrica y la posibilidad de test de diagnéstico rapido
en el Servicio de Urgencias para evitar consultas multiples e
ingresos innecesarios.

11. HIPOGLUCEMIA Y TRAUMATISMO CRANEOEN-
CEFALICO. M. Pino Veldzquez, A.I. Lorenzo Mata, M.
Escorial Briso-Montiano, F. Hermoso Lopez, ]. Ardura Fer-
ndndez. Departamento de Pediatrin. Servicio de lactantes. Hos-
pital Clinico Universitario de Valladolid.

Resumen. Nifia 4°/4, informada en anamnesis como 2°/2,
de familia desestructurada y madre que convive con pareja
diabética. Ingresa con 1 mes de vida por irritabilidad y recha-
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zo de tomas, diagnosticindose de intolerancia a proteinas
vacunas. Nuevo ingreso con 2 meses por vomitos y diarrea
que no se confirman durante el mismo. Al cuarto mes de vida
realiza su tercer ingreso por crisis convulsiva e hipoglucemia
de 10 mg/dl. Determinaciones analiticas: insulina 1,6 pU/ml,
péptido C < 0,5 ng/ml, respuesta positiva a la inyeccion de
glucagon, cuerpos ceténicos negativos de forma repetida y
carnitina libre 190 mg/L. Tras tratamiento endovenoso y esta-
bilizacién de glucemia se inicia alimentacion oral presentan-
do nueva hipoglucemia. Se considerd el diagnéstico diferen-
cial de hipoglucemia facticia, sin poder excluirse ni confir-
marse con los resultados analiticos, o alteracion de la p-oxi-

dacion de acidos grasos, pendiente de resultados. A los 15

dias ingresa por nueva crisis convulsiva con glucemia capi-

lar de 19 mg/dL. Tras glucagoén, glucemia 137 mg/dl, insu-
lina 55 pU/mL, péptido C 2 ng/mL y Cuerpos Ceténicos

negativos. A la exploracién se aprecian equimosis en frente y

abdomen, ésta con lesion puntiforme central. Tras el trata-

miento intravenoso se estabiliza analitica y clinicamente. Los
dos cuadros clinicos de hipoglucemia no cetésica y los signos
de posible maltrato inclinan la sospecha diagnéstica a una
hipoglucemia facticia continuando pendientes resto de estu-

dios. Alos 5 dias del alta acude por cuadro de irritabilidad y

vomitos. Presenta glucemia de 115 mg/dL; anemia de 7,9

mg/dL (control previo 11 mg/dL) y hematomas en regio-

nes occipital y parietal. La TAC craneal muestra fractura parie-

tooccipital, coleccion hemorrdgica en hemisferio derecho y

hematoma subdural. Ante el cuadro sindromico se da parte

judicial a los servicios sociales de la Junta de Castilla y Leon.

Comentarios.

1. Se plantea el diagnéstico etiopatogénico de hipoglucemia
no cetdsica, con respuesta positiva a glucagén en una lac-
tante procedente de medio sociofamiliar desestructurado
y con padrastro diabético. A pesar de la sospecha de hipo-
glucemia facticia no pudimos obtener valores de insulina,
Péptido C, o presencia de anticuerpos antiinsulina que
apoyaran dicha sospecha. Esto pone en evidencia las difi-
cultades del diagndstico de hipoglucemia facticia, dato
concordante con la bibliografia publicada sobre esta enti-
dad.

2. Lasindagaciones transversales de los servicios sociales
fueron negativas por lagunas de comunicacién en entre
instituciones:

e La gerencia de asuntos sociales no detecté anomalias
en el hogar en los anteriores ingresos.

e Posteriormente la policia judicial identifica a la madre
por haberle sido retirada de custodia de dos hijos pre-
vios, y a su pareja por haber sido denunciado de mal-
trato a mujeres.

e Posterior informacion cruzada identifica proxenetis-
mo encubierto en domicilio y la existencia de una

denuncia por persona que presencié malos tratos a la
nifia.

12. VALORACION DE LA PUNTUACION DE BOYER EN
MENINGITIS PEDIATRICAS. S. Puente Montes, A.I.
Beltrdn Pérez, . Centeno Malfaz, R. del Rio Florentino,
M. Sénchez Garrido, C. Lopez Garcia. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Del Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién. El diagnéstico diferencial entre meningitis
bacterianas y viricas suele plantear dificultades. La necesidad
de instaurar el tratamiento antibi6tico de forma precoz en las
meningitis de origen bacteriano, obliga a la biisqueda de méto-
dos diagnésticos rapidos y eficaces.

Objetivo. Analizar la validez de la puntuacion de Boyer
y su rendimiento tras la adicién de nuevos items para el diag-
nostico diferencial entre meningitis bacterianas y viricas.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de las menin-
gitis ingresadas en el Servicio de Pediatria de nuestro hospi-
tal entre enero de 1988 y abril de 2004. Se excluyeron las menin-
gitis tuberculosas, los shock sépticos, los pacientes menores
de 3 meses y los portadores de valvulas de derivacion ven-
triculoperitoneal. Asi mismo, se excluyeron a los pacientes
que habian recibido antibioterapia con anterioridad a su valo-
racién en la Sala de Urgencias. El analisis estadistico se rea-
liz6 utilizando el programa SPSS 11.0, considerando estadis-
ticamente significativos valores de p < 0,05.

Resultados. Seleccionamos un total de 133 meningitis,
de las que se excluyeron 49 por el uso previo de antibidticos.
De cara a su aplicacion en la clinica, se clasificaron en fun-
cién del diagnoéstico definitivo en dos grupos: bacteriana
(bacteriana confirmada®?, probable etiologia bacteriana®?),
y virica . Los pacientes con meningitis bacteriana presen-
taban una temperatura mads alta, mayor frecuencia de sinto-
mas neurolégicos, un mayor nimero de leucocitos y por-
centaje de PMN en LCR, con cifras mas elevadas de protei-
nas y acido lactico, y mas bajas de glucosa en LCR, y valo-
res més altos de proteina C Reactiva que los pacientes con
meningitis viricas. La mediana de la puntuacion de Boyer
fue de 4 y 1 respectivamente. Estas diferencias se mantuvie-
ron, pero no aumentaron con la incorporacién de la protei-
na C reactiva de la puntuacién de Boyer clasico. Dentro de
los items analizados con curvas ROC, una cifra de leucoci-
tos en LCR superior a 970 células, una proteinorraquia supe-
rior a 96 mg/dL, y una proteina C reactiva superior a 43
mg/L alcanzaron una especificidad del 100% para meningi-
tis bacterianas, al igual que una puntuacion en la puntuacion
de Boyer superior a 4.

Conclusiones. La puntuacion de Boyer nos permite excluir
la etiologia virica cuando la puntuacién es superior a 4, pero
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no podemos excluir la etiologia bacteriana cuando ésta es
baja. Entre los items cldsicos, la leucorraquia y la proteino-
rraquia tienen la mayor especificidad para las meningitis bac-
terianas. La proteina C reactiva no aporta grandes beneficios
a la puntuacion de Boyer, aunque si lo hace en la practica cli-
nica.

13. DIARREA CRONICA REBELDE. L. Cubillo, A. Blanco,
L del Blanco, C. Bustamante, J.G. De la Rosa, ].M. Mon-
tero. Seccidn lactantes. Hospital General Yagiie. Burgos.

Introduccion. La diarrea crénica rebelde o diarrea intra-
table es una entidad clinica bien conocida presentandose en
lactantes menores de 3 meses, con afectacién del estado gene-
ral y duracién mayor de 15 dias. A continuacién describimos
un caso clinico con dicha patologfa.

Caso clinico. Varon de 2 meses y medio, sin antecedentes
personales de interés, ingresa por presentar desde hace 36
horas un cuadro de vémitos alimenticios con intolerancia oral,
numerosas deposiciones diarreicas, hematoquecia, febricula
y afectacion del estado general. En la exploracion fisica pre-
senta una deshidratacion leve y el abdomen era doloroso a la
palpacién. Permanece nueve semanas ingresado, debido a la
persistencia de la diarrea. La primera semana obtenemos un
coprocultivo positivo para S. Aureus, (y posteriormente dos
coprocultivos negativos). Hacia la tercera semana de ingreso
presenta cuadro compatible con infeccién aguda por CMV
(elevacion de transaminasas y hepatomegalia con IgM, PCR
en heces y Shell vial para CMV positivas). Se decide realizar
un estudio del estado inmunitario del nifio (inmunoglobuli-
nas, poblaciones linfocitarias, niveles de complemento) resul-
tando todo normal. El resto de pruebas realizadas para el estu-
dio de la diarrea prolongada (pruebas de imagen, electrolitos
en sudor, estudio de la composicién de las heces, sistematicos
de sangre, estudio de autoinmunidad) fueron normales. La
evolucion clinica posterior ha sido satisfactoria con remision
progresiva del cuadro diarreico.

Discusién. La etiologfa que conduce a este proceso es muy
variada. Entre las posibilidades diagndsticas menos frecuen-
tes, pero que no se deben olvidar estdn: 1.- Intolerancia a hidra-
tos de carbono o proteinas de leche de vaca, transmitidos por
la leche materna. 2.- Sindrome postenteritis, producido por S.
Aureus, que, aunque no es muy frecuente, si que esta descri-
to. 3.- Infeccion por CMV, y en este caso habria que diferen-
ciar si es una infeccion congénita o perinatal. Si bien el CMV
es una causa frecuente de diarrea en nifios inmunodeprimi-
dos, actualmente sélo existen 12 casos en el mundo donde el
CMV ha sido identificado como causa de diarrea intratable en
nifios inmunocompetentes.
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14. MALROTACION INTESTINAL. APORTACION DE UN
CASO Y REVISION DE LA LITERATURA. B. Fernindez
Barrio, A. Calvo Gémez-Rodulfo, B. Ferndndez Colomer,
R. Quiroga Gonzilez, S. Sudrez Saavedra. Departamento
de Pediatrin. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccion. El desarrollo embrionario del intestino es
un proceso complejo, que incluye la rotacién y fijacion del
intestino medio embrionario. Las anomalias en este proceso
dan lugar a un amplio espectro de alteraciones anatémicas.
Su importancia clinica varia desde pacientes asintomadticos
hasta vélvulos catastréficos o incluso la muerte.

Los sintomas generalmente, derivan de obstruccion parcial
del duodeno por compresion extrinseca de bandas de fijacion
aberrantes, siendo el sintoma cardinal los vomitos biliosos.

Presentacion del caso. Mujer de 17 dias de vida con cua-
dro de vomitos biliosos de 3-4 dias de evolucion, de cardcter
proyectivo, con escasa tolerancia e intensa sensacion de ham-
bre. Afebril.

Antecedentes familiares sin interés. Gestacion a término,
parto eutdcico vaginal, somatometria al nacimiento en limi-
tes normales, Apgar 9/10. Periodo neonatal hasta el momen-
to sin incidencias. Lactancia materna exclusiva.

Ala exploracion fisica esta irritable y ansiosa, destaca tinte
ictérico. Buen estado nutricional y de hidratacion.

Palpacion abdominal inespecifica. Resto de la exploracion
sin hallazgos significativos. En la analitica se detecta hipona-
tremia (128 mEq/L) e hipocloremia 89 mEq/L. Presenta ade-
mas en la gasometria venosa una alcalosis metabélica hipo-
clorémica. Ante estos datos se sospecha una estenosis hiper-
tréfica de piloro (EHP), realizdndose radiografia y ecografia
abdominales que resultan normales. Se reinicia tolerancia oral
a las 24 h sin éxito, por lo que se deja en dieta absoluta y se
repitan pruebas de imagen que vuelven a descartar EHP. Pese
a ello persiste cuadro emético con aspiracion biliosa por sonda
nasogdstrica. Finalmente, se realizo transito intestinal y enema
opaco donde se visualiza malrotacién intestinal. Dada su cli-
nica obstructiva se interviene quirdrgicamente al mes de vida,
se confirmo el diagnéstico.

Conclusiones. Uno de los motivos de consulta mas fre-
cuentes en lactantes son los vomitos. Una vez mas, cabe des-
tacar la importancia del diagndstico diferencial al enfrentar-
nos a un cuadro tan inespecifico. En nuestro caso, el diag-
nostico de sospecha inicial (EHP) fue descartado ante una evo-
lucién desfavorable diagnosticindose mediante pruebas de
imagen una malrotacion intestinal. Se trata de una patologia
que frecuentemente resulta asintomatico, pero que en caso de
presentar clinica puede llegar a evolucionar de manera criti-
ca por torsion del pediculo vascular de la arteria mesentérica
superior, causando necrosis y pérdida intestinal, llegando
incluso a amenazar la vida del paciente.
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15. PITIRIASIS RUBRA PILARIS AGUDA INFANTIL. J.E.
Ferndandez Alonso*, S. de la Torre Santos*, M. Miranda**,
C. Bajo**, P. Rostami*, ].F. Saenz Martin*. *Servicio de Pedia-
tria. **Servicio de Dermatologin. Hospital Rio Carrion. Palencia.

Introduccion. La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una der-
matosis crénica de causa desconocida caracterizada por la apa-
ricion de pdpulas acuminadas foliculares, placas escamosas de
color rojo salmén ,que con frecuencia contienen en el medio
islotes de piel normal y queratodermia palmoplantar. Su curso
clinico es variable y puede persistir durante toda la vida o bien
remitir al cabo de meses o afios de evolucion.

La incidencia de esta enfermedad es de un caso por cada
3.500 a 5.000 pacientes nuevos vistos en la consulta dermato-
légica. Afecta por igual a ambos sexos y tiene dos picos de inci-
dencia en la primera y quinta décadas de la vida.

Se caracteriza por ausencia de antecedentes familiares, apa-
ricién en la infancia (excepto en el 1 afio de vida). Comienzo
agudo tras un episodio infeccioso previo, desarrollo del cuadro
cuténeo tipico en el transcurso de un mes y remisién esponta-
nea en pocos meses. No responde a esteroides topicos, pero si
a los retinoides orales.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varon de 2 afios de
edad que, en el contexto de una varicela de una semana de evo-
lucién, desarrolla una errupcion eritematosa intensa palmoplan-
tar de 3 dias de evolucién con extensién progresiva desde cara
y tronco a extremidades, en forma de pequenas papulas rojizas
puntiformes foliculares, queratdsicas y muy pruriginosas. La biop-
sia cutdnea realizada confirma la sospecha diagndstica de PRP.

Debido a la falta de respuesta tras tres semanas de trata-
miento con amoxicilina/clavuldnico oral y 4cido fusidico y
metilprednisona topicos, se decide iniciar administracion de
Acitretino 15 mg/dia, con lo que el paciente presenta impor-
tante mejoria tras 11 dias del tratamiento.

Comentario. El interés del caso, cuya evolucion es habitual-
mente favorable, reside en la espectacularidad de su presentacién
clinica que puede confundirse con cuadros infecciosos graves.

16. OBESIDAD Y OTROS FACTORES DE RIESGO CAR-
DIOVASCULAR EN HIJOS DE HIPERTENSOS ESEN-
CIALES. L. Somalo*, I. Mdlaga*, J. ]. Diaz* |. Argiielles**,
M. Vijande**, S. Mdlaga*. *Departamento de Pediatria. Hos-
pital Universitario Central de Asturias. Oviedo. **Area de Fisio-
login. Universidad de Oviedo.

La prevalencia de obesidad en los paises industrializados
se ha incrementado progresivamente y se halla estrechamente
relacionada con el desarrollo de hipertension arterial (HTA) en
adolescentes.

Objetivos. Analizar la prevalencia de obesidad y su rela-
cién con otros factores de riesgo cardiovascular (FRCV) en una
serie de nifios y jovenes hijos de pacientes con HTA esencial.

Meétodos. Grupo HTA: 51 nifios y jovenes sanos, 28 varo-
nes, (edad 5,4- 25,6 afos) con al menos uno de sus progenito-
res portador de HTA esencial. Grupo control: 73 nifios y jove-
nes normotensos sanos, 43 varones (edad 7,2-25,2) que habian
completado el seguimiento del Estudio RICARDIN®. La obesi-
dad se defini6 en presencia de un indice de masa corporal (IMC)
= al P95 para la edad y sexo en menores de 17 afios = 30 kg/m?
en mayores de 18 afios. La tension arterial (TA) fue medida
mediante una técnica estandarizada utilizando un esfigmo-
mandémetro de mercurio. Se realizd extraccion de sangre tras 12
horas de ayuno para la determinacion de colesterol total (CT),
colesterol ligado a lipoproteinas de alta densidad (C-HDL) y
triglicéridos (TG). El colesterol unido a lipoproteinas de baja
densidad (C-LDL) se calcul6 de acuerdo con la férmula de Frie-
dewald. La proteina C reactiva (PCR) se determiné mediante
un método de alta sensibilidad. El estudio ha sido realizado con
las siguientes ayudas de investigacién: FIS 03/0350 y Funda-
cién Ernesto Sanchez Villares (convocatoria 2003).

Resultados. La prevalencia de obesidad resulté 5 veces supe-
rior en el grupo HTA (19,6 vs. 4,1%, p= 0,007). Dentro de este
mismo grupo, los sujetos obesos presentaron una TA sistdlica
mas alta (122,0 vs. 1104 mm Hg p=0,004) y un C-HDL mas bajo
(47,6 vs. 58,0 mg/dL, p < 0,05). No se constataron diferencias
en el comportamiento de la TA diastélica, CT, TG y C-LDL. Al
realizar un ajuste por edad y TA sistélica, los obesos del grupo
HTA mostraron valores de PCR ultrasensible significativamente
mas altos que los no obesos (p=0,024). Se observo, asi mismo
una correlacién positiva estadisticamente significativa entre el
IMC y la PCR (r =0,39, p=0,005).

Conclusiones. Se confirma una alta prevalencia de obesi-
dad en hijos de HTA esenciales, cuando se compara con suje-
tos de su misma edad sin este antecedente familiar. La asocia-
ci6én con otros FRCV hace aconsejable instaurar medidas pre-
ventivas en este colectivo.

17. INTOXICACION POR GASES ASFIXIANTES. L. Jimé-
nez Herndndez, S. Vidal Piedra, I. Martinez Reparaz, B.
Sangrador Martinez, ].L. Teja*, D. Gonzdlez-Lamuiio. Ser-
vicio de Pediatria. *Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Los gases asfixiantes son un grupo de gases
no irritantes que se absorben hacia la sangre ejerciendo su efec-
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to sistematicamente, interfiriendo en la cadena respiratoria tisu-
lar, sin provocar lesiones locales. Entre ellos se encuentran el
monéxido de carbono y el acido cianhidrico. E1 CO es el res-
ponsable, en el 80% de los casos, de las alteraciones provoca-
das por la inhalacién de humo en un incendio, ademds de pro-
ducir intoxicaciones en el ambito doméstico. El gas cianuro se
desprende de la combustién de plasticos, lana, seda y mate-
riales sintéticos. Existe para é] un antidoto especifico que es la
hidroxicobalamina. Una importante acidosis metabélica con
anién GAP aumentado, a expensas del acido lactico, debe hacer-
nos sospechar una intoxicacién por acido cianhidrico. La sos-
pecha diagndstica precoz obliga a iniciar tratamiento especifi-
co.

Casos clinicos. Caso 1. Varén de 11 afos que acude al ser-
vicio de urgencias por cefalea, mareo e inestabilidad en las tlti-
mas 7 horas. Familiares convivientes con cuadro similar. Explo-
racion fisica: T2 37,3°C. Sat. O»: 96%. Escala de coma de Glas-
gow 15. Exploracién neurolégica normal. Gasometria capi-
lar: pO, 43,6, COHb: 32,1%, resto normal. A su ingreso se ini-
ci6 tratamiento con oxigenoterapia mejorando el estado gene-
ral y disminuyendo los niveles de COHb hasta niveles tole-
rables (CO 4,3 %) a las 8 horas. Caso 2. Var6n de 4 afios tras-
ladado por el servicio de emergencia tras ser rescatado de un
incendio. En el domicilio siniestrado habia gran cantidad de
material sintético. Exploracién fisica: T2 35°C. TA 120/60. FC
120 Ipm. Mal perfundido. Escala de coma de Glasgow 7. Gaso-
metria capilar: acidosis metabdlica con anién GAP de 28 (pro-
bable acidosis lactica), pCO, 43, pO; 38,6, COHb 0,9%. Se ingre-
s6 en la UCIP. Tras oxigenoterapia, hidratacién y calentamiento
pasivo recuper la normalidad neurolégica y hemodindmica
a las 24 horas.

Conclusiones. El tratamiento en los pacientes con inhala-
cién de gases asfixiantes se basa en la administracion de O,
al100%. La situacién de acidosis lactica y la lenta respuesta a
medidas generales obliga a sospechar intoxicacién por gas cia-
nuro, existiendo un antidoto especifico cuya administracion
precoz puede salvar la vida del paciente.

18. OSTEOGENESIS IMPERFECTA TIPOS II - III. A
PROPOSITO DE UN CASO. A.B. Camina Gutiérrez, R.
Martinez Bugarin, A.M. Alonso Rubio, J. Cortejoso Her-
ndndez, ].V. Martinez Robles, ]. L. Ferndndez Calvo. Ser-
vicio de Neonatologia. Hospital Universitario de Valladolid.

Introduccién. La osteogénesis imperfecta (OI) se caracteri-
za por osteoporosis y fragilidad dsea primaria, debido a ano-
malias hereditarias en la sintesis del colageno tipo I. Se estima
que afecta a uno de cada 20.000-30. 000 recién nacidos vivos.
Actualmente se distinguen hasta 7 subtipos de la enfermedad
con incidencia, evolucién y prondstico desiguales.
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Caso clinico. Recién nacido varén, a término, primer hijo
de padres jovenes y sanos, sin otros antecedentes familiares de
interés. Embarazo controlado, amniocentesis 46XY sin anoma-
lias citogenéticas. Destaca el hallazgo de ambos fémures cortos
e incurvados en ecografias prenatales desde las 22 semanas de
gestacion. Cesarea electiva a las 38 semanas, por presentacion
podalica con dificultad en la extraccion del feto, debido a la
existencia de tres circulares de cordén y posicién forzada de
extremidad superior derecha hacia arriba.

En la primera exploracion fisica presenta: facies peculiar,
escleras azules, craneo blando y deformable, dehiscencia de
suturas con fontanelas amplias, incurvacién marcada de extre-
midades inferiores y tumefaccion creciente en extremidad supe-
rior derecha, por lo que se inician estudios encaminados a con-
cretar el tipo de patologia 6sea subyacente.

Estudio analitico con hemograma y bioquimica incluyendo
calcio, fésforo, fosfatasa alcalina y reactantes de fase aguda nor-
males. En las pruebas de imagen al ingreso se confirma escasa
mineralizacion de la boveda craneal, fractura de htimero dere-
cho con separacion de fragmentos, incurvacién de ambos fému-
res mas notables en el derecho, sin descartarse fracturas de extre-
midades inferiores, dada la gran deformidad y dificultad de
movilizacién de las mismas. Exploracién cardiovascular con
segundo ruido fuerte y aumento ligero de la presién pulmo-
nar (PSAP estimada de 51 mm Hg). Ante esta asociacion de
hallazgos clinicos en perfodo perinatal y con la sospecha de oste-
ogénesis imperfecta tipo II / IIl como primera posibilidad diag-
nostica se procede a inmovilizacién de extremidad superior,
manipulacién minima, analgesia con paracetamol via oral e ini-
cio de primer ciclo de tratamiento con bifosfonatos (pamidro-
nato sodico IV a 0,5 mg/kg en infusién continua durante tres
dias consecutivos) por su defecto inhibidor de la resorcién 6sea.
La densitometria realizada a los dos meses de edad, demostr6
masa 6sea tres desviaciones estandar por debajo de los valores
de referencia, corroborando la sospecha diagndstica inicial.

Discusion. La osteogénesis imperfecta III representa el
20-25% del total. A pesar de su escasa incidencia el pronésti-
co es reservado, tanto por la elevada mortalidad,como por
las graves secuelas evolutivas asociadas. Los resultados ini-
ciales obtenidos en numerosos ensayos clinicos con el uso de
los nuevos bisfosfonatos, son esperanzadores para el control
evolutivo de la enfermedad.

19. HIPERCALCEMIA COMO MANIFESTACION INICIAL
DE LLA ber/abl +. M.D. Garcia, B. Nieto, M. Muriel, D. Fer-
ndndez, S. Villagrd, E. Nava. Servicio de Pediatria Prof. V. Sala-
zar. Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccion. La hipercalcemia en la infancia es una ano-
malia metabdlica de etiologia multiple, considerdndose rara-
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mente los procesos neopldsicos como una de sus causas. Su inci-

dencia en niflos con patologia oncoldgica es del 0,4-0.7%. el

aumento de la actividad osteoclastica del hueso por infiltracion
tumoral y/o la accién de factores generados por el tumor, son
los responsables de esta alteracion.

Rara vez la hipercalcemia es el tinico hallazgo inicial en la
LLA, de ahi el interés de la paciente que presentamos

Caso clinico. Nina de 5 afios de edad, que tras caer golpe-
andose en rodilla derecha 12 dias antes del ingreso, refiere dolor
en varias articulaciones sin observar componente inflamatorio
ni claudicacién. Mialgias progresivas en extremidad inferior
derecha, con alteracién de la deambulacién hasta impedir total-
mentye la marcha. Astenia. Fiebre durante un dfa.

Exploracion fisica. BEG. Normocoloracion de piel y muco-
sas. Sist. ganglionar sin adenopatias. ACP: normal, sin altera-
ciones del ritmo. Abdomen: no masas ni visceromegalias. Explo-
racion neuroldgica normal. Edema de rodilla derecha sin sig-
nos inflamatorios. Miembro inferior derecho en semiflexion y
rotacion interna con impotencia funcional en la deambulacion.
COF: normal.

Examenes complementarios.

- Hemogramas seriados con valores dentro de la normalidad.
En el 1° de ellos se observaron linfocitos atipicos sin aspec-
to blastico.

- Bioquimica: glucosa, urea, creatinina, sodio, potasio y cloro
normales. Elevacién de calcio, ALT/AST y LDH.

- Estudios de imagen: sin alteraciones, salvo la captacién pato-
l6gica de los arcos costales 6° y 7 de hemitdrax izquierdo
en la gammagrafia sea con Tc-99.

- EMG: normal. Considerando la hipercalcemia progresiva
en determinaciones seriadas a lo largo de 12 dias (11, 12,3
y 14 mg/dL), que respondi6 al tratamiento con diuréticos
e hiperhidratacion, y en espera de los resultados del estu-
dio de paratiroides, se realizé un aspirado de MO, confir-
mandose la presencia de células blasticas y diagnostican-
dose LLA ber/abl +. El tratamiento se realizé segtin el pro-
tocolo de la SHOP sin detectarse nuevas hipercalcemias en
controles posteriores.

Conclusiones. Ante una hipercalcemia en un nifio, debe
considerarse como una de las causas los procesos neoplasi-
cos. En nuestra paciente el estudio de MO demostro la exis-
tencia de infiltracion blastica, LLA ber/abl + como causa de la
misma.

El tratamiento con diuréticos e hiperhidratacion puede resol-
ver esta alteracion metabélica, aunque la ausencia de respues-
ta hace necesaria la utilizacién de bisfosfonatos y calcitonina
para su correccion.

La ausencia de recurrencias exige el tratamiento precoz
de la enfermedad de base.

Este caso ilustra la hipercalcemia como una rara pero poten-
cialmente grave manifestacion inicial de leucemia.

20. HIPEROXALURIA PRIMARIA DE INICIO PRECOZ DE
EVOLUCION FATAL. J. Mayordomo Colunga, S. Jiménez
Treviiio, M. Ferndndez Ferndndez, S. Mdlaga Guerrero, E.
Santos Rodriguez. Departamento de Pediatria. Hospital Uni-
versitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. La hiperoxaluria primaria es una enferme-
dad metabolica, genética y hereditaria, de transmisién autoso-
mica recesiva, por un defecto en el metabolismo del glioxilato.
Deriva en un sobreproduccion de oxalato, que forma sales calci-
cas de poca solubilidad que se acumulan en el rifién, dafidndolo
de forma irreversible. La presentacién de la enfermedad en el peri-
odo de lactante ocurre en un 10% de los casos y corresponde a
formas graves y de dificil tratamiento, progresando muchas veces
a la insuficiencia renal terminal con muy mal prondstico vital.

Caso clinico. Se presenta el caso de una lactante de 4 meses
derivada a nuestro centro por un cuadro de insuficiencia renal
aguda de dos dias de evolucion y nefrocalcinosis bilateral detec-
tada por ecografia renal. Se inicia tratamiento con citrato sodi-
co, HCOy intravenoso, vitamina B, y tiazidas ante la sospecha
diagndstica de hiperoxaluria primaria con aumento generali-
zado de edemas y agravamiento de la uremia. Se inicia dialisis
peritoneal al quinto dia del ingreso, que posteriormente se alter-
n6 con hemodialisis, con regular tolerancia y cifras tensionales
altas que se trataron con calcioantagonistas e IECA.

La sospecha inicial de hiperoxaluria se confirmé por la pre-
sencia de hiperoxalemia e hiperoxaluria y, posteriormente, por el
estudio mutacional familiar. El estudio oftalmoldgico resulté nor-
mal (parénquima retiniano, arbol vascular, papila dptica; medios
refringentes transparentes). Un mes después del ingreso con dia-
lisis de mantenimiento tras estabilizacién inicial y en espera del
donante hepatorenal adecuado, la nifia sufre una parada cardio-
rrespiratoria en dmbito extrahospitalario que resulta irreversible.

Comentarios. La hiperoxaluria primaria de presentacién
precoz requiere de tratamiento de didlisis intensivo hasta la
consecucion del trasplante hepatico o hepatorrenal. La eleccion
del tipo de trasplante es controvertida y ha de individualizar-
se segin las caracteristicas clinicas de cada caso.

21. ERITROBLASTOPENIA TRANSITORIA DEL LAC-
TANTE. M. Bengoa Caamaiio, B. Nieto Almeida, D. Fer-
ndndez, M. Muriel Ramos, G. Mateos, G. Escudero. Hospi-
tal Universitario de Salamanca.

La anemia en el lactante es un proceso frecuente, en la mayo-
ria de los casos es debida a ferropenia y en relacién con otras
patologfas.

La Eritroblastopenia transitoria del lactante es una entidad
muy rara, su incidencia se estima en 4.3 casos/100000 nifios
menores de tres afios, aunque la incidencia real podria ser mayor
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ya que posiblemente se trata de un proceso infradiagnostica-
do. Afecta a nifos entre los 6 meses y los 3 aflos de edad, sin
diferencia entre ambos sexos. En algunos casos puede ser un
proceso grave que lleve a situaciones de shock, y la asociacion
con trastornos neuroldgicos transitorios o con cuadros de difi-
cultad respiratoria pueden con fundir en el diagndstico.

Presentamos un caso de Eritroblastopenia transitoria en una
lactante de dos afios de edad diagnosticada de Hipoplasia del
cuerpo calloso que esta en tratamiento con acido valproico;
ingresa en nuestro servicio por un cuadro de fatiga y palidez
progresiva de cuatro dias de evolucion, acompanado de un esta-
cionamiento de la ganancia ponderal desde los trece meses de
edad. En la exploracion fisica destaca el estado de malnutricion
y la palidez cutdneo-mucosa ademds de los signos propios de
su enfermedad de base. En las pruebas complementarias reali-
zadas llama la atencion una anemia normocitica importante
(hemoglobina de 6,2 g/dL que lleg6 a bajar hasta 5,7 g/dL con
1.822.000 hematies); leucocitos y plaquetas en limites norma-
les; reticulocitos normales; test de Coombs negativo; eritropo-
yetina normal; hemoglobina fetal elevada; estudio del hierro
normal; aspirado de médula dsea con: ausencia de infiltracion
por células anormales con relacién mieloide-eritriode de 94/6
y granulopoyesis y trombopoyesis normales. Se realizaron ade-
mas estudios serolégicos con resultado negativo salvo anti-
cuerpos IgG frente al Parvovirus B19 positivos, con IgM nega-
tiva y sin posterior seroconversion. Precisé dos concentrados
de hematies dada su situacién clinica, y a los 17 dias tras el ingre-
so ya presentaba cifras normales de hemoglobina que se han
mantenido durante el seguimiento posterior de 6 meses.

Comentarios. Ante una anemia severa y aislada en un lac-
tante, se debe sospechar una Eritroblastopenia transitoria y
practicar un aspirado de médula dsea para su diagnéstico, y asi
distinguirla de otros procesos propios de esta edad como la ane-
mia de Diamond—Blackfan.

En este caso hay que plantear también como diagndsticos
posibles la infeccion por Parvovirus B19 y una anemia secunda-
ria a un tratamiento medicamentoso como el dcido Valproico.

SABADO 6 DE NOVIEMBRE
AULA LUIS DE MERCADO (22 Planta)

Presidente: F. Lorente
Secretario: S. Alberola

22. SINDROME POSTPERICARDIOTOMIA CRONICO.
TRATAMIENTO CON COLCHICINA. J. Torrecilla Caiias,
A.L Beltrdn Pérez, C. Alcalde Martin, F. Centeno Malfaz,
E. Jimenez Mena. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Del Rio Hortega. Valladolid.
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Nifia de 8 afios de edad diagnosticada de CIA tipo ostium
secumdum amplia (QP/QS=2.18 ) siendo intervenida en Octu-
bre de 2003.

Antecedentes familiares. Padre trasplantado de higado con
cirrosis consecuente a hepatitis C.

Antecedentes personales. Embarazo: normal. Parto: cesa-
rea por presentacion de cara. Perfodo neonatal inmediato nor-
mal. Peso al nacimiento: 3.700 g.

Evolucién. En el postoperatorio inmediato presenta sin-
drome postpericardiotomia con derrame pericardico siendo tra-
tada con indometacina e ibuprofeno sin conseguirse remision
del mencionado derrame. En noviembre de 2003 se realiza peri-
cardiocentesis por sintomas de taponamiento con una ampli-
tud del derrame de 2,5 cm. Iniciandose posteriormente trata-
miento con corticoides (prednisona a 2 mg/kg/dia ). Después
de remision parcial del derrame se inicia la retirada paulatina
de corticoides estando con dicho tratamiento 1 mes y 22 dias.
Alaretirada de corticoides reaparece de nuevo el derrame peri-
cardico con una amplitud de 1,8 cm, por lo que se ingresa a la
paciente para monitorizacion e inicio de tratamiento con col-
chicina (1 m/kg/ dia ). Ante la espectacular respuesta se baja
la dosis a 0,5 mg/kg/dfa desapareciendo el derrame totalmente
a los 8 dias de tratamiento. Los signos analiticos infamatorios
(VSG y PCR) permanecieron elevados hasta normalizarse al
mes y medio de tratamiento. Dicho tratamiento se ha mante-
nido 6 meses iniciandose paulatinamente la retirada sin existir
recaidas ni efectos secundarios dignos de menci6n.

Conclusion. Aunque existe poca experiencia en el trata-
miento con colchicina en nifios. Creemos que es una pauta de
tratamiento muy eficaz en los sindromes postpericardiotomia
crénicos o recidivantes que no responden al tratamiento con-
vencional con AINE o corticoides.

23. DISTRES RESPIRATORIO AGUDO GRAVE Y ANAFI-
LAXIA POR ROTURA DE QUISTE HIDATIDICO PUL-
MONAR. M.]. Bartolomé Albistegui, H. Gonzilez Garcia,
J. C. Gonzilez Menoyo*, ].L. Hernanz Sanz, A. Villar Villa-
nueva, G. Moussallem Dimian. Unidades de Pediatrin y
*Urgencias. Hospital de Medina del Campo. Medina del Campo,
Valladolid.

La hidatidosis es una enfermedad parasitaria epidemio-
logicamente mas propia del entorno rural y cuya inciden-
cia, en nuestro medio, ha disminuido notablemente en las
ultimas décadas. El diagnéstico muy frecuentemente se rea-
liza de manera casual como hallazgo radiolégico o ecografi-
co, o bien como consecuencia de sintomatologia clinica por
compresion de estructuras u érganos, y menos frecuentemente
por la rotura de quistes. Presentamos un caso de hidatido-
sis pulmonar y hepatica con una forma aguda de presenta-
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cién que comprometié la vida del nifio por rotura de un quis-
te pulmonar.

Nifio de 6 afios, procedente de medio rural y contacto habi-
tual con perro, fuera del domicilio, hasta hace tres afios; sin otros
antecedentes familiares ni personales relevantes. Estando pre-
viamente bien sufre traumatismo leve por caida desde el mismo
nivel, presentando de forma inmediata dificultad respirato-
ria. En el Servicio de Urgencia se objetivé insuficiencia respi-
ratoria grave, con signos de gran trabajo respiratorio y satura-
cién de oxigeno del 77% sin oxigeno y del 82-85% a pesar de
oxigenoterapia a 15 Ipm. La radiografia de trax puso de mani-
fiesto neumomediastino y gran quiste pulmonar que ocupa los
2/3 superiores de hemitorax derecho, con lesiones parcheadas
bilaterales en el parénquima pulmonar sugerente de quiste hida-
tidico roto. En ecograffa y TAC abdominal se confirmo la exis-
tencia de otro quiste hepatico. En la sala de radiologfa presen-
t6 de forma brusca reaccion anafildctica (urticaria y edema angio-
neurdtico generalizados) que respondié a tratamiento con hidro-
cortisona y dextroclorfeniramina. Se procedi6 a intubacién oro-
traqueal y traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos Pedia-
tricos del Hospital Nifio Jestis de Madrid. Ante el empeora-
miento clinico y radioldgico del paciente tras su llegada al cita-
do Hospital, se realizo cirugia de urgencia por toracotomia pos-
terolateral con extraccion de membrana hidatidica vacia, peri-
quistectomia parcial y colocacion de drenaje toracopleural. La
anatomia patoldgica confirmo la etiologia de quiste hidatidico.
Permanecio en la UCI durante 16 dias precisando diversos tra-
tamientos y procedimientos: ventilacion de alta frecuencia
durante 8 dfas por desarrollo de distrés respiratorio agudo grave,
albendazol como tratamiento etioldgico, corticoides y antihis-
taminicos para la anafilaxia durante 48 horas, expansion de
volumen y drogas inotropicas por inestabilidad hemodindmi-
ca durante 7 dias, nutricion parenteral total y enteral continua
y sedo-analgesia. Evolucién posterior favorable que permitié
intervencién programada sobre quiste hidatidico hepatico, sien-
do dado de alta a los 32 dfas del ingreso con tratamiento con
albendazol via oral.

Si los humanos ingieren huevos de Echinococcus granulosus
pueden convertirse en huéspedes intermediarios, y los quistes
desarrollarse en diversos 6rganos que crecen lentamente oca-
sionando lesiones ocupantes de espacio. Estd indicado el tra-
tamiento quirdirgico en algunos pacientes, aunque el tratamiento
con albendazol durante varios meses es ttil en muchos casos.
Si se rompe un quiste puede ocasionar anafilaxia, hemorragia
interna y multiples quistes secundarios por la siembra de pro-
toscolices. En nuestro caso la rotura de un quiste pulmonar ori-
gind ademas de anafilaxia un cuadro de distrés respiratorio
agudo severo. En conclusion, en nuestro medio, aunque la inci-
dencia de hidatidosis ha disminuido, debe tenerse presente esta
complicacion de la hidatidosis en casos de dificultad respira-
toria grave.

24. MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA PRIMARIA EN EL
NINO. L. Somalo Herndndez, C. Rodriguez Delhi, ]. Barrei-
ro Daviiia, ].J. Diez Tomds. Unidad de Cardiologin Infantil.
Departamento de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Introduccién. La miocardiopatia restrictiva es excepcional
en nifios. Es fundamental su diferenciacién de la pericarditis
restrictiva, ya que esta tltima es curable mediante cirugfa.

Caso clinico. Nifio de 17 meses con mastocitosis cutdnea ya
estudiada previamente, que presenta episodios de oliguria y
edema, descartandose inicialmente patologia renal. En la explo-
racién destacan ligeros edemas en extremidades inferiores que
no dejan fovea y hepatomegalia. Tras un cuadro nocturno de
disnea y sibilancias al ingreso se realiza una radiografa de térax
urgente detectindose cardiomegalia (aumento de ambas auri-
culas).

En el ECG se observan ondas P altas y picudas y BIRD
(caracteristicos de esta enfermedad). En la ecocardiografia des-
tacan crecimiento biauricular sin aumento de los ventriculos,
flujo mitral con relacion E/A: 2,47, funcién diastdlica alterada
y funcion sistélica en el limite bajo de la normalidad. Ante la
sospecha de miocardiopatia restrictiva se inicia tratamiento con
captopril, furosemida y dcido acetilsalicilico y se traslada al
Hospital Ramoén y Cajal donde se confirma el diagnéstico de
miocardiopatia restrictiva primaria mediante cateterismo y biop-
sia. Evoluci6n progresiva del cuadro con empeoramiento, inclu-
yendo en lista de espera para trasplante cardiaco.

Conclusiones. El prondstico de la enfermedad es general-
mente desfavorable y no existe un tratamiento especifico en
la actualidad, por lo que la mayoria de los pacientes acaba pre-
cisando trasplante.

25. INSUFICIENCIA CARDIACA AGUDA COMO MANI-
FESTACION DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI Y REVI-
SION RETROSPECTIVA DE 17 CASOS. B. Nieto, M. Ben-
goa, M.]. Herndndez, M. Muriel, A. Gil, P. Prieto. Servicio de
Pediatia Prof. V. Salazar. Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccién. La enfermedad de Kawasaki (EK)es una vas-
culitis sistémica, cuya etiologfa continua siendo desconocida.
Su distribucién es universal y fue descrita por primera vez por
Tomisaku Kawasaki en 1967. El diagnéstico es fundamental-
mente clinico y en ocasiones resulta complicado, dado lo ines-
pecifico de la mayoria de signos y sintomas. La afectacion car-
diaca aguda debida a miocarditis se manifiesta en menos del 5
% de los pacientes, siendo atin mas raro que constituya el debut
de la enfermedad. Se presentan 2 pacientes con esta manifes-
tacién clinica, en uno de ellos como, sintoma inicial de EK apa-
reciendo en el otro como pero conjuntamente a las manifesta-
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ciones tipicas de la enfermedad. También se ha realizado un
analisis retrospectivo de los casos diagnosticados en nuestro
hospital en los tltimos 9 afios.

Caso clinico 1. Nifia de 6 afios con sindrome febril de 4 dias
de evolucion, vomitos y abdominalgia. EF: afectacion del esta-
do general, taquicardia con ritmo de galope y hepatomegalia
de 5 cm dolorosa. Ecocardiografia: FV disminuida. ECO abdo-
minal: vesicula biliar de paredes muy engrosadas. Se diag-
nostica de insuficiencia cardiaca aguda secundaria a miocardi-
tis en el contexto de posible sepsis. Ingresa en UCIP para moni-
torizacion, tratamiento inotrépico, antibiético y evaluacion etio-
logica. Se realizan ecocardiogramas diarios observandose al 4
dia de ingreso un aneurisma en arteria coronaria izquierda. En
este momento aparece también inyeccion conjuntival no supu-
rada y se realiza el diagnéstico de EK inicidndose tratamiento
con gammaglobulina y AAS.

Caso clinico 2. Nifia de 8 afios con sindrome febril de 2 dias
de evolucion. EF: adenopatia laterocervical izquierda 4x3 cm no
dolorosa. Exantema maculopapuloso en raiz de miembros. A las
24 horas del ingreso se observa inyeccién conjuntival bilateral,
labios rojos. AC: taquicardia, ritmo de galope, pulsos periféricos
débiles, hepatomegalia de 3-4 cm. Ecocardiograma: miocarditis
restrictiva con FV disminuida. Se diagnostica de EK y comen-
zando tratamiento con gammaglobulina y AAS. Doce dias des-
pués aparece aneurisma coronario de 6 mm de didmetro.

Revision retrospectiva. Se han analizado las manifestacio-
nes clinicas al ingreso, edad, sexo, estacion del afio, alteracio-
nes analiticas, tratamiento recibido asi como evolucién y com-
plicaciones de los 17 casos de EK diagnosticados desde enero
de 1996 a mayo de 2004 en el HCU de Salamanca.

Conclusiones. E1 11 % de los pacientes tuvieron como mani-
festacion IC. El rango de edad en nuestro medio coincide con
otras series publicadas. Se observa predominio estacional en
primavera y otofio, destacando la aparicion de 3 casos en el mes
de mayo de 2004. La enfermedad fue mas frecuente en muijeres
que en varones. La fiebre estuvo presente en el 100 % de los
casos y las complicaciones coronarias en el 20 %. Es impor-
tante tener en cuenta las formas atipicas o incompletas con ries-
go de desarrollar alteraciones cardiacas. La enfermedad de
Kawasaki requiere alto indice de sospecha diagnéstica para, de
esta manera, instaurar el tratamiento adecuado con efecto opti-
mo si se efecttia antes del dia 10 de enfermedad.

26. ESTRIDOR CONGENITO. A.IL Lorenzo Mata, M. Pino
Veldzquez, R. Martinez Bugarin, P. Linares Lopez, |. Ardu-

ra. Servicio de Pediatrin. Hospital Clinico Universitario de Valla-
dolid.

Caso clinico. Presentamos el caso clinico de una nifia de 2
meses en el momento del ingreso, que consulta por estridor con
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diagndstico de traqueomalacia y un episodio de apnea tras una
toma, con sospecha de aspiracién. Estando previamente bien,
con rinitis serosa, después de la toma presenta un acceso de tos
con posterior apnea, cianosis y pérdida de conocimiento de
segundos de duracién, recuperdndose espontaneamente. A la
llegada al Servicio de Urgencias se encuentra levemente afec-
tada, con tiraje moderado a todos los niveles. En la ausculta-
cién pulmonar se oyen roncus y estertores dispersos con estri-
dor inspiratorio y espiratorio. Fue tratada con salbutamol y cor-
ticoides, mejorando.

Las exploraciones complementarias mostraron: 1)Esofago-
grama: compresion posterior extrinseca en tercio medio; 2)Garm-
magrafia esofigica: reflujo gastroesofagico. Imagen de hipocap-
tacion esofagica en tercio medio; 3)TAC fordcico: arco adrtico
derecho. Probable arteria subclavia derecha aberrante y; 4 RNM
tordcica: se confirma la existencia de una arteria subclavia abe-
rrante con trayecto retroesofagico.

En la evolucion se repiten dos episodios de dificultad res-
piratoria, coincidiendo con proceso catarral de vias altas. Ante
el diagnostico de anillo vascular y la repeticion del cuadro cli-
nico se decide intervencion quirtirgica en centro de referencia
con cirugfa cardiotoracica.

Comentarios. La traqueomalacia mds frecuente es la secun-
daria y entre sus causas destacan los anillos vasculares. E1 0,1
% de la poblacion presenta un arco adrtico derecho y en la mitad
de los casos la arteria subclavia izquierda es aberrante. Las mal-
formaciones que dan lugar a los anillos vasculares tienen ori-
gen embrioldgico y se clasifican en los siguientes tipos: 1)Con
compresion (anillos vasculares 2)Sin compresidn. La anomalia vas-
cular que mds frecuentemente comprime la traquea es la arte-
ria innominada y en segundo lugar un arco aértico doble. En
el segundo tipo y en la arteria subclavia retroesofagica se obser-
va una compresion esofagica posterior, lo cual no ocurre con la
arteria innominada. Ante la presencia de criterios para sospe-
cha de anillo vascular (estridor, apneas, disfagia...) deben efec-
tuarse pruebas sencillas (esofagograma, gammagrafia...) y segtin
la informacién obtenida se completara el estudio con pruebas
mas complejas (TAC, RNM, aortografia y broncoscopia). El tra-
tamiento puede requerir colaboracion del cirujano cardiaco y
tordcico.

27. NEUMONIA RECURRENTE: ;CUAL ES EL DIAGNOS-
TICO?. P. Alvarez Mingorance, M. Alonso Ballesteros, A.
Camina Gutiérrez, M. Baeza Velasco, M. Escorial Briso-
Montiano, P. Solis Sdnchez. Servicio de Pediatria. Hospital
Clinico Universitario de Valladolid.

Resumen. Presentamos el caso de una nina de 11 afos con
cuadro de fiebre alta, afectacion general, cefalea, vomitos, dia-
Irea y crepitantes en ambas bases pulmonares. Se evidencian
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leucocitosis con desviacion izquierda, elevacién de la PCR y en
la radiograffa de térax condensacion en segmento basal izquier-
do. El hemocultivo es negativo. La neumonia se resuelve clini-
ca y radioldgicamente con tratamiento antibiético durante 12
dias. Entre sus antecedentes destacan 2 procesos neumonicos
de diferente localizacion en los Gltimos 8 meses, que, asimis-
mo, se habian resuelto con tratamiento antibidtico; el 12 de ellos
también requiri6 ingreso por afectacién del estado general.
En otra ocasion habia presentado reaccién urticarial intensa aso-
ciada a crisis de asma, con pruebas alérgicas negativas en ese
momento.

Para descartar las posibles causas de neumonia recurrente
se realizan inicialmente las siguientes pruebas complementa-
rias: Mantoux negativo, estudio alergoldgico negativo (Prick y
Rast neumoalérgenos, precipitinas Aspergillus), a1 antitripsina
normal, TAC pulmonar normal, hipogammaglobulinemia nor-
mal con descenso de IgA e IgG (expensas de G1 y G2), anti-
cuerpos antivaricela positivos (padeci6 varicela 1 afio antes) y
antisarampion positivos (habiendo recibido la vacunacién habi-
tual en la infancia); la respuesta a revacunacion con tétanos y
difteria es deficiente; complemento normal; en la determina-
cién de poblaciones linfocitarias hallamos disminucion de lin-
focitos B. Por lo tanto, se diagnostica de inmunodeficiencia
variable comun (IDVC). Se ha instaurado tratamiento con gam-
maglobulina humana.

La IDVC es la 22 inmunodeficiencia primaria en frecuencia.
Consiste en el fallo de diferenciacion del linfocito B a célula pro-
ductora de anticuerpos, con la consiguiente respuesta deficita-
ria frente a infecciones. Suele manifestarse en la 2*-3* décadas
de la vida por infecciones de repeticion, principalmente respi-
ratorias y digestivas por bacterias encapsuladas; presentan
mayor incidencia de enfermedades autoinmunes y tumora-
les. Es un cuadro de gran heterogeneidad clinica y analitica por
lo que el diagnéstico se realiza por exclusion tras descartar otras
ID primarias con déficit de anticuerpos. Suele realizarse trata-
miento sustitutivo con gammaglobulina humana cada 4 sema-
nas.

28. INSUFICIENCIA RESPIRATORIA AGUDA GRAVE
CON ALTERACION RADIOLOGICA EXCEPCIONAL
EN LA INFANCIA. M. Baeza Velasco, A. Camina Gutié-
rrez, M. Escorial Briso-Montiano, P. Alvarez Mingoran-
ce, A. Blanco Quirds, A. Sequeiros Gonzdlez. Hospital Cli-
nico Universitario de Valladolid. Hospital infatil Universita-
rio Nifio Jestis de Madrid. Hospital Clinico Universitario de
Valladolid. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesis de
Madrid.

Resumen. Presentamos el caso de un paciente de 3 afios 2
meses, con antecedentes familiares de asma alérgico en rama

materna y padres afectos de cuadro gripal en el momento del
ingreso y antecedentes personales de otitis media aguda de
repeticion desde el afo de vida pendiente de adenoidectomia,
que ingresa en nuestro Servicio por tos seca, diaria, de pre-
dominio nocturno, de dos meses de evolucién, y fiebre oca-
sional de 38,5°C coincidiendo con diagndstico de otitis media
aguda, que cedid con antibioterapia de amplio espectro. La
tos persite a pesar de los tratamientos realizados, haciéndo-
se productiva y emetizante, en forma de accesos cada vez mas
duraderos, siendo mds intensos al despertar por la mafnana
y con el ejercicio. Aparicion progresiva de insuficiencia res-
piratoria durante el ingreso, encontrandose como tinico hallaz-
go microbioldgico faringoamigadalitis por S. aureus. El pacien-
te no presenta regurgitacion ni vomitos nocturnos, y en la
anamnesis no se reflejaba ningtin factor desencadenante o rela-
cionado con el inicio y/o la evolucién del cuadro. No existi-
an antecedentes de bronquiolitis ni bronquitis espastica, rea-
lizando ejercicio fisico sin dificultad hasta el inicio de la tos.
Entre las multiples exploraciones complementarias que se rea-
lizan durante su ingreso (hemograma y bioquimica, o 1 anti-
tripsina, ECA, autoanticuerpos, inmunoglobulinas y comple-
mento, serologfas viricas y fingicas, muestras para estudio
microbioldgico, estudio de radiologia 6sea y ECO abdominal),
son las alteraciones encontradas en las pruebas de imagen
toracicas las que nos orientan a la hora de realizar un diag-
nostico diferencial de enfermedad pulmonar intersticial que
fundamentasen la sospecha clinica, hasta llegar a un diag-
nostico especifico de histiocitosis de células de Langerhans
pulmonar aislada.

Comentario. El diagndstico de las enfermedades pulmo-
nares intersticiales (EPI) en la infancia constituye un verdade-
ro reto para el neumoélogo infantil. Las diversas enfermeda-
des que pueden producir una EPI comparten unas caracteris-
ticas clinicas y radiol6gicas muy similares, constituyendo, en
general, las caracteristicas histoldgicas obtenidas de las mues-
tras bidpsicas las que orientan a un diagndstico especifico. Las
histiocitosis de células de Langerhans (HCL) constituyen un
grupo muy heterogéneo y poco frecuente de enfermedades que
se caracterizan por existencia de proliferacion e infiltracion
de células del sistema mononuclearfagocitico en diferentes teji-
dos. Su diversidad biolégica abarca desde formas claramente
benignas a las fulminantemente malignas, con diversas formas
intermedias. Las formas de presentacion son muy variadas y
aunque las HCL pueden aparecer a cualquier edad, cerca del
90% de los casos ocurren en menores de 15 afios, y mas del 50%
en menores de tres afios, en los cuales ocurren las formas més
graves de la enfermedad. La afectacion pulmonar es infrecuente
en la infancia, pero, como en el caso que presentamos, condu-
ce a una insuficiencia respiratoria progresiva con desenlace fatal
y pobre respuesta terapéutica con alto indice de recaidas en la
mayoria de los casos.
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29. CARDIOPATIA CONGENITA COMO DIAGNOSTICO
DE FALLO DE MEDRO. M.C. De Fuentes Acebes, M.T. Fer-
néndez Castaiio, B. Herrero Mendoza, R. Alvarez Ramos,
C.N. Villafaiie Landeira, M.L. Lopez Menéndez. Servicio de
Pediatria. Complejo Hospitalario de Ledn.

Introduccion. El fallo de medro es una entidad frecuente
que puede tener su origen en muiltiples causas organicas y no
organicas, entre las cuales se encuentran ciertas cardiopatias
congénitas. En conjunto, se presentan en un 0,5a 0,8 % de los
RN vivos. Hasta un 60% de ellas se diagnostican hacia el mes
de vida.

Caso clinico. Nifia de 7 semanas de edad que ingresa en
nuestro centro por escasa ganancia ponderal (peso P < 3, talla
P3-10) que persiste con hidrolizado de proteinas vacunas, y a
pesar de realizar una ingesta en cantidad aceptable para su peso.
Ala exploracion fisica se detecta soplo sistélico II/ VI panfo-
cal con latido fuerte, hepatomegalia de 1-2 cm y polo de bazo
palpable, objetivindose crecimiento de cavidades derechas
en el ECG. Una ecocardiografia muestra CIA tipo ostium secun-
dum grande (12,8 mm) y varias CIV musculares apicales. Inicia
tratamiento con digital y posteriormente diuréticos (furosemi-
da). Es valorada en consulta externa del Hospital Gregorio Mara-
fion de Madrid, confirméndose el diagnéstico previo y conti-
nuando con la misma medicacion. Tras el alta, sigue controles
evolutivos en ambos centros. La nifia contintia presentando dis-
nea y desaturaciones con las tomas, que junto con la curva de
peso lentamente ascendente, requiere nutricion por sonda naso-
géstrica durante varios periodos de tiempo; y se decide inter-
vencion quirtirgica, previa realizacién de cateterismo en el que
se detectan hipoplasia y coartacion de aorta. A los 3 meses y
medio es operada bajo circulacion extracorpérea, procedién-
dose a realizar cierre de CIA, aortoplastia término-terminal radi-
cal ampliada, ligadura de ductus arteriosus y de subclavia dere-
cha aberrante. Es tratada en el postoperatorio inmediato de un
bloqueo AV con corticoides (respuesta favorable). Se compli-
ca al cabo de unos dias con varios embolismos periféricos que
provocan necrosis de varios pulpejos de dedos de manos y pies,
se inicia anticoagulacién, no observdndose trombos intracar-
diacos en ecocardiografia ni lesiones isquémicas cerebrales en
la RMN. Tras el alta su estado nutricional se mantiene defici-
tario, no comenzando a mejorar hasta la edad de 10 meses, per-
sistiendo un peso por debajo del percentil 3; sin embargo, su
talla estd a los 12 meses en un percentil 10.

Comentarios: En el diagnostico diferencial de todo sindro-
me de fallo de medro entran todas aquellas enfermedades o
situaciones que provoquen un aumento del gasto energético.
Habitualmente se buscan causas de origen digestivo o infec-
cioso, olvidando la etiologia cardiaca, siendo el ECG una prue-
ba fécil de realizar y ttil de cara al diagndstico diferencial. La
repercusion de la escasa ganancia ponderal dependera de cua-
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les sean su origen e inicio, de la posibilidad de tratamiento y
del momento del establecimiento del mismo, entre otras.

SABADO 6 DE NOVIEMBRE
AULA FELIPE II (22 Planta)

Presidente: R. Galvdn
Secretario: F. A. Ordoiiez

30. PROGRAMA DE SEGUIMIENTO DE RECIEN NACI-
DOS DE ALTO RIESGO NEUROSENSORIAL. A. Blan-
co, I. del Blanco, C. Bustamante, I. Cubillo, E. Sastre, |. Sud-
rez. Seccion Neonatologin. Hospital General Yagiie. Burgos.

Objetivos. El programa de seguimiento de RN de alto ries-
go neurosensorial tiene como objetivos: dar cobertura hospita-
laria a nifios de alto riesgo neuroldgico, por sus antecedentes
en la unidad neonatal, para la deteccion precoz de déficits neu-
rosensoriales, proporcionar tratamiento y dar apoyo familiar.

Poblacién. Recién nacidos ingresados en UCIN de nuestro
hospital. Son incluidos aquéllos que al alta pertenecen a una de
las siguientes categorias: 1) Peso inferior a 1.500 g. 2) Encefa-
lopatia hipoxicoisquémica. 3) Meningitis neonatal. 4) Creci-
miento intrauterino retardado. 5) Evolutivo grave durante su
estancia en la Unidad (sepsis neonatal, shock, hipoxia severa.,
neumotorax, sindrome de distrés respiratorio, necesidad de
ventilacién mecénica, etc.).

Personal. Equipo multidisciplinar formado por: pediatria,
neurologia, oftalmologia, ORL, traumatologia y psicélogos, asis-
tentes sociales, fisioterapeutas y rehabilitadores.

Plan de seguimiento. Inicio en la unidad neonatal desde el
momento en que un recién nacido es candidato a su inclusion
en el seguimiento. Al alta hospitalaria, controles cada 3 meses
durante el primer afio, cada 6 meses el segundo y anual a par-
tir de 2 afios. Valoracion clinica de signos de alarma o secue-
las neurolégicas motoras, neuroimagenes (US, TC, RM). Con-
trol oftalmolégico a la 36 semana postconcepcional o al alta,
3%y 62 mes. PETAC al alta y 6° mes. Valoracién del desarrollo
psicomotriz (Brunet, Lezinne y Mcarthy).

Resultados. Este programa fue iniciado en 1983 y la pobla-
cion total controlada ha sido de 593 RN hasta Diciembre de 2003.
El promedio de nifios/afio es 29,6. De la poblacién ingresada
en la UCIN durante este perfodo, representan un 13% y del total
de RN vivos un 1,5% aproximadamente. Las pérdidas en el
seguimiento han sido del 5%, un 3,75% por traslado de resi-
dencia y pérdidas reales por abandono hasta un 1,25%.

Conclusiones. Creemos que, ademds de la supervivencia
de RN patoldgico, es competencia y responsabilidad de las uni-
dades neonatales vigilar la normalidad del desarrollo psico-
motor y sensorial de los recién nacidos de alto riesgo y paliar y
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corregir las desviaciones con vistas a una plena integracion
social de los nifios con problemas secuelares.

31. SEGUIMIENTO DE RECIEN NACIDOS DE ALTO RIES-
GO NEUROSENSORIAL.VALORACION DE 5 ANOS.
L del Blanco, A. Blanco, I. Cubillo, C. Bustamante, E. Sas-
tre, J. Sudrez. Seccion Neonatologia. H. General Yagiie. Burgos.

Objetivos. Describir la evolucion de una cohorte de nifios
incluidos en el Programa de Seguimiento de alto riesgo neuro-
sensorial. Se presentan los resultados de 150 casos incluidos
entre 1990 y 1995.

Material y métodos. Estudio observacional de 150 nifios.
Causas de inclusion: 1.-RN de peso < 1.500 g. 2.-Encefalopatia
hipoxicoisquémica (EHI). 3.-Meningitis neonatal. 4.-Crecimiento
intrauterino retardado (CIR) grave con perimetro craneal <P3.
5.-Evolucién grave durante su estancia en UCIN (patologia que
requirié asistencia intensiva). Poblacién estudiada, RN con cri-
terios descritos nacidos entre 1990-1995 ambos incluidos. Valo-
racion realizada en 1997 con edades comprendidas entre 2'y 7
anos.

Las secuelas se clasificaron en: a.- Desarrollo motor normal
o patolégico (formas minimas, monoparesia, diparesia, hemi-
paresia, tetraplejfa). b.- Desarrollo psiquico normal o patoldgi-
co (alteraciones del comportamiento, retraso mental modera-
do o retraso mental grave). c.- ORL: hipoacusia neurosensorial
o integridad auditiva. d -Oftalmologfa: normal o diferentes alte-
raciones. e.- Incidencia de epilepsia.

Resultados. Patologia neurolégica global (toda la muestra):
normal 122 (81,3%); patologica 28 (18,7%); formas minimas 2,7%,
monoparesia 2,1%, diparesia 5,3%, hemiplejia 1,3%, tetraple-
jia 7,3%. Desarrollo psiquico global: normal 81,3%; alteraciones
del comportamiento 3,3%, retraso mental moderado 8%, retra-
so mental grave 7,3%. Oftalmologfa: alteraciones visuales 16%;
ROP 2 casos (1,3%); hipoacusia 6 casos (4%). Los resultados
segtn las diferentes causas patolégicas fueron: secuelas moto-
ras: Peso < 1.500 g 20%, EHI 27,8%, evolucién grave 21,3%, no
hubo secuelas ni en meningitis ni en CIR. Alteraciones en desa-
rrollo psiquico: Menores de 1.500 gr 10%. EHI 30,6%; evoluti-
vo grave 16,9%, tampoco aqui encontramos secuelas en menin-
gitis, sin embargo en CIR encontramos un 18,2% de alteracio-
nes de comportamiento.

Conclusiones. La encefalopatia hipoxicoisquémica es el
proceso con mayor riesgo de secuelas, tanto motoras, como
retraso mental. Los nifios con evolucién grave durante su estan-
cia en UCIN y los menores de 1.500 g asi mismo, tienen un alto
porcentaje de déficits motores, aunque mejor perspectiva en la
esfera mental. La meningitis tuvo un buen prondstico en nues-
tra serie. Destacamos las alteraciones de comportamiento y coe-
ficientes de desarrollo limites en los CIR.

32. NEVUS MELANOCITICO CONGENITO GIGANTE:
ESTRATEGIAS DE DIAGNOSTICO Y SEGUIMIENTO.
A. Blanco, I. del Blanco, I. Cubillo, C. Bustamante, E. Sastre,
C. De Frutos. Seccién Neonatologin. H. General Yagiie. Burgos.

Introduccién. El nevus melanocitico congénito es una lesion
cutdnea hiperpigmentada debida a la proliferacién de las célu-
las melénicas. Aparece en aproximadamente un 1% de los recién
nacidos vivos. Se clasifica segtin su tamafio en: pequefio (<
1,5 cm), mediano (> 1,5 cm) y gigante (> 20 cm).

Caso clinico. Recién nacida de 38 semanas de gestacion, sin
antecedentes de interés, que presenta al nacimiento lesion hiper-
pigmentada de bordes irregulares de mas de 20 cm de didme-
tro en el drea del pafial, espalda y region vulvar, con una lesion
ulcerada de 1,5 cm de didmetro en la zona central.

Se cataloga la lesiéon como nevus melanocitico congénito
gigante (NMCG) por su tamafio y sus caracteristicas melanicas.
El resto de exploracion fisica y pruebas complementarias fue-
ron normales. El diagnéstico de confirmacion se basé en la ana-
tomia patolégica, tras biopsia dirigida. Los estudios de neu-
roimagen de seguimiento estan atin pendientes de catalogar.
La evolucién clinica ha sido favorable, sin presentar sintomas
neuroldgicos y con cierta regresién del pigmento en las regio-
nes més periféricas.

Discusién. Los NMCG son aquéllos que ocupan mas de 120
cm 2 de la superficie total del neonato o de mas de 20 cm de dia-
metro. La incidencia de estos nevus es de 1/20.000 RN sanos.
Su localizacién més frecuente es la region posterior del tronco.
Las alteraciones cutdneas y extracutdneas asociadas al NMCG
son muy diversas, pero interesa descartar dos de ellas por su
implicacién prondstica: la malignizacion hacia un melanoma
cutdneo (riesgo estimado de 5-10%) y la asociacién de melano-
sis neurocutdnea. El seguimiento de estos pacientes debe rea-
lizarse de manera protocolizada, solicitando RM como prue-
ba principal de neuroimagen. Los controles de RM cerebral
deben realizarse al mes de vida y posteriormente cada 6 meses,
debido a que hasta un 26% de los nifios con NMCG presentan
alteraciones compatibles con melanosis del SNC.

Conclusién. EINMCG es una entidad poco frecuente, pero
de caracteristicas bien definidas. La estrategia de seguimiento
debe ser multidisciplinar (pediatra, dermatélogo, cirujano plés-
tico, neurdlogo...). La actitud terapéutica es altamente depen-
diente de cada caso, pero el seguimiento del NMCG debe pro-
tocolizarse de manera concreta.

33. CANDIDIASIS CONGENITA ASOCIADA A DISTRES
RESPIRATORIO NEONATAL. M.]. Bartolomé Albistegui,
H. Gonzilez Garcia, G. Moussallem Dimian, ].L. Hernanz
Sanz, A. Villar Villanueva. Unidad de Pediatria. Hospital de
Medina del Campo. Medina del Campo, Valladolid.
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La candidiasis cutanea congénita es una rara enfermedad
adquirida por via ascendente, que puede afectar a fetos de emba-
razadas que presentan vulvovaginitis por candida. Las lesiones
cutdneas estdn presentes al nacer o en las primeras horas de
vida. En algunos nifios se asocian sintomas de distrés respira-
torio o signos clinicos de sepsis durante los dos primeros dias
de vida. Presentamos un caso de candidiasis cutanea congéni-
ta en un recién nacido a término que cursé con distrés respi-
ratorio leve y signos biol6gicos de infeccién neonatal.

Recién nacido a término procedente de primer embarazo
que cursé con candidiasis vaginal cronica desde el tercer mes
de embarazo hasta el parto, resistente al tratamiento topico.
Madre polinica, sin otros antecedentes familiares relevantes.
Parto por cesdrea por desproporcion cefalopélvica. Reanima-
cién neonatal superficial (Apgar: 9/10). Somatometria neona-
tal: peso: 3.900 g, talla: 51 cm, p.cefdlico: 35,5 cm. Al nacer se
aprecié exantema macular eritematoso confluente generaliza-
do con elementos maculares de igual distribucién, con afecta-
cién de las mismas caracteristicas del cordén umbilical. A las
pocas horas de vida las méculas evolucionaron a vesiculas y se
manifesté polipnea y leve tiraje subcostal. La radiologia de térax
revel6 un pequeo infiltrado en el 16bulo superior izquierdo.
En la analitica realizada destacé la positividad de la proteina C
reactiva (5,9 mg/dL). Los diagnésticos diferenciales que ini-
clalmente se valoraron fueron la piodermitis estafilocdcica, una
infeccién herpética y la candidiasis congénita. Se obtuvieron
cultivos periféricos, urocultivo y hemocultivo y se inici6 tra-
tamiento con ampicilina, gentamicina y aciclovir parentera-
les. A las 24 horas de vida persistia la polipnea sin tiraje, sin
necesidad de oxigenoterapia suplementaria. A las 48 horas desa-
parecio la polipnea, las vesiculas se transformaron en pustulas
con exudado blanquecino, persistia la positividad de la prote-
ina C reactiva con la misma intensidad y en todos los cultivos
periféricos obtenidos (faringeo, nasal, 6tico, conjuntival, plie-
gue cutdneo y umbilical) se obtuvo cultivo puro de Candida albi-
cans. Se inicid entonces tratamiento con anfotericina B liposo-
mial suspendiendo el aciclovir. A las 72 horas el recién nacido
permanecia eupneico con episodios de bradicardia, sin hepa-
toesplenomegalia, las ptstulas dieron paso a descamacion cuta-
nea con exudado blanquecino, se apreciaron lesiones orales de
aspecto micético, en el urocultivo y en el hemocultivo no se
observo crecimiento bacteriano ni flingico y descendio la inten-
sidad de la positividad de la proteina C reactiva. Se afiadio tra-
tamiento topico y oral con nistatina. La evolucion posterior fue
muy favorable, con regresion total de las manifestaciones cuta-
neomucosas y desaparicion de los signos bioldgicos de infec-
cién neonatal, sin que se registraran efectos secundarios por el
tratamiento con anfotericina B liposomial durante 10 dias.

En la mayorifa de los recién nacidos a término con candi-
diasis congénita la infeccion se localiza en la piel y no es nece-
sario el tratamiento parenteral antiftingico. En los casos en que
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se asocia clinica respiratoria transitoria y signos de sepsis algu-
nos autores describen evolucién favorable con tratamiento oral
y topico. Sin embargo, en los 13 casos previamente publica-
dos de candidiasis congénita con evidencia de infeccion sisté-
mica en recién nacidos de més de 1.500 g, se produjeron dos
muertes atribuidas a neumonia o sepsis por Candida. Por ello
otros autores recomiendan considerar el tratamiento endove-
nosos antiftingico en los casos de candidiasis congénita que aso-
cien clinica respiratoria o signos de sepsis.

34. HYDROPS FETAL DE CAUSA INMUNE. M.]. Gonzilez
Arranz, E. Burén Martinez, S. Castrillo Bustamante, P.
Alvarez Mingorance, P. Alonso Lopez. M. Ramos Luque.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. Se considera hydrops fetal a la presencia de
liquido extracelular en exceso en dos o mas lugares (pleura,
pericardio, cavidad peritoneal), incluyendo edema subcuténeo,
engrosamiento placentario y polihidramnios. Desde la intro-
duccién de inmunoglobulina anti D (1960) en madres Rh nega-
tivas para la prevencion de la enfermedad hemolitica isoinmune
del recién nacido, su principal etiologfa no es inmunolégica.

Caso clinico. Se trata de una recién nacida por cesdrea elec-
tiva a las 31 semanas de gestacion, tras tratamiento corticoideo
materno, ante el diagndstico de hydrops fetal. En la ecografia
obstétrica destacaban una gran ascitis, un pequefio derrame
pleural y pericardico y un aumento de flujo en arteria cere-
bral media.

Grupo sanguineo materno B Rh positivo, diagnosticada en
ésta su cuarta gestacion de sensibilizacion anti D, con titulos la
semana previa al nacimiento de 1/1.024. Las dos primeras hijas
de la serie son Rh positivo y la segunda tiene antecedente de
anemia que precisé transfusion de hematies en su segundo mes
de vida. La tercera gestacion se interrumpi6 voluntariamente,
no recibiendo inmunoglobulina anti D en ninguna gestacion.

Al nacimiento presenta aspecto edematoso, esfuerzo respi-
ratorio ineficaz, frecuencia cardiaca de 70-80 lpm, palidez inten-
sa, hipotonia, y una intensa distensién abdominal. En el pari-
torio se realiza intubacién endotraqueal; cateterizacion de vena
umbilical y transfusion de concentrado de hematies grupo 0 Rh
negativo, y se realiza drenaje de liquido ascitico mediante paran-
centesis evacuadora con angiocatéter. Tras esto, se traslada a la
Unidad de Neonatologia en incubadora de transporte con ven-
tilacion mecanica convencional.

Alingreso se inicia ventilacién mecdnica de alta frecuen-
cia y se administra surfactante, se canaliza arteria umbilical
y de nuevo vena umbilical, seguidamente se realiza exan-
guinotransfusion con concentrado de hematies grupo 0 Rh
negativo. Se instaura fototerapia, perfusién glucoelectroliti-
ca y antibioterapia; y se pauta tratamiento diurético con furo-
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semida, perfusién continua de dopamina y se administra vita-
mina K.

En sangre de cordén se comprueba grupo sanguineo B Rh
negativo con test de Cooms directo muy positivo; anemia inten-
sa que se corrige con las medidas anteriores; e hiperbilirrubi-
nemia de predominio indirecto, que aumenta en los primeros
dias de vida principalmente a expensas de la bilirrubina direc-
ta, y originando un sindrome del nifio bronceado. Cifras maxi-
mas el 3¢ dia: bilirrubina total: 34,64mg/dL, con 30 mg/dL
de componente directo y 4,64 mg/dL de indirecto, que des-
cienden paulatinamente. En la ecografia abdominal se observa
hepatomegalia sin alteraciones morfoldgicas y sin alteracion de
las vias biliares. La hipertransaminasemia inicial se corrige en
los primeros dias.

Presenta trombopenia progresiva, por lo que precisa tres
transfusiones de concentrado de plaquetas en los cinco prime-
ros dias y el dia 17° precisa administracién de concentrado de
hematies por anemia.

La evolucion respiratoria y cardiovascular ha sido favora-
ble; ha presentado sepsis por S. epidermidis que se tratd de acuer-
do con el antibiograma; se ha observado dilatacién no progre-
siva de los ventriculos laterales en las ecografias cerebrales y
cabe destacar los problemas para la nutricién y para la ade-
cuada ganancia ponderal que ha presentado en las primeras
semanas.

Consideramos de interés este caso por la gravedad y la infre-
cuencia de esta patologia en el momento actual. El éxito en la
atencién de estos nifios en el momento del nacimiento requie-
re la participacién de varios profesionales entrenados en el
manejo neonatal

35. HIPOGLUCEMIA GRAVE REFRACTARIA NEONATAL.
L del Blanco, A. Blanco, 1. Cubillo, C. Bustamante, C. de
Frutos, . Sudrez. Seccién Neonatologia. Hospital General Yagiie.
Burgos.

Introduccién. La nesidioblastosis es una causa de hipe-
rinsulinismo persistente con macrosomia e hipoglucemias gra-
ves de dificil control durante el periodo neonatal o durante los
primeros meses de vida.

Caso clinico. Recién nacido varén de 39 semanas de edad ges-
tacional con somatometria muy por encima del percentil 99 (peso:
6.130 g, talla: 57 cm, perimetro cefalico: 37 cm), hijo de padres
sanos sin antecedentes de interés. La gestacion y el parto cursa-
ron con normalidad. A la hora de vida comienza con un cuadro,
clinica y analiticamente compatible con hipoglucemia; inician-
dose aportes de glucosa iv a 6 mg/kg/min, llegando a precisar
hasta 24 mg/kg/min a partir del tercer dia de vida. Las técnicas
de imagen pancredticas fueron normales. Ante la sospecha de
nesidioblastosis (indice glucosa/insulina<<3, insulina muy alta

en hipoglucemia) a partir del 6° dia de vida se inicia tratamiento
con hidrocortisona y diazéxido con ausencia de respuesta sin
poder reducir los aportes de glucosa. A los 22 dias de vida se afiade
tratamiento con octedtrido sin respuesta a dosis maximas. Se rea-
liza pancreatectomia parcial sin conseguirse resultados. La ana-
tomiapatoldgica fue sugestiva de nesiodioblastosis. Deterioro cli-
nico progresivo falleciendo a los 2 meses y medio de vida por fallo
multiorgdnico en el contexto de sepsis nosocomial.

Discusion. Ante una hipoglucemia severa con mala res-
puesta al tratamiento hay que pensar en un hiperinsulinismo
permanente por hiperproduccion pancredtica, ya sea secunda-
ria a hiperplasia, adenoma o nesidioblastosis. Son pacientes que
requieren aportes de glucosa por encima de 6-8 mg/kg/min,
llegando hasta incluso 20 mg/kg/min. Es una entidad de difi-
cil diagndstico, tanto por técnicas de imagen, como por cate-
terismo de vasos pancredticos o arteriografia. El tratamiento
inicial es farmacolégico con diazdxido, octedtrido, somatosta-
tina u otros farmacos con experiencia mas limitada, como el
nifedipino. En caso de que no responda al tratamiento médi-
co es preciso la cirugia: extirpacion del adenoma, pancreatec-
tomia parcial o total en casos extremos. Pese a todo los resul-
tados de la cirugia son bastante limitados.

Conclusiones. El hiperinsulinismo persitente por nesidio-
blastosis es una entidad de dificil manejo clinico y terapetitico.
Son indicadores de mal pronéstico el debut en el periodo neo-
natal, la gravedad clinica, la falta de respuesta al tratamiento
médico y la afectacion pancredtica difusa.

36. HEMOFILIA GRAVE DE PRESENTACION NEONATAL.
L del Blanco, A. Blanco, C. Bustamante, 1. Cubillo, ]. Sud-
rez, ].M. Montero. Seccidn Neonatologin. Hospital General
Yagiie. Burgos.

Introduccion La hemofilia es un trastorno hereditario de la
coagulacion con ausencia o disminucién de factores de la coa-
gulacién. La hemofilia tipo A, con déficit de factor VIII, es la
mas frecuente afectando a 1/10.000 varones. La incidencia de
hematoma subgaleal neonatal en la hemofilia es muy baja. El
diagndstico de hemofilia en periodo neonatal es infrecuente.

Caso clinico. Recién nacido varén. Gestacion normal. Parto
a término, eutdcico. Antecedentes familiares sin interés. Se detec-
ta a las 12 horas de vida cefalohematoma, presentando a las 24
horas palidez con afectacion del estado general, aumento del
perimetro cefalico en 3 cm, hemoglogina 5,8 mg/dL, TTPA 106
segundos, TP 47% y tasa de factor VIII 1%, por lo que se deci-
de iniciar tratamiento con factor VIII y transfusién de concen-
trado de hematies, con mejoria clinica y normalizacion de la
coagulacion. A las 48 horas de vida presenta episodios de bra-
dicardia extrema y apnea que precisa reanimacion con intu-
bacién endotraqueal y adrenalina, con posterior recuperacién
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completa. El resto de estudios analiticos y de imagen no pre-
sentan alteraciones.

Discusion. La hemofilia es un diagndstico neonatal poco
frecuente. La hemofilia tipo A representa el 87% de las diag-
nosticadas. Herencia ligada al cromosoma X con 30-50% de
mutaciones de novo. Es catalogada de leve, moderada o grave
segun los niveles de factor VIII ( < 1%, 2-5%, 6-30%). Los hema-
tomas subgaleales localizados en el espacio subaponeurdtico
permiten gran acimulo de sangre, lo cual condicionara la cli-
nica de estos pacientes. En los pacientes hemofilicos no pare-
ce existir aumento de la incidencia de cefalohematomas aun-
que si en partos por ventosa.

Conclusion. El diagndstico de la hemofilia debe ser reali-
zado de forma precoz y ser sospechado ante un hematoma sub-
galeal de origen atraumatico, pudiéndose iniciar el tratamien-
to etioldgico.

37. INFARTO CEREBRAL NEONATAL. A. Blanco, I. del Blan-
co, C. Bustamante, I. Cubillo, C. de Frutos, E. Sastre. Sec-
cién Neonatologin. Hospital General Yagiie. Burgos.

Introduccidn. El infarto cerebral isquémico constituye la
segunda causa en orden de frecuencia de convulsiones neo-
natales, y representa una fuente importante de handicaps en la
infancia. La asociacion de estados protrombéticos es frecuente,
estando presente hasta en el 68% de los casos.

Caso clinico. RN a término de PAEG ingresado por acido-
sis perinatal. Hijo de padres sanos, no consanguineos. Gesta-
cién controlada de curso normal. Cesarea urgente a las 41 sema-
nas por riesgo de pérdida de bienestar fetal con Apgar 2/8/9
y pH de cordén 7,09/7,09, precisando reanimacion tipo IIL.
Exploracion fisica al ingreso dentro de la normalidad, con correc-
cién espontanea de la acidosis. A las 8 horas de vida se realiza
EEG objetivando crisis eléctrica focal temporal derecha, sin
correlacion clinica, iniciando tratamiento con fenobarbital (PB).
Alas 18 horas de vida presenta crisis tonicoclonica focal de
extremidad superior izquierda, que se repite a las 21 y a las 24
horas, cediendo tras nueva dosis de choque de PB. Permane-
ce asintomatico a partir de entonces, en tratamiento con PB. En
los EEG persisti6 focalidad eléctrica temporal derecha, aunque
sin eventos criticos. Las ecografias cerebrales fueron normales,
si bien en la RM a los 11 dias de vida se objetivé un infarto isqué-
mico subagudo perisilviano derecho. Los estudios de trombo-
filia en el RN han sido negativos y la ecocardiografia no demos-
tré alteraciones. A la edad actual de 3 meses permanece asin-
tomatico, si bien no es posible descartar atin la posibilidad de
déficits neuroldgicos.

Discusion. La incidencia de infarto cerebral isquémico en
el RN es de 1/4.000 RN vivos, manifestandose caracteristica-
mente por crisis convulsivas focales en las primeras 24 horas
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de vida. La mayoria corresponden a tromboembolismos en el
territorio de la arteria cerebral media. El diagndstico se basa en
los hallazgos por imagen, siendo la RM la técnica con mayor
sensibilidad. Es obligado descartar trastornos trombofilicos con-
génitos y cardiopatias. Hasta 2/3 de los pacientes presentaran
secuelas.

Conclusion. La aparicién de convulsiones focales en un
recién nacido a término debe sugerir, como primera posibilidad
diagndstica, un infarto cerebral isquémico. La ecografia cerebral
normal no excluye su diagnéstico, por lo que se debe valorar la
realizacion de otras técnicas con mayor rendimiento.

SABADO 6 DE NOVIEMBRE
PARANINFO (3* Planta)

Presidente: S. Mdlaga
Secretario: J.C. Silva

38. ANALISIS DE LA FIABILIDAD DE DOS DOSIMETROS
PORTATILES DE GLUCEMIA. S. de Ia Torre Santos, | .E.
Ferndndez Alonso, R. Cancho Candela, P. Rostami, |. Peral-
ta Mateos, C. Rey Garcia, 1. Rojo. Servicio de Pediatrin. Hos-
pital Rio Carridn de Palencia.

Introduccion. La determinacién de la glucemia es un para-
metro de uso habitual en la practica clinica. Se ha cuestionado
la fiabilidad de los resultados obtenidos por dosimetros porta-
tiles en comparacion con los valores determinados en el labo-
ratorio, sobre todo en situaciones de hipoglucemia.

Objetivo. Comparacién de dos dosimetros portatiles en
la medicién de niveles de glucemia en recien nacidos y lac-
tantes.

Sujetos, material y métodos. Se trata de un estudio des-
criptivo transversal. La fiabilidad se valor¢é mediante el Coefi-
ciente de Correlacién Intraclase y el andlisis de Bland-Altman.
Se analizaron 102 determinaciones en 98 nifios. Se realizaron
determinaciones en sangre capilar de talon y en vena periféri-
ca. Se usaron dos reflectémetros modelo Glucocard Memory ®
y un analizador central modelo Dimension-RxL.

Resultados. La distribucion por sexo fue de 62 varones y
36 mujeres. La mediana de la edad es de 5 dias, con una ampli-
tud intercuartil de 59 dias. La mediana del peso es 3.700 g, con
una amplitud intercuartil de 1.782 g.

En las comparaciones realizadas entre los valores de labo-
ratorio y los dosimetros se encontraron valores entre 0,79-0,84
y en la comparacién entre los dosimetros los valores son entre
0,79-0,98.

En el analisis de Bland-Altman los intervalos de concor-
dancia fueron més ampliosL cuando se compard el analiza-
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dor central frente a los dosimetros (39-44 mg/dL), y en la com-
paracion entre los dosimetros entre s el intervalo de concor-
dancia fue de 12-41 mg/dL.

Conclusiones. Las medidas de laboratorio infraestiman los
valores de glucemia probablemente por el retraso en el anali-
sis de la muestra.

39. HIPOGLUCEMIA NEONATAL EN EL SINDROME DE
BECKWITH-WIEDEMANN. S. de la Torre Santos, ].E. Fer-
nandez Alonso, L. Martin Merino, ].A. Alvaro Espinosa, C.
Uruedia Leal, MLJ. Sdnchez Marcos. Servicio de Pediatria. Hos-
pital Rio Carrion. Palencia.

La incidencia del sindrome de Beckwith-Wiedemann es de
1:15.000 nacimientos, y los casos pueden ser esporadicos (85%)
o por herencia autosdmica dominante (15%). Se piensa que el
fenotipo es causado por un disbalance de genes criticos loca-
lizados en el cromosoma 11p15, que resulta de mutaciones, diso-
mia unipaternal, o duplicaciones y traslocaciones.

Este sindrome estd caracterizado por macrosomia fetal, con
hallazgos clinicos que incluyen: macroglosia (90%), crecimien-
to por encima del percentil 90 (88%), defectos de la pared abdo-
minal, como onfalocele (80%), pliegues auriculares (76%), ano-
malias renales (59%) y hemihipertrofia (24%). De los nifios con
este sindrome, el 50% presenta hipoglucemia transitoria o pro-
longada debida a hiperinsulinismo. Existe un riesgo incre-
mentado de tumores (4%), principalmente de tumor de Wilms,
neuroblastoma, hepatoblastoma y gonadoblastoma, por lo que
deben ser monitorizados con intervalos de 6 meses hasta los 6
afios de edad con ecografias abdominales y niveles de alfa-feto-
proteina en suero.

Presentamos dos casos de sindrome de Weckwith-Wiede-
mann que, ademas de los hallazgos morfolégicos tipicos de este
cuadro, cursaron con hipoglucemia neonatal persistente a pesar
de la administracién de elevados aportes de glucosa y corti-
coides, y que hicieron necesaria la administracion de diazéxido
para la correccién de la glucemia durante 3 y 7 meses respecti-
vamente condicionando el manejo clinico de los pacientes.

En ambos casos se detect6 reflujo vesicoureteral bilatral
grado 3 y 5 respectivamente.

40. DISLIPEMIA EN LACTANTE. ]. Peralta Mateos, P. Ros-
tami, ].E. Fernandez Alonso, S. de la Torre Santos, R. Can-
cho Candela, C. Uruefia Leal. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Rio Carrion. Palencia.

Introduccion. La alteracion en la composicién normal de
los lipidos plasmaticos constituye la caracteristica definitoria
de un grupo de enfermedades conocidas como dislipemias o dis-

lipoproteinemias. Estas pueden resultar de una alteracion gené-
tica (primarias) o adquirida (secundarias).

Caso clinico. Lactante de 6 y 1/2 meses de edad que ingre-
sa por hiporexia, vomitos y estancamiento ponderal. No ante-
cedentes patologicos de relevancia. Antecedentes personales:
Embarazo controlado, parto mediante cesarea programada,
peso al nacimiento: 3.050 kg.Exploracidn fisica: desarrollo pon-
deroestatural en limites normales, discreta hepato-esplenome-
galia confirmada ecograficamente. Evolucidn: tras ser diagnos-
ticada de infeccién del tracto urinario, en analitica de control
se encuentran los siguientes valores: trigliceridos, 2.500 mg/dl,
Colesterol total, 210 mg/dL; comprobados en control posterior
realizado tras el ayuno pertinente.

Conclusiones. Presentamos un caso, pendiente de catalo-
gacion etiologica definitiva, de particular interés por su hallaz-
go en un lactante con las peculiaridades dietéticas que ello supo-
ne.

41, HIPERTIROTROPINEMIA ASOCIADA A HIPERTRO-
FIA DE VENTRICULO DERECHO. S.I. Marin Urueiia, A.
I. Beltrdn Pérez, F. Centeno Malfaz, R. Del Rio Florenti-
no, M.F. Omaiia Alonso, C. Gonzilez Armengod. Unidad de
Neonatologia. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Del
Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién. Presentamos el caso de una recién nacida
(RN) mujer que ingresa en nuestra Unidad de Neonatologia
por presentar un cuadro compatible con maladaptacion a la
vida extrauterina en el periodo neonatal inmediato.

Antecedentes. Maternos sin interés, primigesta primipara.

Embarazo controlado de curso normal. Serologia de infec-
ciones connatales negativas. Realizadas tres ecografias: acor-
des y normales.

Se realiza cesarea urgente a las 38+1 semanas de gestacion
por riesgo de pérdida de bienestar fetal. Toma de Streptococo
agalactine negativa. Bolsa rota intraparto, liquido amniético claro.
Presenta una circular prieta. Aceptable estado al nacer, con acro-
cianosis. Precisa reanimacion con oxigeno indirecto. Test de
Apgar 6/7/8 alos 1/5 y 10 minutos de vida respectivamente.

Presentacion clinica. A su ingreso en la Unidad de Neona-
tologia presenta un cuadro de distrés respiratorio leve, pau-
tandose oxigeno suplementario con FiO; inicial y maxima de
0,24. Mantiene saturaciones de oxigeno > 95%. Se retira el oxi-
geno suplementario a las 5 horas de vida, asintomatica desde
las 3 horas de vida.

Alas 20 horas de vida vuelve a estar levemente hipoxémi-
ca reiniciandose oxigenoterapia indirecta. Se mantiene de forma
intermitente durante los primeros 7 dias de vida. Presenta epi-
sodios de cianosis perioral que coinciden con la alimentacion
hasta el 10° dia de vida.
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Inicia diuresis a las 2 horas de vida, siempre dentro de ran-
gos normales. A la exploracion se objetiva edema marcado de
extremidades inferiores, que deja févea, y que no cede a pesar
de mantener buenas diuresis. Mejorfa progresiva con desapa-
ricion de los edemas el 7°-8° dia de vida.

Pruebas complementarias. Estudio de funcién renal en san-
gre y orina normales. Proteinas plasmaticas dentro de la nor-
malidad. Ecocardiografia en el 3 dia de vida: hipertrofia seve-
ra del ventriculo derecho, sin obstruccion a la entrada ni salida
de dicho ventriculo. No otras alteraciones. Control al 8° dia
de vida: hallazgos similares.

Estudio de hormonas tiroideas al 4° dia de vida: elevacion
de TSH con T3 y T4 libres dentro de rangos normales. Control
similar a la semana de vida.

Conclusiones. Ante un cuadro clinico compatible con dis-
funcién tiroidea, resulta imprescindible una valoracién car-
diolégica para descartar cardiopatias congénitas, entre ella la
miocardiopatia hipertréfica.

42, ESTUDIO DE LA VARIACION DE LOS PARAMETROS
ANTROPOMETRICOS DE OBESIDAD EN LA POBLA-
CION ESCOLAR DE CASTILLLA Y LEON. I. Diez Lopez,
M.P. Redondo, M. Alonso Franch, D. Redondo, A. Arranz,
M.]. Martinez Sopena. Endocrinologia y Nutricion Pedidtrica.
Servicio de Pediatria del Hospital Universitario de Valladolid.
Area de Nutricion y Bromatologia, Departamento de Pediatria de
In Facultad de Medicina de Valladolid.

Resumen. En los tltimos afios asistimos a un alarmante
incremento, tanto de la prevalencia, como del grado de obesi-
dad en la poblacién infantojuvenil en nuestro medio, de tal
manera que actualmente se considera una auténtica epidemia
y un problema de salud ptblica de primera magnitud que es
necesario controlar desde su inicio, siendo el papel del pedia-
tra fundamental en la deteccidn y tratamiento de la misma.

Objetivo. Estudiar el cambio producido en las tiltimas déca-
das en los pardmetros antropométricos, asi como en los indices
ponderoestaturales comtinmente utilizados en la catalogacion
de la obesidad en la poblacién escolar de nuestra comunidad.

Material y métodos. Se tomaron medidas somatométricas
completas que incluian peso (kg), talla (m), perimetros (cm) y
pliegues cutdneos (mm), en dos muestras representativas de
escolares de nuestra comunidad, separadas por una década. La
primera muestra (Arranz afios 87-88) estaba constituida por un
total de 3.100 nifios (1.542 nifios y 1.558 nifias) con edades com-
prendidas entre los 6 y los 14 afios, la segunda muestra (afios
97-98) reunia un total de 4.904 nifios (2.436 nifios y 2.468 nifias)
de edades comprendidas entre los 3 y los 18 afios; del total mues-
tral, en este caso hemos seleccionado el intervalo de edad entre
los 6y los 14 afos para realizar las comparaciones. Las medidas
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antropométricas fueron recogidas por el mismo explorador, para
minimizar el sesgo interobservador, siguiendo protocolo pre-
viamente estandarizado y utilizando material validado. Se cal-
culé el indice de masa corporal (IMC) para realizar las catalo-
gaciones nutricionales. Para comparar las variables se calcul6 la
Z score utilizando como valor 0 (patrén de referencia) la media
y la desviacion estandar (DS) para cada grupo de edad y sexo,
y para cada variable en la muestra de los afios 87-88. Se realizo
un analisis descriptivo de las mismas a través del programa esta-
distico SPSS, por grupos de edad y sexo estimando ademas la
distribucién en percentiles. Comparamos los resultados obte-
nidos mediante la t de Student (nivel de significacién p < 0,05).
Resultados. Se evidencio un incremento secular, tanto de
la talla como del peso en nuestra poblaci6n entre los dos gru-
pos estudiados, tal y como se refleja en la siguiente Tabla I:

Tabla I
Z score (incremento)
Castilla y Leén Peso Talla IMC
Promedio ninos 0,09 0,13 0,05
Promedio nifias 0,23 0,40 0,13

EI IMC también se incrementa en ambos sexos y para cada
uno de los grupos de edad, siendo mds evidente en las nifias.

Estos incrementos son estadisticamente significativos (p <
0,05)

Paralelamente se observa una disminucién del perimetro
braquial junto a un incremento de los pliegues tricipital y subes-
capular, lo que evidencia- al menos a regionalmente- un aumen-
to de la grasa corporal y/o un cambio en la distribucion de
los compartimentos corporales (masa grasa y masa magra).

Conclusiones. Nuestra poblacion escolar ha sufrido un
incremento, tanto de talla, como de peso, lo que se traduce en
un incremento en los indices ponderoestaturales (IMC) siendo
este mas acusado en ambos sexos y en cada uno de los grupos
de edad.

43. PROBLEMAS EN LA CATALOGACION DE LA OBESI-
DAD: POBLACION ESCOLAR DE CASTILLA Y LEON
VS TABLAS ORBEGOZO AIZAGUIRRE 1985/2004. I.
Diez Lopez, M. P. Redondo, M. Alonso Franch, D. Redon-
do, F. Conde, M. ]. Martinez Sopena.Endocrinologia y Nutri-
cidn Pedidtrica. Servicio de Pediatria del Hospital Clinico Uni-
versitario de Valladolid. Area de Nutricion y Bromatologia. Depar-
tamento de Pediatria de la F. de Medicina de Valladolid.

Resumen. La elaboracion de tablas antropométricas de
poblacién infantil en las distintas regiones y CC.AA., permite
realizar estudios comparativos respecto a estandares habitual-
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Tabla II.
Z score
(incremento) Peso Talla IMC
Ref M. Ref. Ref M. Ref. Ref M. Ref.
Hernandez 1985 | Orbegozo 2004 | Hernandez 1985 Orbegozo 2004 | Ref M. Hernandez 1985 | Orbegozo 2004
Promedio nifios 0,13 -0,20 0,12 0,02 0,03 -0,27
Promedio nifias 0,15 -0,14 0,07 0,00 0,01 0,11

mente utilizados en la practica clinica. Sin embargo, los valo-
res de referencia utilizados para realizar estas catalogaciones
también sufren modificaciones, ya que son obtenidos sobre estu-
dios de base poblacional, donde los “valores normales” tien-
den a ser cada vez mayores.

Objetivo. Comparar las medidas antropométricos de la
poblacién escolar de nuestra regién con las tablas de referencia
del Estudio de Orbegozo Aizaguirre en poblacién infantil de
Bilbao del afio 2004 frente a los valores de referencia habitual-
mente utilizados de la misma fundacién del afio 1985.

Material y métodos. Se dispone de una muestra represen-
tativa de la poblacién infanto juvenil de nuestra comunidad
constituida por 4.904 nifios (2.436 nifios y 2.468 nifias) de eda-
des comprendidas entre los 3 y los 18 afios, la cual fue disefa-
da para el estudio de las variables antropométricas realizado
por el Departamento de Pediatria de la Facultad de Medicina
de Valladolid, en los afios 1997-1998. Para nuestro trabajo se
selecciond la poblacion infantil comprendida entre los 6 y 14
afos. Se realizaron medidas antropométricas completas con
material validado siguiendo protocolo estandarizado. Para cada
una de las variables generadas se realiz el calculo de la Z score
tomando como referencia los valores normales de la tablas de
M. Hernandez (1985) y en un segundo momento los valores de
referencia de los datos publicados por la Fundacion Orbego-
z0 Aizaguirre (2004) sobre la base del estudio transversal rea-
lizado en la poblacion de Bilbao (2001).

Se realiz6 un anélisis descriptivo de las variables median-
te el del programa estadistico SPSS, y se estimaron las dife-
rencias a partir del calculo de la t de Student, estableciendo
como significativa una p < 0,05.

Resultados. Si comparamos globalmente los datos de nues-
tra Region con la referencia del grupo de Orbegozo (afio 1985),
se evidencia que nuestros nifios y nifias presentaban, como pro-
medio, un peso e IMC por encima de la media, si ademas con-
sideramos el punto de corte habitualmente utilizado para cata-
logar el sobrepeso (P75) y la obesidad (P90), un alto porcenta-
je de nuestros nifios serfan catalogados como obesos.

Al comparar estos misms datos con los nuevos valores de
referencia del grupo Orbegozo (afio 2004), los promedios para
las mismas variables estan por debajo de la media, siendo la
diferencia significativa (p < 0,05). (Tabla II).
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Conclusiones. El incremento de peso de e IMC experi-
mentado en la poblacién infantil lleva a que también se incre-
menten los valores considerados normales (estindares de refe-
rencia). Esto supone que individuos catalogados con sobrepe-
so previamente, en la actualidad serfan considerados en situa-
cién de normopeso. No podemos, sino invitar a una reflexion
sobre la adaptacién de los nuevos estindares de normalidad,
no sélo sobre los puntos de corte, para realizar las catalogacio-
nes, si queremos plantearnos la prevencion y el manejo tera-
péutico de la obesidad, problema que actualmente se conside-
ra como una de las mayores epidemias del siglo XXI.

44. TRATAMIENTO DE LA DIABETES MELLITUS TIPO 1
EN LA INFANCIA CON BOMBA DE INSULINA (CSII).
C. Bustamante, I. del Blanco, I. Cubillo, A. Blanco, ]. Rodri-
g0, .M. Merino. Servicio de Pediatrin. H. General Yague. Burgos.

El tratamiento intensivo de la diabetes mellitus tipo 1 (DM1)
con multiples inyecciones de insulina y frecuentes controles dia-
rios de glucemia capilar en régimen de autocontrol es hoy incues-
tionable desde la realizacion del estudio DCCT (1993), llevado
a cabo en EE.UU. La posibilidad de la perfusién continua de
insulina via subcuténea (CSII) con un dispositivo comodo y tole-
rable, se muestra como una alternativa eficaz a las multiples
inyecciones diarias de insulina que se necesitan para un correc-
to control metabdlico de la DM1 en un intento de retrasar y/o
evitar las temibles complicaciones cronicas de esta enfermedad.

Revisamos la evolucion durante el periodo de tratamiento
con CSII (10 meses-22 meses) de tres nifios con diabetes melli-
tus tipo 1 en edad prepuberal, valorando los datos epidemio-
16gicos y la evolucion de los pardmetros clinico-metabdlicos
antes y después (perfil glucémico, hemoglobina glicosilada,
hipoglucemias, cetoacidosis, calidad de vida, curva pondero-
estatural).

Conclusiones. Pese al escaso nimero de nifios y el corto
periodo del tratamiento, la CSII es una pauta bien tolerada y
asumida por los nifios y sus padres, que mejora 0 mantiene un
buen control metabdlico, que en nifios y familias con buena edu-
cacion diabetolégica no presenta complicaciones importantes
y que mejora la calidad de vida de las familias.
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gacién de trabajos relacionados con la patologfa médica y quirdrgica del
nifio y del adolescente, asi como de cualquier aspecto relacionado con
su salud y con su calidad de vida. El Boletin de Pediatria es el érgano de
expresion de las actividades cientificas, profesionales y sociales de la
Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Ledn.

CONTENIDO
El Boletin de Pediatrin consta de las siguientes secciones:

- Originales: Trabajos de investigacion clinica o basica, efectuados
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de otras publicaciones, permisos que deben obtenerse de los autores y
de los editores de las mismas.

Los trabajos se presentaran en formato DIN A4, a doble espacio y
con margenes no inferiores a 2,5 cm, ordenados en péginas separadas
del siguiente modo: pagina titular, resumen y palabras clave, texto, biblio-
graffa, tablas, figuras, pies de tablas y/o de figuras. Todas las paginas
deberdn numerarse de manera correlativa en las esquinas superior o
inferior derechas, comenzando por la Pgina titular.

1. Pagina Titular
Debe contener los datos siguientes:
- Titulo del trabajo.

- Lista deautores (nombre y uno o dos apellidos), con el mismo orden
que deben aparecer en la publicacion.

- Departamento/s o Institucion/es en donde se han realizado el tra-
bajo.

- Nombre, direccién postal, teléfono y direccion de correo electréni-
co de la persona a la que debe dirigirse la correspondencia.

- Siel trabajo ha sido financiado debe indicarse el origen y numera-
cién de dicha financiacién.

- Pecha de envio.

2. Resumen y palabras clave

El Resumen es uno de los apartados mas importantes del manus-
crito, porque a través de é se obtiene la informacion bésica del estudio
en los indices bibliograficos. Su extensién no debe ser superior a 250 ni
inferior a 150 palabras, estructurdndose un esquema similar al del manus-
crito: los Originales con introduccién y objetivos, material o pacientes y
métodos, resultados, y conclusiones; las Notas Clinicas con introduc-
ci6n, caso/s clinico/s y conclusiones; y las Revisiones con objetivo, desa-
rrollo, conclusiones.

Al final de la pagina en que figure el Resumen deben incluirse de 3 a
8 Palabras Clave, ordenadas alfabéticamente y relacionadas con el conte-
nido del trabajo, siendo aconsejable el empleo de términos que coincidan
con descriptores listados en el Medical Subject Headings de Index Medicus.

3. Titulo, Resumen y Palabras Clave en inglés

Debe incluirse una correcta traduccion al inglés del titulo, resumen
y palabras clave. Esta traduccién podra ser elaborada por la redaccién
del Boletin.

4. Texto
Se recomienda la redaccion del texto en impersonal y con muy pocas

abreviaturas que, en su caso, deben adaptarse a las empleadas interna-

cionalmente, definiéndolas en el momento en que aparicen por prime-
ra vez en el texto. No deben incluirse abreviaturas en el Titulo ni en el

Resumen. Cuando se empleen més de 3 abreviaturas, deberan descri-

birse conjunta y especificamente en una Tabla.

Las recomendaciones para los distintos apartados del texto son las
siguientes:

- Introduccién: debe ser breve, con la informacién imprescindible
para que el lector comprenda el texto posterior, sin pretender la revi-
sién exhaustiva del problema y sin contener tablas ni figuras. En
el dltimo parrafo se deben indicar de manera clara el o los objetivos
del trabajo.

- Material o pacientes y métodos: debe describir claramente los cri-
terios de seleccion del material o de los pacientes del estudio, el dise-
fio del mismo y las técnicas utilizadas, con detalles suficientes para
que puedan reproducirse estudios similares, refiriendo con detalle
los métodos estadisticos y el poder de significacion. Cuando pro-
ceda, se mencionard la obtencién de consentimiento informado y la
aprobacion del estudio por el “Comité Etico de Investigacion Cli-
nica” de las instituciones donde se han realizado.

Las referencias a firmacos deben hacerse mediante sus nombres
genéricos. Las unidades de pardmetros paraclinicos y de laborato-
rio deben ajustarse a las normas internacionales.
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Normas de publicacién

- Resultados: deben describirse tinicamente los datos mas relevan-
tes, sin interpretarlos y sin repetirlos en el texto cuando ya se han
referido en las tablas o en las figuras.

- Discusion: se deben exponer las opiniones personales de los auto-
res sobre el tema, destacando: 1) el significado y la aplicacion prac-
tica de los resultados obtenidos; 2) las consideraciones sobre una
posible inconsistencia de la metodologfa y las razones por las que
pueden ser validos los resultados; 3) la relacién con publicaciones
similares y su comparacion con aspectos concordantes y discor-
dantes; y 4) las indicaciones y directrices para futuras investiga-
ciones. Debe evitarse que la discusion se convierta en una revisién
del tema, asi como reiterar conceptos que hayan sido expuestos en
la introduccion. Tampoco deben repetirse los resultados del traba-
joni se deben extraer conclusiones que no estén basadas en los resul-
tados obtenidos.

5. Bibliografia

Las citas bibliograficas deben ser numeradas por el orden de apa-
ricion en el texto, en donde se referirdn entre paréntesis. La referencia
de articulos de revista se hara as: autores (empleando el o los apelli-
dos seguidos de la inicial del nombre, sin puntuacion, y separando cada
autor por una coma), el titulo completo del articulo en el idioma origi-
nal, el nombre abreviado de la revista (las indicadas en List of Journals
Indexed del Index Medicus, aiio de aparicién, volumen, primera pagina y
tltima pagina. Deben mencionarse todos los autores cuando sean 6 0
menos; cuando sean 7 o més se citardn los 6 primeros afiadiendo des-
pués “etal”. Un estilo similar se emplearé para las citas de libros. Ejem-

los:
P - Articulos en revistas: Ruiz M, Coll MJ, Pampols T, Giros M. X-lin-
ked adrenoleukodystrophy: Phenotype distribution and expression in
spanish kindreds. Am ] Med Genet 1998; 76: 424-426.

- Autor corporativo: Headache Classification Comittee of the Inter-
national Headache Society. Classification and diagnostic criteria for hea-
dache disorders, cranial neuralgias and facial pain. Cephalalgia 1988; 8
(Suppl. 7): 8-96. )

- Libro completo: Fejerman N, Ferndndez-Alvarez E. Neurologfa pedia-
trica. Segunda edicién. Buenos Aires: Panamericana; 1997.

- Capitulo de libro: Casado Flores ], Serrano A. Coma por traumatis-
mo craneoencefalico en la infancia. En: Casado Flores |, Serrano A (eds).
Coma en pediatria. Madrid: Diaz de Santos; 1997. p. 129-136.

La bibliografia debe estar actualizada, siendo recomendable la cita-
cién de trabajos publicados en castellano que sean considerados rele-
vantes para los autores. No deben incluirse en la bibliograffa citaciones
del estilo de “comunicacion personal”, “en preparacion”, o “en prensa”.

6. Tablas

Deben ser numeradas en caracteres romanos por orden de aparicién
en el texto. No sobrepasaran el tamafio de un folio y se remitiran en hojas
separadas. Si se utilizan abreviaturas, deberan explicarse en la leyenda
correspondiente. Cuando se haya efectuado un estudio estadistico se
indicard la técnica empleada y el nivel de significacion. Debe evitarse la
presentacion de los mismos datos en texto, tablas y figuras.

7. Figuras

Tanto se trate de graficos, dibujos o fotografias, se numeraran en
caracteres drabes por orden de aparicion en el texto. Deben entregarse
en papel o en copia de fotografia nitida en blanco y negro (no diaposi-
tiva) de un tamafio maximo de 20,3 por 25,4 cm. Las letras, ntimeros y
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simbolos que aparezcan en las figuras deben ser claros y uniformes, y
de tamafio suficiente para que la reduccién de la figura no conlleve a
que sean ilegibles. En el dorso de la figura debe adherirse una etiqueta
en la que figuren: ntimero de la figura, nombre del primer autor y orien-
tacién de la misma, por ejemplo, con una flecha. Las figuras se entre-
gardn en un sobre, sin montar. Las microfotografias deben incluir esca-
la e indicacién de los aumentos.

Eventualmente es posible la reproduccién de fotograffas o de dibu-
jos en color, siempre que sea aceptado por el Comité de Redaccion y exis-
ta un acuerdo econdmico previo de los autores con la editorial. Si se
reproducen fotograffas con rostros de pacientes, éstos no deben resultar
identificables y, si lo son, deben acompafiarse de un permiso escrito de
los padres en los que autoricen su reproduccion. Los pies de figuras apa-
recerdn en una hoja conjunta, indicando en ellos el titulo de la figura,
breves observaciones y abreviaturas de la misma, de modo que se com-
prenda cada figura sin necesidad de leer el articulo.

ENVIO DE LOS TRABAJOS ORIGINALES

Debe enviarse un trabajo original con un juego de tabla y de figu-
ras al:

Director del Boletin de Pediatria
Servicio de Pediatrfa. Hospital de Leon.
Altos de Nava s/n. 24071 Le6n.

El trabajo debe acompafarse de una carta de presentacion firma-
da por todos los autores, en la que deben expresar la originalidad del
estudio y la cesion de los derechos de propiedad en caso de publicacion
del trabajo.

El envio, mediante correo postal o mensajero, debe hacerse en un
sobre de papel fuerte, protegiendo el manuscrito con carton, si se con-
sidera necesario, evitando la utilizacion de clips y no doblando las figu-
ras. Debe adjuntarse un disquete informatico con el texto del manus-
crito en formato Word o similar, indicando en la etiqueta el nombre del
fichero, sistema operativo y programa utilizado.

El envio simultdneo del manuscrito por correo electronico al Direc-
tor del Boletin (pedhfj@humv.es) no exime del envio postal o por men-
sajero indicado anteriormente.

Antes de enviar el trabajo se recomienda releer el texto, corregir los
errores del mismo, revisar la numeracién de la bibliograffa, tablas y figu-
ras y, finalmente, comprobar el contenido del envio:

- Carta con firma de todos los autores

- Pégina titular con titulo, lista de autores, nombre y direccion

del Centro, financiacion, teléfono, correo electrénico, y fecha de
envio

- Resumen y palabras clave en castellano y, si es posible, en inglés

- Texto

- Bibliograffa (en hojas aparte)

- Tablas (en hojas aparte)

- Leyendas de las tablas (en hoja aparte)

- Leyendas de las figuras (en hoja aparte)

- Figuras identificadas y protegidas

- Carta de permiso si se reproduce material

- Consentimiento firmado por los padres en su caso

Para una informacién mas amplia se recomienda consultar:

1. Manual de Estilo. Medicina Clinica. Barcelona: Doyma; 1993.

2. Uniform Requeriments for manuscripts submitted to biomedi-
cal journals. N Engl ] Med 1997; 336: 309-316.



