Comunicaciones

Conclusiones:

El 27,3% de las pacientes adultas tratadas con a-
LHRH presentan disminucion de la DMO. No se ha
observado mayor prevalencia de sobrepeso y obe-
sidad. La sensacion de CdV es similar a la pobla-
cién normal si bien el 33,3% refiere trastornos de
ansiedad.
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FUNCION GONADAL Y PREVALENCIA DEL SIN-
DROME DE OVARIO POLIQUISTICO EN MUJERES
ADULTAS QUE HAN RECIBIDO TRATAMIENTO
CON ANALOGOS DE LA HORMONA LIBERADO-
RA DE GONADOTROPINAS: ESTUDIO PRELIMI-
NAR
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Introduccion:

Existen datos dispares en cuanto a la prevalencia
del Sindrome de Ovario Poliquistico (SOP) tras la
retirada del tratamiento de anélogos de la hormona
liberadora de gonadotropinas (aLHRH).

Objetivo:

Evaluar la funcién gonadal y la prevalencia del SOP
en una cohorte de mujeres jovenes que han llevado
tratamiento con a-LHRH durante la infancia.

Material y métodos:

Estudio de 31 mujeres tratadas con aLHRH en la
infancia durante 33,20+12,60 meses. Edad menar-
quia: 12+2 afios. Han sido estudiadas 8+3,5 afios
tras la menarquia (edad: 21,16+4,41afios). Tiempo
transcurrido entre el fin de tratamiento y la primera
menarquia: 13,07+8,38 meses. Se realiz6 entrevista
personal, examen fisico, determinacién analitica de
la funcién gonadal y ecografia entre el 2°y 4° dia de
ciclo menstrual.

Resultados:

Un 32,3% de las mujeres presentaba oligomeno-
rrea, 29% hiperandrogenismo clinico (escala de
Ferriman-Gallwey superior a 8), 25% hiperandro-
genismo bioquimico y 34,8% criterios ecograficos
de OP. Un 51,6% presentaban ciclos menstruales
regulares. Los resultados analiticos se reflejan en
la tabla 1. Un 45,8% de las pacientes cumplian los
criterios internacionales de SOP (criterios de Rotter-
dam y de la Sociedad de Exceso de Andrégenos).
El fenotipo mas prevalente de SOP fue oligomeno-
rrea e hiperandrogenismo clinico. Un 45,2% de di-
chas mujeres reciben tratamiento con anticoncepti-

vos orales. Un 6,5% presentaban sobrepeso (IMC
225 kg/m2), y un 9,7% obesidad (IMC 230 kg/m2).
3 mujeres tenian descendencia (una de ellas con
antecedente de un aborto espontaneo) y una esta-
ba embarazada.

Conclusiones:

La suspension del tratamiento con aLHRH se acom-
pafna de una recuperacion de la funcion gonadal. La
prevalencia de SOP tras la retirada del tratamiento
parece ser mayor que en la poblacion general.

ESTUDIO ESTUDIO
fa ED D < ED D
ANALITICO LERLLERS ECOGRAFICO RERLEES
Estradiol Volumen ovdrico
31,5¢22,75 4,25+1,71
(pg/mL) derecho (ml)
LH (mUl/mL) 4,6%3,9 Vl_)lun_'en ovarico 3,68+1,98
izquierdo (ml)
o fali
FSH(mUI(mL) 6,142,47 M zeteitee 7455
ovario derecho
. & il
Inhibina B 70,62+55,40 N ' fc?llcu!os 642,75
(pg/mL) ovario izquierdo
ISIEE Volumen uterino
antimulleriana 6,1+16,70 (ml) 31,71+20,38
(ng/mL)
Testosterona 0,49£0,30
total (ng/mL)
Testosterona
0,38+0,32
libre (pg/mL)
Androstendiona
2,97%1,39
(ng/mL)
Indice de
andrdgenos 2,2+1,97
libres (FAIl)
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HIPOFOSFATASIA GRAVE PERINATAL Y DEL LAC-
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Antecedentes:
La hipofosfatasia (HPP) es una infrecuente enfer-
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medad metabdlica del metabolismo calcio / fésforo,
producida por mutacion(es) con pérdida de funcion
en el gen que codifica la fosfatasa alcalina no espe-
cifica de tejido. Los datos disponibles en la literatu-
ra sobre la historia natural de las formas perinatal y
del lactante de la HPP son muy limitados.

Objetivos:
Describir las caracteristicas clinicas de la historia na-
tural de las formas perinatal y del lactante de la HPP

Pacientes y métodos:

Estudio multinacional retrospectivo en pacientes
con HPP (inicio < 6 meses de edad) con complica-
ciones respiratorias, deformidad raquitica costal y/o
convulsiones. Las variables especificas principal y
secundaria consideradas fueron la supervivencia
global y la supervivencia sin ventilacion mecanica,
respectivamente.

Resultados:

Se estudiaron 48 pacientes, de los cuales 14 pre-
sentaban signos de HPP ya intra-Utero. En el mo-
mento del diagnoéstico (mediana de edad: 8,6
semanas, rango: 0-178 semanas), 32 (67%) pre-
sentaban deformidad raquitica costal. Cuando se
realizo el andlisis, 35 (73%) pacientes habian falle-
cido. La mediana de tiempo hasta el fallecimiento
fue de 8,9 meses (IC 95%: 5,1-14,1), con una pro-
babilidad de fallecer a los 3 y 12 meses del 31%
y 58% respectivamente. Todos los pacientes (10)
que presentaron convulsiones habian fallecido; 29
pacientes necesitaron soporte respiratorio y 19 re-
quirieron ventilacion invasiva (mediana de tiempo
hasta la ventilacion invasiva: 7,8 meses [IC 95%:
2,6-9,9]). De estos 19 pacientes que requirieron
ventilacion invasiva, 18 (95%) fallecieron.

Conclusion:

La HPP perinatal o del lactante complicada con
compromiso respiratorio, convulsiones o deformi-
dad toracica se asocia a una elevada mortalidad.
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LA RESTRICCION DEL CRECIMIENTO INTRAU-
TERINO SE ASOCIA A UNA MAYOR GRAVEDAD
DE LAS COMORBILIDADES ASOCIADAS A LA
OBESIDAD INFANTO-JUVENIL

R. Gonzalez Leall, J. Martinez-Villanueval, J. Ar-
gente2, G.A. Martos-Moreno2

() Servicio Endocrinologia; Hospital Infantil Universi-
tario Nifio Jesus. @ Servicio Endocrinologia;, Hospi-
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Madrid

Introduccion:
Los recién nacidos pequefios para su edad gesta-

cional (PEG) presentan un riesgo incrementado de
sufrir diversas patologias a largo plazo. Entre ellas,
destaca la obesidad infantil y sus comorbilidades
metabdlicas, en relacion con la ganancia ponderal
asociada al crecimiento recuperador extrauterino.

Objetivo:

Estudiar la influencia del antecedente de restriccion
del crecimiento prenatal, en sujetos nacidos PEG,
sobre las caracteristicas antropométricas y comor-
bilidades metabdlicas observadas en los nifios y
adolescentes obesos.

Materiales y metodos:

Estudio observacional retrospectivo, de 1112
pacientes obesos (46,8% nifias / 53,2% nifios;
edad:10,40 + 3,36 afios, IMC:+4,06 + 1,65 SDS).
Evaluacion comparativa entre grupos segun an-
tecedente de antropometria neonatal adecuada
(AEG; n=815) o PEG (n=70). Variables considera-
das: Edad al inicio de la obesidad y en su primera
consulta, IMC-SDS, cintura, glucemia, insulinemia,
HOMA, colesterol total, acido urico, HDL, LDL,
VLDL, triglicéridos, area bajo la curva (AUC) de
glucemia e insulinemia en la prueba de tolerancia
oral a la glucosa (disponible en 734 pacientes), co-
cientes LDL/HDL vy triglicéridos/HDL.

Resultados:

Un 6,3% de los pacientes con antropometria neo-
natal disponible (n=1046) habian nacido PEG y no
habian recibido tratamiento con rGH por haber ex-
perimentado un crecimiento recuperador esponta-
neo. En éstos, se observaron (a igualdad de edad,
IMC-SDS vy distribucién étnica y puberal) una talla
(SDS) inferior y una edad ¢sea mas acelerada que

T°°A(k’:1‘1::’£’;°RTE PEG (n=70) AEG (n=815) | SIGNIFICACION

EDAD (Afios) 1040336 10,96 £2,38 10,33 £ 343 NS

TALLA_SDS 0982125 0301,21 097126 P<0,05

Edad 6sea (Afos) 10,82 £3,37 11,89 £ 2,89 10724333 P<0,05
TALLA DIANA_SDS 037101 0,66 +1,27 -0,37 0,98 NS
IMC_sDsS 4,06 1,65 3854122 4034158 NS
CINTURA > p30 (%) 5% 1% 20% NS
EDAD ADRENARQUIA o

(Afos) 9.98+1.86 1032+ 1,64 9934179

GLUCOSA BASAL (mg/d]) 92,51+7,03 94,93£7,29 92,37 £7,11 P<0,05
INSULINA BASAL (uU/mi) 14,11 9,69 16,27 £ 10,60 13,92 £ 9,60 NS

HOMA 3264235 398277 321235 P<0,05

AUC_GLUCOSA(mgld) 2m52 36,11 287,56 £36,36 | 2722243520 P<0,05

AUC_INSULINA(uU/mi) 160,30 £ 115,98 223,68+128,03 | 178,39 £ 117,56 P <005

WBISI T15£0,60 0952056 T1azoon F<0,05

HbA1e (%) 547033 5574035 546+0,34 P<0,05
Acibo URIco 4881112 505+1,18 4854107 NS
oL 158,14 £29,60 16085£30,82 | 158372967 NS
LDL COLESTEROL (mgidl) 96,93 25,56 45072000 165021077 NS
DL COLESTEROL (mg/di) 51521069 822511 — NS
Ve e o 16,04 21046 17,66 £ 10,00 15,97 10,60 NS

TRIGLICERIDOS (mg/di) 80,0225023 sz saosT | 791524073 b <005

TNDICE TG_HDL 1.96£1,56 216+1,35 193153 P<0,05

25 OH VITAMINA D (ng/mi) 21772925 Togszat0 o202 P <005
1GF-l (ngfmi) 29529 £159.65 321,054 180,87 | 292,17 + 155,97 NS
1GFBP3 (mog/mi) 4762108 5012100 762100 NS

Abreviaturas: AUC: Area bajo la curva (0,25xbasal+0,5xvalor-30"+0,75xvalor-60"+0,5xvalor-120°); WBISI: 10,000 /

RAIZ de [(glucemia x insulinemia) x (glucemia media en TTOG  insulinemia media en TTOG)]
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Comunicaciones

en los AEG (p<0,05; Tabla) con valores compara-
bles de IGF-I e IGFBP-3 y un peor prondéstico de
talla (método Bailey&Pinneau) respecto a su talla
diana (p<0,01). Los pacientes PEG también pre-
sentaban una afectacion mas intensa del metabo-
lismo lipidico (mayores niveles de triglicéridos e
indice triglicéridos/HDL, ambos p<0,05) e hidro-
carbonado (mayores niveles de glucemia, AUC de
glucosa e insulina, HOMA, HbA1c y menor WBISI,
todos p<0,05, [tabla]). Asimismo, se observd una
disminucién de los niveles circulantes de vitamina
D en los pacientes PEG con respecto a los AEG
(p<0,05, [tabla]).

Conclusiones:

1) El antecedente de PEG determina un mayor nu-
mero e intensidad de las alteraciones metabdlicas
asociadas a la obesidad infanto-juvenil.

2) Los pacientes obesos nacidos PEG con creci-
miento recuperador espontaneo presentan un peor
prondstico de talla que aquellos pacientes nacidos
AEG.

04/d3-032

ANALISIS ANTROPOMETRICO, METABOLICO Y
EVOLUTIVO DE LOS NINOS y ADOLESCENTES
CON OBESIDAD NO SINDROMICA QUE CONSI-
GUEN UNA GRAN PERDIDA PONDERAL

J. Martinez-Villanueva Ferndndez', P. Pérez-Castrc?,
J. Argente®, G.A. Martos-Morenc?
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Introduccion:

Aunqgue se carezca de tratamientos farmacolégicos
con indicacion aceptada en la obesidad infanto-
juvenil, el tratamiento conservador permite obtener
en algunos pacientes una reduccion ponderal in-
tensa; aungue existen pocos estudios que analicen
la evolucion ulterior de los mismos.

Objetivos:

1) Evaluar los cambios antropométricos y meta-
bolicos de los pacientes obesos tras la reduccion
ponderal. 2) Analizar la influencia del tiempo trans-
currido y de la reducciéon ponderal neta sobre los
cambios observados. 3) Estudiar la evolucion del
IMC de los pacientes en los 3 afios posteriores a la
reduccion ponderal.

Pacientes y métodos:

Estudio prospectivo de 132 pacientes (11,28+2,83
afos; 3,99+1,93 IMC-SDS; 62,1% varones; 47,7%
prepuberales) en situaciéon basal (B) y tras una re-
duccioén (R; n=132) de IMC >1,5-SDS (52,1%) y/o
de peso >10% (47,9%). Variables: glucemia, in-
sulinemia, HOMA, HbA1c; uricemia, perfil lipidico,
marcadores nutricionales (250H-vitamina-D, protei-
nas, albumina, ferritina); tiempo y reduccion ponde-
ral neta (kg) entre By R; IMC-SDS a los 6 meses y
anualmente hasta los 3 afos tras R.

Resultados:

El tiempo medio hasta la reduccion ponderal fue de
0,79+0,60 afios (35%,<6 meses y 80,2%,<1 afio),
objetivandose un incremento de HDL y una reduc-
cion de glucemia, insulinemia, HOMA y del resto de
parametros del perfil lipidico como consecuencia
de la reducciéon ponderal (todos p<0,01), sin afec-
tacion de los marcadores nutricionales.

No se observaron correlaciones entre la magnitud
en los cambios de los parametros estudiados vy el
tiempo, ni el grado de reduccion ponderal neta en-
treByR.

En el seguimiento longitudinal el IMC-SDS medio
de los pacientes se mantuvo estable durante el
afio posterior a la reduccién ponderal, objetivando-
se una recuperacion ponderal parcial en el 2° afio
post-R, con un mantenimiento de dicho IMC duran-
te el tercer afio post-R (Figura).
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Figura: Evolucion del IMC-SDS medio de los pacientes desde su primera visita hasta los 3
afios tras la reduccién ponderal (R).

Conclusiones:

1) El tratamiento conservador permite una reduc-
cion intensa del IMC (en un 10% de los pacientes
de nuestra serie [n=132/1300]) con mejoria meta-
bdlica y sin afectacion del estado nutricional del
nifio obeso, independientemente del tiempo inverti-
do en su obtencion y de la reduccion ponderal neta.
2) Dicha reduccion ponderal puede mantenerse, al
menos, hasta 3 anos tras su consecucion.
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VALORES BAJOS DE CORTISOLEMIA EN PA-
CIENTES CON HIPOGLUCEMIA POR HIPERINSU-
LINISMO: UN PARAMETRO HORMONAL UNICO
NO PERMITE EL DIAGNOSTICO

M. Clemente Ledn, A. Campos Martorell, A. Vargas
Pieck, D. Yeste Fernandez, M. Gussinye Canadell,
A. Carrascosa Lezcano

Hospital Materno-Infantil Vall D Hebron. Barcelona

Introduccion:
el estudio etiolégico de la hipoglucemia incluye el
analisis hormonal de cortisol e insulina. En pacien-
tes con hiperinsulinismo congénito se ha descrito
supresion de la repuesta hipotélamo-hipofisaria a la
hipoglucemia.

Objetivo:
evaluar niveles de cortisol en hipoglucemia en pa-
cientes con diagndstico de hipoglucemia hiperinsu-
linémica.

Pacientes y métodos:

estudio retrospectivo de pacientes diagnosticados
de hipoglucemia por hiperinsulinismo en base a
los siguientes criterios: 1)requerimientos de hidra-
tos de carbono >15 mg/Kg/minuto para normoglu-
cemia; 2) acidos grasos libres plasmaticos (AGL)
<1500 mecmol/L y/o insulina no suprimida (glucosa
(mg/dl)/finsulina (mIU/mL) <3) en hipoglucemia; 3)
respuesta a glucagon.

Criterios de exclusion:

1) tratamiento corticoideo en el momento de la hi-
poglucemia; 2) no determinacién de cortisol en hi-
poglucemia.

Recogida de paréametros bioguimicos (cortisol, in-
sulina, AGL, betahidroxibutirato) en hipoglucemia
(glucemia plasmatica<45 mg/dL).

25 (11 nifas) de los 47 pacientes con diagnostico
de hipoglucemia hiperinsulinémica en los ultimos
30 afos cumplieron criterios para entrar en el estu-
dio. Edad al diagndstico 2.3 meses (0,3-11).

Diagndstico:

4 hiperinsulinismo transitorio (1 Wiedemann-Bec-
kwith).

Estudio genético de pacientes con hiperinsulinis-
mo permanente: n=21 (10 alteracién gen ABCCS,
1 mutacion HNF4A, 1 mutacion GLUD1, 1 sindrome
de Kabuki, 4 ABCC8, KCNJ11, GCK y GLUD1 ne-
gativos, 3 pendiente, 1 no estudio).

Resultados:

Parametros bioquimicos en hipoglucemia:
-Cortisol: 7.97 + 8.05 mcg/dL (30-1). Insulina 15 =
12 mUI/L (48-2).

-Acidos grasos libres: 274 + 226 mcmol/L (640-95).
-Betahidroxibutirato 145.9 mcmol/L + 197 (490-10).

18 pacientes (70%) presentaron cortisol <15 mcg/
dL y 9 pacientes cortisol <5 mcg/dl, ninguno pre-
sento inestabilidad hemodinamica.

Tratamiento:

-7/18 con cortisol <15 mcg/dL recibieron tratamien-
to con hidrocortisona sin persistiendo las hipoglu-
cemias.

-22/25 pacientes recibieron tratamiento con diazodxi-
do. 8/22 no respondieron (todos ellos mutacion en
ABCC8)

Conclusiones:

los valores bajos de cortisol en hipoglucemia no
descartan el diagnoéstico de hiperinsulinismo con-
génito. En estos casos puede estar indicado el tra-
tamiento corticoideo hasta el diagnostico etioldgico
definitivo.

10.3266/RevEspEndocrinolPediatr.pre2015.Apr.301
Miscelaneas
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HIPERINSULINISMO CONGENITO CON ESTUDIO
GENETICO NEGATIVO
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(U753), ISCIII, Madrid. ® Servicio de Endocrinologia
Pediatrica, Hospital Universitario Principe de Astu-
rias, Alcala de Henares, Madrid

Introduccion:

El hiperinsulinismo congénito (HI) es la causa mas
comun de hipoglucemia persistente en la infancia.
Las mutaciones en ABCC8 y KCNJ11 suponen las
formas mas frecuentes y severas, sin embargo hasta
en un 40-50% de los pacientes no se identifica muta-
cion, sugiriendo heterogeneidad genética adicional.

Sujetos de estudioy métodos:

Se presentan 4 casos de HI no relacionados. La
presentacion fue neonatal inmediata en los casos
1, 3y 4, y mas tardia en el caso 2 (ver tabla).Se
analizan las caracteristicas clinicas, fenotipicas, te-
rapéuticas y evolutivas.

Estudios moleculares: Anélisis mutacional de las
secuencias codificantes de ABCC8, KCNJ11 y
GLUD1 mediante HRM y secuenciacion; analisis
por MLPA de deleciones/duplicaciones en ABCCS.

Resultados:

Las principales caracteristicas se resumen en la
tabla 1. Tan sdlo los pacientes 1 y 4 presentaron
datos de macrosomia. Los 4 casos comparten una
adecuada respuesta glucémica al tratamiento con
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