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zo celular en los dos primeros meses pos-TP y 1 disfuncién crénica de
injerto a los 2 afios. La mortalidad fue en 3 pacientes en los primeros
2 afios y un Ginico caso en el posoperatorio inmediato. La causa en todos
los casos fue extrapulmonar. Actualmente, 5 presentan una sobrevida
superior a dos afios y sin complicaciones en el injerto.

Manifestaciones clinicas ES

Sindrome de Raynaud
Alteracion cutanea
Alteracion cardiaca

6 pacientes

3 telangiectasias

2 insuficiencia cardiaca
congestiva

7 pacientes

5 tlceras digitales
1 derrame pericardico

Afectacion esofagica

Conclusiones: El TP continda siendo una alternativa para los pa-
cientes con ES. No obstante, debido a la elevada morbimortalidad, los
candidatos para un TP con ES deben ser seleccionados de forma ex-
haustiva. Un protocolo estandarizado para minimizar las complica-
ciones digestivas es mandatorio. Es necesario establecer los factores
de riesgo altamente inaceptables como para contraindicar el TP.
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649. CAPACIDAD CARDIORRESPIRATORIA EN NINOS )
Y ADOLESCENTES CON ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA

Fernanda Salazar Pérez', Angela Blanco Velasco?,
Verénica Sanz Santiago®, Thomas Yvert?, Tamara Iturriaga Ramirez?,
Marcio Fagundes Donadio' y Margarita Pérez Ruiz?

'Departamento de Fisioterapia, Universitat Internacional

de Catalunya, Barcelona, Espaiia. >’Grupo de Investigacion ImFINE,
Departamento de Salud y Rendimiento Humano, Universidad
Politécnica de Madrid-INEF, Madrid, Espafia. 3Seccion de Neumologia
pedidtrica y Unidad de Fibrosis Quistica, Hospital Universitario
Infantil Nifio Jestis, Madrid, Espafia. “Departamento de Ciencias del
Deporte, Facultad de Ciencias del Deporte y Fisioterapia, Universidad
Europea de Madrid, Espafia.

Introduccion: Los nifios con enfermedades respiratorias crénicas
como la fibrosis quistica (FQ) y la bronquiolitis obliterante posinfec-
ciosa (BOPI) presentan limitaciones respiratorias, que conducen a
estilos de vida sedentarios, aumentando el riesgo de hospitalizaciéon
y afectando su calidad de vida y supervivencia. Por ello, resulta cru-
cial establecer estrategias de valoracién previa al inicio de un pro-
grama de entrenamiento fisico para conocer cuales son las causas de
las limitaciones al ejercicio. El objetivo fue analizar y comparar la
capacidad cardiorrespiratoria, la fuerza muscular, el nivel de activi-
dad fisica, la funcién pulmonar y la calidad de vida en nifios y ado-
lescentes con BOPI y FQ.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo de un solo
centro con nifios y adolescentes diagnosticados de BOPI entre 6 y
18 afios, pareados por sexo, edad, peso y altura con una cohorte his-
térica de FQ previa al uso de moduladores del CFTR. Se valoraron la
capacidad cardiorrespiratoria (ergometria sobre tapiz rodante con
protocolo incremental); la fuerza muscular (dinamometria manual);
el nivel de actividad fisica para nifios y adolescentes (PAQ-C y PAQ-
A); la funcién pulmonar (espirometria basal forzada - FEV,), y la ca-

lidad de vida. Esta Gltima a través del Cuestionario Respiratorio de
Saint George (CRSG) en los pacientes con BOPI y el Cuestionario Re-
visado de Fibrosis Quistica (CFQ-R) en los pacientes con FQ,

Resultados: Se analiz6 un total de 34 participantes, 17 FQ (13,1 +
2,9 afios) y 17 BOPI (12,8 + 3,2 afios), 70,6% hombres. Los pacientes con
BOPI tuvieron el VO2pico ml/kg/min significativamente menor (38,3
+6,3vs.43,8+9,0, p=0,005; d=0,698). Sin embargo, la fuerza de aga-
rre relativa al peso no mostré diferencias significativas. Los pacientes
con BOPI tienen niveles de actividad fisica significativamente menores
(1,95+0,44 vs. 2,6 £ 0,69 puntos, p = 0,002; d = 1,181). También presen-
tan un FEV, z-score significativamente mas bajo comparado a los pa-
cientes con FQ (-1,44 £ 1,45 vs.-3,8 £ 1,11, p £ 0,001; d = 1,819). Ambos
grupos reportaron una buena percepcion de su calidad de vida en los
dominios de percepcién respiratoria y capacidad fisica.

Conclusiones: Los pacientes con BOPI presentan una capacidad
cardiorrespiratoria, niveles de actividad fisica, y funcién pulmonar
reducidos comparado a los pacientes con FQ previos a la era de los
moduladores del CFTR. Sin embargo, ambos presentan una buena
percepcion de su calidad de vida y no se observan diferencias signi-
ficativas en la fuerza de agarre.

902. EMBARAZO Y FIBROSIS QUISTICA: ESTUDIO
MULTICENTRICO EN UNIDADES DE ADULTOS

Alberto Amords Forner', Ana Sofia Martinez Hernandez!,
Almudena Felipe Montiel?, Antonio Alvarez Fernandez?,

Amparo Solé Jover?, Maria Nieves Balaguer Cartagena3,

Concha Prados Sanchez*, Esther Zamarrén de Lucas?,

Layla Diab Caceres®, Rosa Nieto Royo® y Rosa Maria Girén Moreno'

'Hospital de La Princesa, Madrid, Espafia. ?Hospital Vall d"Hebron,
Barcelona, Espafia. *Hospital La Fe, Valencia, Espafia. “Hospital La
Paz, Madrid, Espafia. *Hospital 12 de Octubre, Madrid, Espafia.
SHospital Ramén y Cajal, Madrid, Espafia.

Introduccién: Existe cada vez mas interés en el impacto del em-
barazo en mujeres con fibrosis quistica. El objetivo de nuestro estu-
dio fue evaluar la repercusion clinica y funcional en el embarazo.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio multicéntrico nacional
en unidades de adultos con FQ, de caracter retrospectivo entre 1997-
2022 y prospectivo entre 2023-2024. Se recopilaron variables demo-
graficas, clinicas (antropométricas, funcién pulmonar, microbiolo-
gia, exacerbaciones y tratamiento con o sin moduladores de CFTR) en
el aflo previo al embarazo, durante el embarazo y el primer afio pos-
tparto. Se incluyeron detalles sobre el parto, complicaciones y carac-
teristicas del recién nacido (sexo, peso, talla, test de Apgar, compli-
caciones, lactancia). El andlisis estadistico se realizé6 con SPSS
utilizando andlisis descriptivos y ANOVA.

Resultados: Se reclutaron 86 pacientes, con edad media de
31,99 afios (+ 4,3). El 17,8% tenia mutacién F508del en homocigosis y
el 39,3% en heterocigosis. El 35,7% recibia tratamiento con modula-
dores de CFTR, interrumpido en 3 pacientes. El 68,7% de los embara-
zos fueron planificados, siendo el 93% embarazos Gnicos, el 46,7% con
parto eutdcico, el 35% prematuros, con una tasa del 1,1% de amenaza
de aborto. La media de abortos previos involuntarios fue de 2,5. La
principal complicacién fue la diabetes gestacional (25,6%), sin impli-
caciones relevantes en los recién nacidos, con un APGAR medio > 7
tanto en el nacimiento como a los 5 minutos. La funcién pulmonar
medida por FEV, y FVC disminuy6 de forma estadisticamente signi-

Tabla 1. Comunicacién 902

3 meses 6 meses 9 meses 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses
Previo embarazo embarazo embarazo posparto posparto posparto posparto
FEV1 medio (%)  73,01%(x20,9). 68,5% (+20,2)* 69,7% (x 20,6) 69,7%, (£ 189,3)* 62,4% (+ 21,7)* 63,2% (£ 21,2) 71,5(£ 19,1) 72,9 (£ 19,13)
FVC medio (%) 88,3% (+ 16,7) 84,6% (+ 15,2)* 83,8% (£ 154)* 83,4% (+ 15,2) 81,9% (£ 17,2)* 83,19% (£ 17,2) 91,1% (+ 14,9) 90,2% (£ 14,3)
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ficativa durante el embarazo (p < 0,05), con una recuperacion de la
misma a partir de los 9 meses posparto (tabla 1). Solo existieron di-
ferencias estadisticamente significativas en el nimero de exacerba-
ciones tratadas con antibioterapia oral entre antes t durante el em-
barazo (tabla 2). En ambos grupos, el microorganismo aislado
predominante fue P. aeruginosa, seguido de SASM.

Tabla 2
Analisis estadistico
Exacerbaciones Media ANOVA
Antes embarazo Ambulatorias 0,85 (x1,1) p 0,152
Ingresos 0,09 (+0,3) p 0,446
Dias antibioterapia IV 1,75 (¢ 5,6) p 0,966
Dias antibioterapia VO 10,35 (+ 13,8) p 0,035
Durante Ambulatorias 0,83 (x1,2) p 0,666
embarazo Ingresos 0,18 (£ 0,5) p 0,441
Dias antibioterapia IV 2,66 (£ 6,7) p 0,196
Dias antibioterapia VO 6,96 (£ 19,7) p0,339
Después Ambulatorias 0,94 (+ 1,4) p 0,339
del embarazo  Ingresos 0,10 (£ 0,4) p 0,394
Dias antibioterapia IV 2,99 (£71) p 0,879
Dias antibioterapia VO 11,01 (x 16,5) p0,172

Conclusiones: Este estudio muestra que las pacientes presentan
mayor nimero de exacerbaciones ambulatorias de forma estadistica-
mente significativas, asi como de la funcién pulmonar en el embarazo.

1011. EVALUACION DE LA PREPARACION DE PACIENTES
CON FIBROSIS QUISTICA EN EDAD DE TRANSICION

DE UNIDAD PEDIATRICA A UNIDAD DE ADULTOS

A TRAVES DEL CUESTIONARIO TRAQ (TRANSITION
READINESS ASSESSMENT QUESTIONNAIRE)

Isabel Calonge Garcia’, Alberto Amorés Forner?,

Angel Luis Martin Fito', Guillermo Ansede Bordonaba!,
Mateo Hevia Menéndez!, Laura Lépez Castellanos',
Veroénica Sanz Santiago?, Alejandro Lépez Neyra?,
Josué David Hernandez Ruiz', Rosa Mar G6mez Punter’,
Julio Ancochea Bermiidez' y Rosa Maria Girén Moreno!

'Hospital Universitario de La Princesa, Madrid, Espafia. ?Hospital
Universitario Infantil Nifio Jestis, Madrid, Espaiia.

Introduccion: Las unidades de fibrosis quistica (FQ) del Hospital
Universitario Infantil Nifio Jestis (HUN]), y del Hospital Universitario
de La Princesa (HULP), colaboran en un protocolo de transicién de
sus pacientes de los 12 a los 18 afios, actualizado hace 3 afios. Nues-
tro objetivo ha sido evaluar la preparacién de los pacientes en edad
de transicién de ambas unidades a través del cuestionario validado
TRAQ (Transition Readiness Assessment Questionnaire) desde dicha
actualizacién, ademas de la posible relacién entre los resultados con
otras variables de los pacientes.

Material y métodos: Se trata de un estudio observacional retros-
pectivo de 31 pacientes de 15-21 afios de las unidades de FQ del HUN]
(16 pacientes) y del HULP (15), a los que realizamos entrevistas tele-
fénicas del cuestionario TRAQ (version validada en espafiol). EI TRAQ
evaltia 4 dominios diferentes (“medicacion”, “citas médicas”, “segui-
miento problemas de salud” y “proveedores de salud”), que incluyen
preguntas con respuestas de una escala del 1 al 5. Puntuaciones me-
dias inferiores a 4 en uno o varios dominios sefialan la necesidad de
mayor educacién en esa area. El cuestionario afiade dos preguntas
sobre motivacién y autoconfianza, evaluadas con los mismos crite-
rios. También se recogieron variables clinicas (edad, sexo, hospital,
mutacion de CFTR, funcién pulmonar, microbiologia, exacerbacio-
nes, tratamiento, convivientes, puntuacién del cuestionario DUKE-
UNC-11 de apoyo social, educacién y situacién laboral), buscando
correlacion estadistica entre las variables y los resultados del cues-
tionario TRAQ, mediante el programa SPSS 29°.
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Resultados: La media de edad fue de 18,19 (c = 1,91). La media del
FEV, fue del 93,94% (c = 17,3) y la del cociente FEV,/FVC de 83,49
(o =10,93). Se encontraron diferencias estadisticamente significati-
vas (p = 0,003) entre las puntuaciones del cuestionario TRAQ obteni-
das por los pacientes del HUN] y las de los pacientes del HULP, siendo
mads altas en los altimos. No se hallé correlacién significativa entre
las puntuaciones del cuestionario y el resto de variables analizadas.

PUNTUACION HUNJ HULP TOTAL
>4 puntos en los 4 1 ] 10
>4 puntos en 3 4 6 10
Cuestionario >4 puntos en 2 5 0 s
TRAQ |
>4 puntos en 1 2 0 2
<4 puntos en los 4 1 0 1
No contesta 3 0 3
TOTAL 16 15 31

Resultados cuestionario TRAQ por hospitales.

Conclusiones: La preparacién adquirida, valorada con el cuestio-
nario TRAQ, de los pacientes con FQ en edad de transicion de la uni-
dad de FQ del HULP es significativamente mayor a la de los pacientes
de la unidad de FQ del HUN]. Estos resultados apoyan la utilidad del
protocolo de transicién entre ambas unidades y la importancia de la
colaboracién de estas en el manejo, educacién y seguimiento de los
pacientes, durante y tras la transicién.

816. PROGRAMA PILOTO DE TELEMEDICINA 3
PARA PACIENTES PEDIATRICOS CON VENTILACION
MECANICA DOMICILIARIA

Mirella Gaboli', Macarena Borrero Rodriguez?,
Maria José Garcia Jests' y Alejandro Palomo Pavén?

"Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafia. ?Hospital
Universitario Virgen del Rocio y Vivisol Ibérica, Sevilla, Espaifia.
3Vivisol Ibérica, Sevilla, Esparia.

Introduccién: El nimero de pacientes pediatricos que requiere
ventilacién mecanica domiciliaria (VMD) en Espafia ha ido en
aumento en los daltimos afios. Paralelamente aumenta el ndmero de
consultas, ingresos y pruebas relacionadas con seguimiento de la
VMD peditrica. La telemedicina ofrece la oportunidad de monitori-
zar a distancia la eficacia de la VMD y detectar rapidamente los efec-
tos adversos relacionado con la técnica. El objetivo es describir la
implantacién de un programa de telemedicina para pacientes pedia-
tricos (0-18 afios) con VMD que reduzca las visitas presenciales o los
ingresos hospitalarios programados para la monitorizaciéon y los
ajustes de los parametros del respirador.

Material y métodos: Estudio de cohortes prospectivo unicéntri-
co, aprobado por el comité de ética a investigacion, realizado entre
enero 2023 y octubre 2024. Los datos de monitorizacién de la VMD
y las variables fisiolgicas de los pacientes se registraron a través de
la plataforma EveryWare (Breas®). La calidad de vida relacionada con
la salud antes y después de implementar el programa (pre-HRQoL,
post-HRQoL) se evalué mediante el cuestionario PedsQL-4,0; el im-
pacto familiar se evalué mediante el cuestionario PedsQL-2,0 y una
encuesta estructurada.

Resultados: Se incluyeron 28 pacientes (mediana de edad
125 meses; rango IQ 147,75 meses); 18% (5) mujeres; 82% (23) venti-
lacién no invasiva (VNI). Se analizaron 58 tramos de monitorizacion:
25 precisaron cambios de ajustes del ventilador para corregir hipo-
ventilacién, asincronias y fugas incontroladas. No se detectaron efec-
tos adversos. La media evaluada de pre-HRQoL de los pacientes fue
de 64,1/100; la media de pre-HRQoL evaluada por los padres fue de
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57,14/100, y los pacientes con VNI obtuvieron mejor puntuacién que
los pacientes con VMD invasiva (p > 0,05). La puntuacién media del
impacto familiar fue de 59,3/100, y el 96% de los pacientes refirieron
dificultades relacionadas con las visitas al hospital. La puntuacién
pos-HRQoL no difirié significativamente de la pre-HRQoL en todos
los grupos. El programa fue valorado positivamente, por el ahorro de
tiempo de las visitas relacionadas con la asistencia sanitaria.
Conclusiones: Nuestro programa de telemedicina para pacientes
pediatricos con VMD es seguro, bien aceptado y evaluado por pacien-
tes y sus familias. El programa reduce tanto las visitas como los in-
gresos hospitalarios, y podria reducir los costes de la asistencia sani-
taria y mejorar la calidad de vida de los pacientes y de sus familias.

280. TEST DIAGNOSTICO ALPHA-ID EN NINOS
Y ADOLESCENTES: UTILIDAD DE SU REALIZACION
EN DOMICILIO

Moénica Garcia Farifia', Valle Velasco Gonzalez!,
Laura Ferreiros de la Campa?, Patricia Cerrudo Borges!,
Sarai Regueira Rodriguez?® y Agustin Medina Gonzalvez?

IServicio de Pediatria, Neumologia pedidtrica, Hospital Universitario
de Canarias, La Laguna, Espaiia. *Servicio de Neumologia, Hospital
Universitario de Canarias, La Laguna, Espafia. 3Enfermeria
Pedidtrica, Neumologia pedidtrica, Hospital Universitario

de Canarias, La Laguna, Espafia.

Introduccion: El genotipado Alpha-ID (A1AT Genotyping Test)
analiza las 14 variantes alélicas que con mas frecuencia se asocian al
déficit de alfa-1antitripsina (A1AT) en Espafia. El objetivo de nuestro
estudio es valorar la utilidad del test Alpha-ID en muestra de saliva
cuando es realizado en el domicilio de nifios y adolescentes por ser
familiares de casos indices (afectos de déficit de A1AT) o por niveles
reducidos de A1AT.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio descriptivo y retros-
pectivo del registro Alpha-ID de los Servicios de Pediatria y Neumo-
logia de nuestro hospital. Se consideraron todos los menores de
18 afios en los que se proporciond y/o realizé el kit Alpha-ID durante
los afios 2022-2024.

Resultados: Se recopilaron 207 sujetos. Doce sujetos (5,7%) fueron
descartados al no disponer del resultado genético final. El 96,9% de
la muestra fue estudiada a raiz de un caso indice familiar. E190,2% de
las muestras bucales (176) fueron recogidas desde el domicilio del
sujeto. De ellas, 112 (63,6%) presentaron una o dos variantes defici-
tarias. En 94 sujetos (53,4%) se detect una variante deficitaria: Z en
40 (22,7%); S en 36 (20,4%); Mmalton en 11 (6,2%); I en 6 (3,4%) y
Plowell en 1 (0,5%). En 18 sujetos (10,2%) se detectaron dos mutacio-
nes: SZ en 11 (6,2%); SMmalton en 4 (2,2%); SSen 2 (1,1%)y ZZen 1
(0,5%).

Muestras del test Alpha-ID entregadas entre 2022 y 2024

2022

2023

m Muestras recogidas en domicilio  m Muestras recogidas en consulta
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Resultados de las muestras recogidas en domicilio

W ME M5 B MMmalton | = MPlowell B5Z BSMmalton @55 B7Z  No se detectaron variantes deficitanas

Conclusiones: En definitiva, el kit Alpha-ID es una herramienta

atil, sencilla e inocua para el diagnéstico a nivel domiciliario de las
alteraciones genéticas de la A1AT en la poblacién pediatrica.
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323. ANALISJS DE LA RELACION ENTRE EL SUVMAX

Y EL DIAGNOSTICO DE MALIGNIDAD EN LOS PACIENTES
INTERVENIDOS DE NODULO PULMONAR SOLITARIO

EN NUESTRO CENTRO
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Introduccion: El nédulo pulmonar solitario (NPS) se define como
una opacidad radiol6gica de diametro maximo de 30 mm. La proba-
bilidad clinica de malignidad se puede determinar en funcién de las
caracteristicas de la TC del nédulo, los detalles clinicos del paciente,
y la captacién del PET-TC, siendo el umbral estandarizado (SUV) de
2,5 para designar una exploracién como positiva. El objetivo princi-
pal fue estudiar la relacién entre la captacién metabdlica con el diag-
néstico anatomopatolégico de malignidad. Los objetivos secunda-
rios: analizar las caracteristicas demograficas, y la relacién entre las
caracteristicas radiolégicas y el diagnéstico de malignidad.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo, en el
que incluimos a aquellos pacientes con NPS del Hospital del Henares
intervenidos quirtargicamente entre los afios 2019 y 2023. Las varia-
bles cuantitativas fueron descritas con la mediana y el rango inter-
cuartilico, media y desviacién estandar. Las variables categdricas se
expresaron en frecuencia y porcentaje. Se compararon los promedios
de las variables cuantitativas entre los grupos “Malignidad” y “No
malignidad” usando la prueba U de Mann-Whitney. Para analizar la
relacién entre las variables categéricas y la variable “Malignidad”, se
utiliz6 el test exacto de Fisher. El nivel de significancia elegido fue de
0,05.

Resultados: La N fue de 36 pacientes, 6 de ellos con diagnéstico
anatomopatolégico de benignidad y 30 de malignidad. Obtuvimos
igual nimero de hombres que de mujeres, la media de edad fue de
62 afos. El 52% tenia antecedentes de tabaquismo, pero solo tenian
diagnéstico de EPOC el 13%. La media del didmetro maximo fue de



