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J. Casado Flores

CASO CLINICO

Nifa de 5 anos que, 5 dias antes, co-
mienza con proceso catarral acompanado
de fiebre, que remite 48 horas después. Dos
dias mas tarde reaparece la fiebre sin nin-
gun otro sintoma, por lo que fue tratada con
cefuroxima oral. Unas doce horas antes de
ser vista por Vid., comienza con vomitos,
cefalea, dolor cervical, persistiendo la fie-
bre; en la exploracion detecta rigidez de
nuca, siendo el resto de exploracion por or-
ganos y aparatos, normal. La envia al hos-
pital comarcal para realizar una puncion
lumbar (PL).

Antecedentes personales: periodo neona-
tal, normal. Sin enfermedades previas. Du-
dosa alergia a amoxicilina (exantema coin-
cidiendo con amoxicilina oral). Vacunacion
completa. Sin vacuna neumocacica ni de la
varicela.

Antecedentes familiares: un hermano de
8 afios sano. Padres sanos.

El resultado de la PL es el siguiente: cé-
lulas 165/mm? (75% polimorfonucleares),
hematies 25 mm3, glucosa 59 mg/dL, pro-
teinas 55 mg/dL, antigenos capsulares ne-
gativos; no se observan gérmenes en el
Gram.

Hemograma: leucocitos 19.000 mm3, NT
9.000 mm, Hb 12,4 g/dL. Proteina C reac-
tiva (PCR) 0,60 mg/dL. Procalcitonina (PCT)
0,73 ng/mL.

NINA CON FIEBRE, CEFALEAS Y VOMITOS

:Cual es el diagnéstico mas probable?

a. Meningitis bacteriana, probablemente neu-
mococica
b. Meningitis bacteriana abortada por la an-
tibioterapia
. Meningitis virica
. Meningitis tuberculosa
e. PL traumdtica

[~ Mo}

La contestacion correcta es la ¢

Tanto la clinica como el LCR inclinan a pen-
sar mas en una meningitis virica (opcion c) que
en las otras formas de meningitis. Ademds, la
normalidad de la PCR y la escasa elevacién
de la PCT son poco compatibles con el diag-
néstico de meningitis bacteriana o tuberculo-
sa. Un estudio reciente ha encontrado que las
dos variables mas sensibles para el diagnésti-
co de meningitis bacteriana son la PCT y la
proteinorraquia. La mayoria de las meningi-
tis bacterianas tienen PCT mayor de 5 ng/mL.

Las caracteristicas del LCR ayudan a iden-
tificar el tipo de meningitis (Tabla I) pero el
diagnéstico etioldgico no puede realizarse
s6lo con ello. La meningitis bacteriana sue-
le cursar con una clinica mds aguda, 5 dias
de evolucién es excesivo o el estado gene-
ral estaria muy afectado. La meningitis neu-
mocdcica (opcidn a) es aiin menos probable
porque es caracteristica de los nifios mas pe-
quenos, generalmente menores de 2 afios,

3
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TABLA I. Caracteristicas del LCR en las meningitis agudas

Células Glucosa PCR o PCT
Meningitis ~ Nimero Tipo Glucosa  Sangre/LCR Proteinas Lactato TNF-o IL-1  en plasma
Bacteriana  50-10.000  PMN Baja <04 Alta Alto Alto Alto Alto
Virica 50-1.000 Linfoc. Normal >04 Normal Bajo  Ausente Ausente  Bajo
Flngica 50-500 Linfoc.  Normal obaja  >0,5 Alta Bajo ? ? Bajo

PMN: polimorfonucleares; PCR: proteina C reactiva; PCT: procalcitonina; TNF: factor necrosis tumoral; IL: interleucina.
Valores normales: glucosa 40-70 mg/100 mL o 60-70% de la glucemia. Proteinas: neonato: 45-120 mg/100 mL, nifio: 10-20
mg/100 mL, adolescente: 15-20 mg/100 mL. Lactato < 20 mg/dL.

aunque por la edad (5 afos), siendo muy in-
frecuente, no puede descartarse.

La posibilidad de meningitis abortada por
la antibioterapia (opcién b) es muy escasa por-
que ésta produce elevacién clara de la PCR y
la PCT. La meningitis tuberculosa (opcién d)
suele cursar con focalidad neurolégica, afec-
tacién de pares craneales y un curso mas cro-
nico. Ademas el LCR se caracteriza por la
hipoglucorraquia e hiperproteinorraquia, ca-
racteristicas no existentes en este caso. La PL
no es traumadtica (opcién e) porque 25 hema-
ties/mm3 no son visibles macroscépicamente.

La paciente fue diagnosticada de menin-
gitis virica, hospitalizada y tratada sintomati-
camente sin antibiéticos. Doce horas mas tar-
de comienza con dificultad respiratoria
consistente en disociacion toraco-abdominal,
aleteo nasal, tos seca y débil, leve tiraje sub-
costal, polipnea e hipoventilacion generali-
zada a la auscultacion pulmonar. En la Rx de
torax aparece condensacion atelectdsica en
Iébulo inferior izquierdo y lobulo medio, por
lo que se inicia antibioterapia (cefotaxima y
claritromicina). Por empeoramiento respira-
torio se traslada a un hospital de tercer nivel,
con oxigeno en gafas nasales, en donde es in-
gresada en la UCIP. Los gases venosos son:
pH 7,20, pCO; 60 mmHg, pO. 40 mmHg,
SatO; por pulsioximetria 94%.

:Como interpreta esta evolucion?

a. Neumonia, probablemente producida por
el mismo patégeno

b. Aspiracién pulmonar

c. Hemorragia pulmonar

d. Insuficiencia ventilatoria de origen central

e. Insuficiencia respiratoria por obstruccion
de via aérea superior

La contestacion correcta es la d

La paciente retiene CO; posiblemente
porque es incapaz de mantener un volumen
minuto ventilatorio suficiente para sus ne-
cesidades metabdlicas, a pesar de la polip-
nea. Existe, por tanto, una insuficiencia res-
piratoria ventilatoria (opcién d) que se
manifiesta clinicamente por la puesta en
marcha de la musculatura respiratoria a pe-
sar de lo cual la inspiracién es poco pro-
funda. El volumen minuto es igual al volu-
men tidal por la frecuencia respiratoria,
cuando ésta es muy rapida y poco profun-
da, la ventilacion es menos eficaz porque
se ventila fundamentalmente espacio muer-
to. La oxigenacion estd mantenida (SatO,
94%) porque la paciente recibe oxigeno su-
plementario que, al aumentar la presién al-
veolar de O, facilita su difusién al capilar
pulmonar. La pO, venosa no estima la oxi-
genacion tisular, excepto la SatO, venosa
central, medida en la auricula derecha o en
la arteria pulmonar.

Aunque el cuadro clinico y el radiolégico
podria corresponder a una neumonia (opcién
a) esto es poco probable porque se trataria de
una bacteriemia que ha producido disemina-
cién meningea y neumonia bacteriémica y es-
tas dltimas suelen tener un curso clinico mas
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Figura 1. Rx de torax con condensaciones perihiliares y en base
pulmonar izquierda.

lento. Un paciente con sepsis puede desarro-
[lar una rapida insuficiencia respiratoria por
distrés respiratorio agudo (SDRA), sindrome
que se caracteriza por hipoxemia grave re-
belde e imagenes radiolégicas de edema pul-
monar homogéneo, sin condensaciones ate-
lectasicas. La paciente no tiene SDRA. La
aspiracion pulmonar (opcién b) produce un
cuadro brusco de distrés respiratorio prece-
dido de un vémito, antecedentes no existen-
tes en esta paciente. La hemorragia pulmonar
(opcién ¢) tampoco corresponde a la clinica
y radiologia y la obstruccién respiratoria alta
(opcién e) por laringitis, epiglotitis, absceso
retrofaringeo, cuerpo extrafio, cursa con es-
tridor inspiratorio, espiratorio o ambos; de-
pendiendo la localizacién de la obstruccién,
tampoco existente en esta paciente.

Durante las primeras horas de ingreso en
la UCIP se observé un patron respiratorio ano-
malo con escaso esfuerzo respiratorio y poca
movilidad tordcica, persistiendo aleteo nasal,
polipnea, disociacion toraco-abdominal e hi-
poventilacion bilateral a la auscultacion pul-
monar. El reflejo de la tos estaba conservado
pero era muy débil. En estas primeras horas
la movilidad de extremidades era escasa y
con poca fuerza. El sensorio estaba despe-
jado v los pares craneales, normales.

Figura 2. Rx de térax que muestra atelectasia completa del pul-
mén derecho.

La progresion de la clinica respiratoria y de
la retencion de CO: indicaron ventilacion me-
canica no invasiva a las 20 horas de ingreso
(BIPAP vision®) pero en las siguientes 2 horas
la paciente empeora clinica y gasométrica-
mente, llegando a presentar un pH 7,08, pCO;
109 mmHg, por lo que fue intubada y venti-
lada mecanicamente. La Rx de torax mostra-
ba condensaciones perihiliares y en base pul-
monar izquierda (Fig. 1) y mas tarde atelectasia
de todo el pulmon derecho (Fig. 2), imagenes
que remitieron unas horas mas tarde.

La paciente esta en insuficiencia respirato-
ria, ;cual es la causa?

a. Bronconeumonia bilateral

b. Insuficiencia respiratoria por patologia
neuromuscular

c. Insuficiencia respiratoria secundaria a me-
ningitis

d. Insuficiencia ventilatoria por cansancio,
por agotamiento de la musculatura respi-
ratoria

e. Es una insuficiencia respiratoria restrictiva

La contestacion correcta es la b

La insuficiencia respiratoria generalmen-
te cursa con distrés respiratorio intenso pero,
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cuando fracasa la bomba respiratoria, como
en este caso, aparece escasa o nula dificul-
tad clinica; existe hipoventilacion alveolar
bien por disminucion del volumen tidal, por
la frecuencia respiratoria o por ambas.

Las causas de hipoventilacién alveolar con
pulmén sano pueden ser: 1) por patologia mus-
cular (miopatia congénita, rabdomiolisis...);
2) enfermedad neuroldgica periférica: a) in-
fecciosa (Guillain-Barré, botulismo, polio-
mielitis); b) traumatica (seccion medular, ede-
ma o compresién medular por hematoma en
el canal raquideo...) o ¢) degenerativa (mieli-
tis transversa). También conduce a hipoventi-
lacién alveolar con pulmén sano las altera-
ciones del centro respiratorio por drogas,
hipoxia, infecciones del SNC o hipertensién
intracraneal. Estas causas de fracaso respira-
torio sin aumento del trabajo respiratorio son
las mas graves porque pueden pasar desaper-
cibidas, detectandose cuando la hipoxemia
intensa produce parada cardiaca. La respira-
cién normal se adapta constantemente a las
necesidades metabdlicas del organismo, la
profundidad respiratoria (volumen tidal) y la
frecuencia respiratoria la establece el centro
respiratorio tras recibir la informacién pro-
cedente de los quimiorreceptores sanguineos
y de los mecanorreceptores pleurales y de la
via aérea. El centro respiratorio situado en el
tronco cerebral indica a través de las vias afe-
rentes, que pasan por la médula espinal, la
frecuencia e intensidad de trabajo de los mus-
culos respiratorios. La alteracion de cualquiera
de estas estructuras, centro respiratorio, via
aferente, eferente o musculatura respiratoria
conduce al fracaso de la bomba respiratoria.

Las condensaciones radiolégicas de la bron-
coneumonia bilateral (opcién a), que desa-
parecieron en pocas horas, apoya el origen
atelectdsico por secreciones de estas con-
densaciones y no la etiologia infecciosa, que
precisa alrededor de una semana para su remi-
sion. La ventilacion mecanica produjo la aper-
tura de areas hipoventiladas desapareciendo
asi de manera rapida las condensaciones.

La meningitis (opcién c) raramente pro-
duce insuficiencia respiratoria, cuando suce-
de existe disminucion del nivel de concien-
cia, convulsiones o signos de hipertension
intracraneal grave, clinica inexistente en esta
paciente. El agotamiento muscular (opcion
d) siempre va precedido de un gran distrés
respiratorio caracterizado por la utilizacién
de todos los musculos inspiratorios y espira-
torios, produce respiraciones profundas y ra-
pidas, circunstancia que no existia en esta
paciente. La insuficiencia respiratoria res-
trictiva (opcién e) conceptualmente quedo
descartada.

En las primeras horas de ingreso, se ob-
serva hipotonia generalizada con predomi-
nio en las extremidades superiores a nivel
proximal, incapacidad para elevacion de los
hombros y flexién extension de los codos,
manteniéndose la motricidad distal (prono-
supinacion y flexion de la mufeca y de los
movimientos de los dedos). La motricidad de
los miembros inferiores se mantiene aunque
con poca fuerza. Los reflejos rotulianos, bi-
cipitales y cutaneos superficiales estaban abo-
lidos pero los aquileos, presentes. El nivel de
conciencia y los pares craneales estaban con-
servados. Presentaba rigidez de nuca y do-
lor a nivel de toda la columna vertebral. En
este proceso con pérdida de fuerza desarro-
116 insuficiencia respiratoria.

:Cual es su diagnéstico inicial?

a. Sindrome de Guillain-Barré

b. Botulismo

c. Intoxicacion por organofosforados
d. Traumatismo medular

e. Mielitis transversa aguda

La contestacion correcta es la e
El rdpido desarrollo de debilidad aguda

sin encefalopatia corresponde a una parali-
sis flacida aguda que puede estar producida
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bien por una afectacion de la segunda mo-
toneurona (de origen infeccioso, inflamato-
rio, compresivo, vascular o traumdtico), por
afectacién nerviosa periférica (Guillain-Ba-
rré, enfermedad de Lyme), por alteracion de
[a unién neuromuscular (botulismo, miaste-
nia gravis, intoxicacién por organofosfora-
dos...) o bien por afectacion muscular (mio-
sitis aguda, rabdomiolisis).

El sindrome de Guillain-Barré (opcion a)
puede descartarse; se caracteriza por una pa-
ralisis ascendente; la pérdida de fuerza es
progresiva, generalmente ascendente y si-
métrica. A veces existe afectacion del siste-
ma nervioso autbnomo, alterandose la fre-
cuencia cardiaca, la presién arterial y los
pares craneales, generalmente el VII par. El
LCR suele estar alterado, aunque a veces esto
es tardio; existe aumento de proteinas pero
no del nimero de células. Esta paciente te-
nia pleocitosis (165 células/mms), proteinas
normales, ademas la paralisis afectaba mas
a las extremidades superiores que a las in-
feriores.

El botulismo (opcién b) se produce por la
ingestion de la toxina del Clostridium botu-
linum a través de los alimentos, toxina que
bloquea la liberacién de acetilcolina en la
placa motora, provocando los sintomas cla-
sicos consistentes en disfuncién de los ner-
vios craneales (diplopia, ptosis, disartria, dis-
fagia), inexistentes en esta paciente, y paralisis
progresiva, generalizada, que puede condu-
cir a insuficiencia respiratoria.

La intoxicacién por organofosforados (op-
cion c) sucede en las zonas rurales por la uti-
lizacion de insecticidas organofosforados que
produce una crisis colinérgica por bloqueo
de la colinesterasa. Aunque existe paralisis
generalizada aguda, los sintomas son dife-
rentes a los que presentaba esta paciente;
cursa con taquicardia, sialorrea, diaforesis y
afectacién del nivel de conciencia.

El traumatismo medular (opcién d) puede
producir afectacion de la segunda moto-
neurona por compresién medular secunda-

ria al edema o hemorragia en el canal me-
dular, pero siempre existen antecedentes y
lesidn externa sugestiva del traumatismo.

La mielitis transversa (opcion e) es un tras-
torno inflamatorio, de uno o dos segmen-
tos de la médula, generalmente idiopatico o
secundario a una infeccién aguda de origen
virico, que produce disfuncién motora, ge-
neralmente bilateral, sensitiva y a veces del
sistema nervioso auténomo. Tienen un co-
mienzo agudo, es progresiva y se acompa-
fia de dolor en la parte de la médula espinal
afectada. La mayoria de los pacientes se re-
cuperan, al menos parcialmente, aunque ésta
se inicia 1-3 meses mas tarde. En el LCR pue-
de observarse pleocitosis como en esta pa-
ciente, con o sin hiperproteinorraquia en uno
de cada dos pacientes. Los sintomas, signos
y el LCR de esta paciente concuerdan con
los de una mielitis transversa con afectacién
de la médula cervical.

Para confirmar el diagnéstico de sospecha
de mielitis transversa aguda, ;cual es la prue-
ba que indicaria?

a. Tomograffa computarizada (TC) craneal y
medular

b. Resonancia magnética (RM) craneal y me-
dular

c. Electromiograma

d. Potenciales evocados somatosensoriales

e. Anticuerpos antinucleares

La contestacion correcta es la b

Aunque el diagndstico de mielitis trans-
versa aguda se realiza por la clinica, es ne-
cesario para su confirmacion algunas prue-
bas complementarias, la mas importante es
la RM (opcién b). Para el diagnéstico se uti-
lizan los criterios establecidos por la Trans-
verse Myelitis Consortium Group (Tabla I).

La RM de esta paciente objetivo un en-
grosamiento focal medular a nivel cervical
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TABLA II. Criterios diagnésticos de mielitis
transversa aguda idiopatica Transverse Myelitis

Consortium Working Group (Neurology 2002)

Criterios de inclusién

1. Apariciéon de una disfuncion sensitiva, motora
o del sistema auténomo, atribuible a la médula
espinal

2. Signos y/o sintomas bilaterales (aunque no ne-
cesariamente simétricos)

3. Nivel sensitivo claramente definido

4. Se descarta una etiologia compresiva medular
mediante RM o mielograffa

5. Inflamacién de la médula espinal demostrada por
una pleocitosis o elevacion del indice de IgG en
LCR o mediante contraste con gadolinio. Si no
se cumple ninguno de estos criterios al inicio de
los sintomas, debe repetirse la RM y la puncién
lumbar entre 2-7 dias después del inicio de los
sintomas

6. Progresion hasta el déficit maximo entre 4 horas
y 21 dias tras el inicio de los sintomas

Criterios de exclusion

1. Antecedente de radiacién previa en la columna
en los 10 afios anteriores

2. Déficit clinico con una distribucion arterial cla-
ra, compatible con trombosis de la arteria espi-
nal anterior

3. Vacios de flujo anormales en la superficie de la
médula espinal compatibles con una malforma-
cion arteriovenosa

4. Signos seroldgicos o clinicos de enfermedad del
tejido conjuntivo*

5. Manifestaciones del SNC correspondientes a si-
filis, enfermedad de Lyme, VIH, VLTH-1, Myco-
plasma y otras infecciones viricas*

6. Anomalias en la RM cerebral que sugieran una
esclerosis multiple*

7. Antecedente de neuritis éptica clinicamente ma-
nifiesta*

*No descarta una mielitis transversa aguda asociada a enfer-

medad.

VIH: virus inmunodeficiencia humana; VLTH 1: virus del lin-
foma T humano 1.

de C2 a D1 (Fig. 3) y del cono (D11-L1) aso-
ciado a hipersefial centro medular (Fig. 4).
La TC craneal fue normal (opcion a). El
electromiograma fue normal (opcion c), asi
como los potenciales evocados somatosen-
soriales (opcion d). Los anticuerpos antinu-
cleares P-ANC, C-ANCA, la serologia para
poliovirus, gripe, adenovirus, virus respira-

Figura 3. Resonancia magnética, secuencia sagital potenciada
en T2 que muestra hiperintensidad y engrosamiento en la mé-
dula cervical (flecha).

Figura 4. RM, secuencia axial potenciada en T2 que muestra
hiperintensidad centro medular (flechas), indicando que la mé-
dula esta edematosa.

torio sincitial (VRS), Mycoplasma, Coxiella,
citomegalovirus (CMV) y herpes fueron nor-
males.

El estudio por técnica de reaccién en
cadena de polimerasa (PCR) en LCR de los
virus herpes 6, 7 'y 8, CMV, enterovirus, VRS,
rinovirus, coronavirus, gripe y parainfluen-
zae fueron negativos, asi como la PCR para
Borrelia.
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Ante la confirmacién diagnéstica de mieli-
tis transversa aguda, Vd. inicia el tratamiento,
scual seria su eleccion?

a. Aciclovir 10 dias

b. Dexametasona (0,6 mg/kg/dia) 5 dias

c. Metilprednisona en megadosis (30 mg/
kg/dia) 5 dias

d. Gammaglobulina (400 mg/kg/dia) 4 dias

e. Tratamiento de soporte de la ventilacion,
rehabilitacion y nutricién

Las contestaciones correctas son lacy lae

La mielitis transversa aguda se trata con me-
gadosis de corticoides (opcién c), metilpred-
nisona (30 mg/kg/dia) en los menores de 40
kg o 1.000 mg/dia en los de peso mayor, por
un periodo de 3-7 dias, pudiendo continuar-
se con prednisona oral 1-2 mg/kg/dia hasta el
inicio de la recuperacion. La evolucién con
el tratamiento es variable e incierta. La ma-
yoria (60%) se recuperan totalmente, en una
cuarta parte la recuperacion es parcial y el
15% sufren secuelas permanentes.

La gammaglobulina (opcién d) esta indica-
da en el tratamiento de la encefalomielitis agu-
da diseminada (ADEM), asociada a corticoi-
des en dosis elevadas. El ADEM es un sindrome
desmielinizante secundario a infecciones o in-
munizaciones con afectacion de cerebro, ce-
rebelo, tronco y médula espinal, que cursa con
mielitis y arreflexia, letargia, convulsiones,
afectacion motora y sensitiva. En esta pacien-
te no pudo establecerse, por falta de colabo-
racion, el nivel sensitivo de la lesion.

Los corticoides a dosis normales (opcion
b) no tienen efecto beneficioso.

El soporte respiratorio, el nutricional y la
rehabilitacién (opcién e) son necesarios des-
de el primer momento.

Durante los siguientes dias la nifa recu-
pera progresivamente la fuerza en miembros
inferiores, persistiendo la paralisis de pre-
dominio proximal de miembros superiores

y la debilidad de la musculatura respirato-
ria, por lo que recibia ventilacion mecanica;
también persiste debilidad de la musculatu-
ra cervical con incapacidad para el sostén
cefdlico. Present6 dos convulsiones parcia-
les en cara y clonias de extremidades infe-
riores al quinto dia de evolucion, que re-
mitieron con diazepam i.v. El EEG evidencio
focalidad de ondas lentas parietal izquierdo.

La paciente recibia rehabilitacion moto-
ra, recuperandose sobre todo las fuerzas en
las extremidades inferiores, pero no en las
superiores, por lo que hacia la tercera se-
mana recibié un segundo ciclo de corticoi-
des a megadosis y gammaglobulina, recu-
perandose lentamente la fuerza en manos,
brazos y piernas pero poco en el cuello. No
desarrollo espasticidad ni contractura. Los
pares craneales y el estado de conciencia
siempre fueron normales. La RM craneo-me-
dular realizada a la cuarta semana de evo-
lucion fue normal, no identificandose las al-
teraciones medulares previas.

Volvamos al problema respiratorio. Fue
ventilada mecanicamente de manera con-
vencional durante 4 semanas, en las que se
observo mejoria progresiva pero lenta del es-
fuerzo inspiratorio, hasta conseguir volime-
nes tidales espontaneos de 5-7 mL/kg. Du-
rante estas semanas se realizaron varios
intentos de destete del respirador que fraca-
saron. A la cuarta semana, tras tolerar la prue-
ba de tubo en T durante mas de 1 hora se de-
cide extubacién programada, seguida de
ventilacion mecanica no invasiva con BIPAP.
Rapidamente se observa aleteo nasal, ta-
quipnea, disociacion toraco-abdominal y dis-
confort, sensacion de ahogo a pesar de man-
tener la oxigenacion y ventilacion, por lo que
se decide reintubacion programada, 24 ho-
ras después, utilizando atropina y midazo-
lam. Durante la intubacion presenta laringo-
espasmo por lo que recibi6 succinilcolina (1
mg/kg). Aunque la técnica de intubacion fue
sencilla, manteniéndose una oxigenacion
(SatO, 98-100%) y frecuencia cardiaca nor-
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males, aparecio bruscamente fibrilacion ven-
tricular, seguida de asistolia. Se realiza rea-
nimacion cardiopulmonar (RCP) avanzada
inmediatamente con masaje cardiaco y ven-
tilacion manual con ambd, administracion de
multiples dosis de adrenalina i.v. (10 dosis),
bicarbonato sodico, gluconato calcico, amio-
darona y desfibrilacion eléctrica, en dos oca-
siones. El tiempo total de parada cardiaca fue
de 40 minutos, tiempo en que recibio RCP
avanzada, recuperando circulacion esponta-
nea, y pulso débil a los 40 minutos, por lo
que se inicio adrenalina en perfusion conti-
nua (dosis maxima 0,9 pg/kg/min) que se man-
tuvo durante 48 horas.

La parada cardiaca se interpretd secun-
daria al uso de succinilcolina; esta droga no
debe administrarse a los pacientes con mio-
patia, aplastamiento, grandes quemados y en
aquellos con riesgo de hiperpotasemia; por
el riesgo de arritmias graves secundarias a hi-
perpotasemia. Esta paciente mantuvo el po-
tasio normal en todo momento.

:Cual cree que sera la evolucién neurol6gi-
ca de esta paciente, tras 40 minutos de RCP?,
;es ético continuar las maniobras de RCP
durante tanto tiempo?

a. La RCP debe mantenerse mientras sea efi-
caz. Esta nifia puede quedar sin secuelas.
Por tanto, es ético

b. La RCP debe realizarse sélo durante 30
minutos. Esta paciente quedara probable-
mente con muchas secuelas neurolégicas

c. El tiempo de la RCP depende de la causa
de la parada cardiorrespiratoria

d. Los nifios con hipotermia deben recibir el
mismo tiempo de RCP que los normotér-
micos

e. El tiempo de duracién de la RCP depen-
de fundamentalmente del estado previo
del paciente

La contestacion correcta es la a

Las maniobras de RCP deben mantenerse
mientras la ventilacién y la actividad cardia-
ca sean eficaces para mantener estable la he-
modinamica, no existe tiempo limite, a veces
la RCP dura horas, las necesarias, por ejem-
plo, para mantener perfundidos los tejidos de
un donante de 6rganos a corazén parado. Lo
importante mas que el tiempo de RCP es la
calidad de la misma, mientras se detecte pul-
so arterial con el masaje cardiaco, oxigena-
cién adecuada y ventilacién suficiente con
las maniobras de ventilacion (bolsa, ambd,
tubo endotraqueal o mascarilla laringea), las
maniobras de RCP deben mantenerse. Por ello
esta paciente podria evolucionar sin ninguna
secuela neuroldgica. Los factores que mds in-
fluyen en la supervivencia y en la presencia
de secuelas son: 1) el tiempo transcurrido en-
tre la PCR y el inicio de la RCP, siendo el pro-
néstico bueno cuando la RCP basica se ini-
cia en el lugar del evento en los primeros 4
minutos y la RCP avanzada en los siguien-
tes 4 minutos. En esta paciente la RCP avan-
zada se inicié inmediatamente antes del pri-
mer minuto de parada; 2) la causa de PCR y
el mecanismo desencadenante; 3) el estado
clinico previo del paciente; 4) la calidad de
la RCP, siendo mucho mejor el pronéstico
cuando ésta la realiza un equipo entrenado
en RCP; 5) los cuidados post-RCP.

Los nifios con hipotermia (opcién d) y los
intoxicados por drogas que disminuyen el
metabolismo cerebral (barbitdricos) pueden
necesitar ser calentados para que la RCP sea
efectiva, por ello ésta se hace durante mds
tiempo que 30 minutos.

Para realizar una adecuada RCP es nece-
sario un entrenamiento previo realizando cur-
sos periédicos de RCP, especificamente pe-
diatricos. Los algoritmos de actuacién de la
RCP basica y avanzada se resumen en las fi-
guras 5y 6.

A las 12 horas de la PCR la paciente se
despierta, tiene un contacto adecuado con
el medio, entiende y contesta a las ordenes
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Figura 5. Algoritmo de RCP bdsica (figura tomada de Resuscitation 2000; 46: 301).

verbales, aunque refiere vision borrosa que
desaparece 2 dias mas tarde. El fondo de ojo
y los potenciales visuales fueron normales.
Un dia después de la PCR la exploracion
neuroldgica era idéntica a la existente antes
de la PCR.

Por la escasa fuerza para movilizar secre-
ciones respiratorias con la tos y por la intu-
bacion traqueal prolongada, fue traqueosto-
mizada, lo que permitio la retirada progresiva
del respirador. Al alta la paciente deambu-

la con normalidad, precisando collarin cer-
vical para sostén cefalico. Dos afos después
la nifa permanece con disminucion de fuer-
za de la cintura escapular superior, hace vida
normal y respira sin traqueostomia.

DIAGNOSTICOS FINALES

Insuficiencia respiratoria agua
Mielitis transversa aguda
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RESPIRATORIA
J. Casado Flores

CASO CLINICO

Lactante hembra, de 2 meses, con fiebre
(38-38,5 °C), tos, rinorrea acuosa desde 5
dias antes, tratado por su médico sintoma-
ticamente. Por rechazo de las tomas, apari-
cion de vémitos y empeoramiento respira-
torio en las dltimas horas consulta de
urgencias en su centro de salud. En la ex-
ploracion Vd. encuentra taquicardia (160
Ipm), taquipnea (70 rpm), T* 37,5 °C, de-
caimiento, tirajes intercostal y subcostal,
auscultacion pulmonar normal, sin ruidos
anormales ni hipoventilacion, distension ab-
dominal intensa. SatO; por pulsioximetria
94%, respirando aire ambiental.

:Cual es su impresion diagnostica y cual es
su proceder?

a. Es un resfriado comdn. Continuar con tra-
tamiento sintomatico

b. Bronquiolitis. Observacién domiciliaria
y realizacién VRS en moco nasal

c. Neumonia. Amoxicilina, 90 mg/kg/dia
oral en tratamiento ambulatorio

d. Sepsis. Hospitalizacién para obtencién
hemocultivo y antibioterapia intravenosa

e. La clinica respiratoria es de origen abdo-
minal. Estenosis hipertréfica de piloro

La contestacién mas correcta es la d

LACTANTE CON FIEBRE Y DIFICULTAD

Podria tratarse de una sepsis con puerta
de entrada respiratoria (opcion d), ya que
el decaimiento y afectacion del estado ge-
neral, junto con la taquicardia, en ausencia
de fiebre, y la distensién abdominal pueden
corresponder a un cuadro séptico. Por ello
debera tomarse hemocultivo, realizar he-
mograma con reactantes bioquimicos de in-
feccion y administrar antibiéticos y fluidos
por via intravenosa. Una sepsis que demo-
ra la antibioterapia mas de una hora, des-
pués de la sospecha, aumenta el riesgo de
morbimortaliad. También podria tratarse de
una neumonia (opcién c) a pesar de la aus-
cultacion pulmonar normal, porque presen-
ta polipnea (Tabla I) que es el signo mds sen-
sible de infeccion pulmonar en nifios con
fiebre, siendo mds especificos otros signos
que muchos pacientes pediatricos con neu-
monia no tienen (estertores crepitantes, so-
plo tubarico, hipoventilacién lobular). Si fue-
ra una neumonia, el tratamiento de ésta en
un lactante pequefo con afectacién del es-
tado general y vémitos, serd antibioterapia
parenteral, no oral (opcion c).

Un resfriado comdn (opcién a) no produ-
ce taquicardia, taquipnea ni tanta afectacion
del estado general. La bronquiolitis (opcién
b) puede cursar de manera grave y producir
insuficiencia respiratoria hipoxémica y/o ven-
tilatoria, pero generalmente la gravedad apa-
rece antes del quinto dia y existen estertores

- 13 =
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TABLA 1.

Taquipnea

Edad Respiracion por minuto
< 2 meses > 60
2-12 meses > 50
1-5 anos > 40
> 5 anos > 20

WHO. The management of acute respiratory infection in Chi-
dren. En: Practice Guidelines for out patient care. World He-
rat Organization, Geneva, 1995.

subcrepitantes diseminados; se trataria de una
bronquiolitis grave que precisa hospitaliza-
cioén, sin observacién domiciliaria por el ries-
go de empeoramiento, oxigenoterapia y qui-
zas soporte ventilatorio. La estenosis de piloro
(HP) (opcidn e) cursa con vomitos proyecti-
vos, generalmente hacia la tercera semana de
la vida, no en la octava y el abdomen no estd
distendido como en esta paciente.

AP: embarazo y parto normales. A los 12
dias de vida presenté un cuadro de deshi-
dratacion hipernatrémica. Lactancia artificial.

La paciente fue remitida al hospital en don-
de se le realizaron las siguientes pruebas
complementarias: hemograma: 32.770 leu-
cocitos/mm?3 (22% cayados, 30% segmenta-
dos, 25% linfocitos). Hb 8 g/dL, Hcto 25,4%.
Biogquimica: glucemia 166 mg/dL; urea 25
mg/dL, creatinina 0,3 mg/dL, Na 133 mEq/L,
K 4,8 mEq/L. Proteina C reactiva (PCR) 18,1
mg/dL. VRS en moco nasofaringeo negativo.
Rx. de térax normal.

:Qué tratamiento antibiético prescribe Vd.?

a. Amoxicilina 100 mg/kg/dia i.v.

b. Ampicilina 100 mg/kg/dia i.v.

c. Cefotaxima 100 mg/kg/dia i.v.

d. Vancomicina 40 mg/kg/dia i.v.

e. Cefotaxima (200 mg/kg/dia) + ampicilina
(200 mg/kg/dia) i.v.

La contestacion correcta es la e

El tratamiento de la sepsis consiste en dre-
naje del foco purulento, si existe, adminis-
tracion de fluidos y antibioterapia; esta ini-
cialmente es empirica aunque basada en la
edad y en la sospecha etiolégica derivada de
la clinica.

En las primeras semanas (8-12 semanas) de
la vida, la administracion de ampicilina (100
mg/kg/dia) mas cefotaxima (200 mg/kg/dia)
(opcidn e) es la asociacion mds adecuada en
la sepsis de origen comunitario, porque es
efectiva frente a los patégenos mas prevalen-
tes (Listeria monocytogenes, Neisseria me-
ningitidis, Streptococcus pneumoniae, Hae-
mophilus influenzae, Staphylococcus aureus,
Escherichia coli...). También es adecuada la
asociacion ampicilina (100 mg/kg/dia) mas
gentamicina (5 mg/kg/dia en 1 dosis). En los
mayores de 3 meses con sepsis, la antibiote-
rapia empirica es cefotaxima o ceftriaxona.

El resto de las opciones (a, b, ¢, d) son ina-
decuadas porque aisladamente no cubren el
espectro de los patégenos mas probables.

El paciente fue tratado con ampicilina mds
cefotaxima y oxigeno en gafas nasales. En las
siguientes horas empeora el estado general
y la perfusion, aparece hepatoesplenomega-
lia de 3 y 2 cm de los rebordes costales res-
pectivos, y aumenta el trabajo respiratorio.
La SatO; 92%, los gases venosos, pH 7,28,
pCO: 60 mmHg, y la clinica indican sopor-
te ventilatorio por lo que se inicia ventilacion
no invasiva con CPAP nasal Vapotherm®, uti-
lizandose flujo maximo 10 Ipm y FiO: 0,4.

En esta paciente, ;por qué cree Vd. que esta
indicada la ventilaciéon mecdnica?

a. Por el pH

b. Por la SatO,

. Por la pCO;

d. Por la clinica

e. Por el diagnéstico de sepsis

e}

La contestacion mas correcta es la d
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El soporte respiratorio se aplica cuando
no es posible mantener la oxigenacion, la
ventilacién o ambos, de manera espontanea,
a pesar de recibir oxigeno suplementario.
La indicacion para la ventilacion mecanica,
invasiva o no, es clinica, no gasométrica.
Un paciente con distrés respiratorio pro-
gresivo, especialmente si es de corta edad,
tiene riesgo de agotamiento y por ello debe
ser ayudado a respirar. Cuando, a pesar del
distrés, retiene CO, y/o no consigue oxige-
narse suficientemente, el riesgo de que el
agotamiento y/o las pausas de apnea eleven
rapidamente la pCO; y/o la hipoxemia es
elevado, pudiendo ésta conducir a bradi-
cardia y parada cardiaca. Por ello es nece-
sario prevenirla aplicando soporte ventila-
torio.

La saturacion de O, del 92% no es 6pti-
ma pero es suficiente para mantener una oxi-
genacion tisular compatible con la vida; el
aumento de la FiO, que recibe (FiO, 0,4) po-
dria aumentar la Sat O; por lo que la opcién
b es incorrecta. La acidosis (pH 7,28) en este
caso respiratoria (opcién a) tampoco indica
la asistencia ventilatoria, pero si el nivel de
retencion de CO; (opcién c), especialmente
cuando el aumento es rapido y progresivo;
en este paciente con pCO, venoso 60 mmHg
(pCO; arterial = 55 mmHg), este parametro
por si solo no justifica el soporte ventilato-
rio porque puede ser bien tolerado. Ningu-
na cifra de paO,, paCO; ni pH por si sola
justifica la ventilaciéon mecanica, tampoco
el diagndstico de sepsis, aunque cuando éste
evoluciona a shock séptico, es adecuado re-
ducir el consumo de O, por los misculos
respiratorios (pueden consumir, cuando exis-
te distrés respiratorio intenso, hasta el 50%
del oxigeno transportado), consumo que de-
saparece con la ventilacién mecdnica con-
vencional porque el trabajo respiratorio lo
realiza el respirador, no el paciente.

En el hemocultivo crecié Staphylococcus
aureus meticilin sensible por lo que se sus-

pendié la ampicilina. Permanecié estable
respiratoriamente, pero cuatro dias después
comienza con aumento del trabajo respira-
torio y empeoramiento gasométrico (pH 7,15,
pCO; 81 mmHg), por lo que se intuba y co-
necta a ventilacion mecdnica convencional,
que se mantuvo durante 11 dias por la im-
posibilidad de avanzar antes en el destete.
La Rx térax mostraba infiltrados parenqui-
matosos en LSD y LIl que persistian a pesar
de la antibioterapia. Dos intentos de extu-
bacién, de manera programada, a los 11 y
28 dias de ventilacion convencional fraca-
saron, a pesar de ir seguida de ventilacion
no invasiva, necesitando nueva intubacion
unas horas mas tarde en ambos intentos. Pre-
viamente a la extubacion programada, el pa-
ciente permanecia en programa de destete
bien oxigenado con FiO; 0,25, pero reali-
zaba respiraciones espontdaneas con volu-
menes tidales bajos y mantenia polipnea y
respiracion superficial.

;Cual es la causa del fracaso en la desco-
nexion del respirador?

a. Edema subglético por intubacién prolon-
gada

b. Laringotraqueomalacia

c. Persistencia de atelectasia y de shunt pul-
monar

d. Estenosis traqueal por compresién exter-
na

e. Fracaso o insuficiencia de la bomba res-
piratoria

La contestacion mas correcta es la e

La retirada del respirador se realiza cuan-
do tiene éxito un programa de destete pro-
gresivo del respirador, que consiste en que
éste realice cada vez menos trabajo a la vez
que el paciente realiza cada vez mas es-
fuerzo, hasta que consigue independizarse
de la maquina, que al final aporta sélo una
pequena ayuda y/o aire enriquecido en oxi-
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geno. Este proceso de destete (weaning) pue-
de durar horas o dias y depende exclusiva-
mente de la patologia del paciente y de la
duracién de la ventilacién mecanica. Antes
de la extubacién el paciente respira espon-
taneamente durante 30 minutos, sin respira-
dor, a través del tubo endotraqueal, al que se
acopla una pieza en forma de T por una de
cuyas ramas recibe una mezcla de aire y oxi-
geno (prueba de tubo en T). El paciente es
definitivamente extubado si mantiene la oxi-
genacioén y ventilacion durante este periodo
de tiempo.

El fracaso en la desconexion del respira-
dor en esta paciente era previsible porque
sus respiraciones espontdneas eran débiles,
movia poco volumen tidal, por ello tenia po-
lipnea para mantener el volumen minuto res-
piratorio. En estas situaciones el volumen que
llega al alveolo (volumen alveolar) suele dis-
minuir en las siguientes horas porque la re-
tirada del tubo impide hacer aspiraciones de
secreciones bronquiales, excepto que la tos
y la fuerza respiratoria sean potentes, au-
mentando asi las resistencias de las vias aé-
reas que contribuyen al agotamiento mus-
cular. El fracaso fue debido por tanto al
fracaso de la bomba respiratoria (opcién e).

El edema subglético que se produce por la
intubacion traqueal prolongada (opcién a) no
puede diagnosticarse hasta que el paciente
es extubado, momento en el que aparece es-
tridor inspiratorio, caracteristico de la obs-
truccion de la trdquea extratordcica. Su apa-
ricién esta directamente relacionada con la
duracién de la intubacién traqueal, motivo
por el que se administra dexametasona des-
de 24 horas antes de la extubacién y a veces
es necesario traqueostomia profilactica, cuan-
do la intubacién es duradera. El diagnéstico
se realiza por la clinica y por broncoscopia.

La laringotraqueomalacia (opcién b) pue-
de ser primaria o secundaria a la intubacién
prolongada. Cursa con estridor inspiratorio,
mas intenso cuando el paciente se agita y
cuando realiza inspiraciones profundas, por-

que la presion intratoracica negativa que
éstas producen, colapsan la laringe y/o la
traquea durante la inspiracion. El diagnés-
tico se realiza por laringobroncoscopia, es-
tando el paciente con ventilacion espon-
tanea.

La persistencia de atelectasia y por tanto
del shunt pulmonar (opcién c) se caracteri-
za porque se precisa, para mantener la oxi-
genacioén, concentraciones elevadas de oxi-
geno, esta paciente requeria sélo FiO, de
0,25. Sin embargo esta paciente podria te-
ner pequenas atelectasias o atelectasias la-
minares, producidas por la obstruccién que
las secreciones respiratorias no drenadas
por la tos pueden producir bien de mane-
ra fija y persistente o bien de forma espo-
radica.

La cefotaxima se mantuvo durante 16 dias.
Se asocio vancomicina 5 dias después por
empeoramiento respiratorio (se mantuvo du-
rante 18 dias). Recibié6 anfotericina liposomal
durante 17 dias por aislamiento de Candida
parapsilosis en cultivo puro, en exudado bron-
quial. El estudio de la inmunidad humoral y
de la celular fue normal. Los reactantes de
fase aguda elevados en los primeros dias (pro-
teina C reactiva 34 mg/dL, procalcitonina 21
ng/mL) descendieron de forma progresiva para
normalizarse al décimo dia del ingreso.

La retirada de la sedacion para la extu-
bacién permitié observar una discordancia
entre la movilidad normal de los miembros
superiores y la escasa movilidad de los infe-
riores. Ademads en la exploracion fisica se
aprecia una cifosis dorsal. La exploracion en-
doscopica de la via aérea habia sido normal.
La paciente continuaba ventilada mecani-
camente.

Interprete esta evolucidn, la paciente tiene
una:

a. Malformacion vertebral congénita. Cifo-
sis congénita
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Figura 1. RM de columna dorsal. Obsérvese osteomielitis de
T3 - T7 con destruccion de los cuerpos vertebrales T4, T5 y Té6.

b. Osteomielitis vertebral

c. Absceso del canal medular secundario a
la puncién lumbar

d. Tumor éseo

e. Mielitis transversa

La contestacion correcta es la b

Aunque la osteomielitis vertebral es rara
(1-3% de las osteomielitis de los ninos), la
existencia de bacteriemia y sepsis por S. au-
reus, como factor predisponerte, la cifosis
dorsal y el fracaso de la retirada del respi-
rador por movilidad toracica escasa apoyan
esta sospecha (opcion b). La osteomielitis es
el doble de frecuente en nifios que en nifas,
siendo también factores de riesgo la inmu-
nodeficiencia, drepanocitosis, la existencia
de catéteres intravasculares. El diagndstico
es tardio, suele demorarse como en este caso
varias semanas porque la clinica es inespe-
cifica y de aparicién muy lenta. El agente
etiologico mas frecuente es S. aureus (90%),
otros patégenos son S.  hemolitico del gru-
po A, S. grupo B, E. coli, Kingella kingae, Sal-
monella, Brucellay M. tuberculosis. El diag-
nostico se realiza por imagen siendo de
eleccién la resonancia magnética (RM) (sen-

Figura 2. RM de columna dorsal. Obsérvese osteomielitis de
T3 - T7 con destruccion de los cuerpos vertebrales T4, T5 y Té6.

sibilidad 93%, especificidad 97%) que ade-
mas define la extensién de la lesién verte-
bral. LaTC tiene peor sensibilidad (68%) pero
la misma especificidad, por lo que puede ser-
vir de gufa para los procedimientos inter-
vencionistas. La Rx de columna no debe rea-
lizarse porque su sensibilidad y especificidad
es muy escasa.

La cifosis congénita (opcién a) no puede
explicar la clinica respiratoria ni la neurolé-
gica, aunque cuando es muy intensa, muy
visible en la inspeccién, puede producir in-
suficiencia respiratoria restrictiva. El absce-
so del canal medular postpuncién lumbar
(opcion ) es excepcional y cursa con me-
ningitis pero no con cifosis ni con alteracion
respiratoria. A esta paciente no se le habia
practicado puncién lumbar.

El tumor 6seo (opcion d), primario o se-
cundario, es igualmente excepcional, aun-
que existe dentro de lo posible. La RM per-
mitird su diagndstico. La mielitis transversa
(opcioén e) produce una hipotonia general-
mente simétrica y progresiva, pero no ci-
fosis, ademas se acompafia de otros sin-
tomas.

La RM objetiva osteomielitis extensa a ni-
vel de T3-T7 con destruccion de varios cuer-
pos vertebrales (T4, T5, T6) a nivel de co-
lumna dorsal media (Figs. 1y 2).
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:Cual es su prioridad terapéutica?

a. Reiniciar antibioterapia

b. Administrar megadosis de corticoides

c. Drenaje de los cuerpos vertebrales afec-
tados

d. Indicar cirugia descompresiva urgente de
la médula

e. Colocar una férula un lecho de escayola
en la espalda

La contestacion correcta es la d

La compresion de la médula espinal es la
responsable de la hipoactividad de las ex-
tremidades inferiores y de la escasa movili-
dad toracica; su descompresion quirdrgica
representa una urgencia vital, antes de que
exista una lesién irreversible de la misma.
Ademas de la clinica, la RM muestra una
gran disminucién del diametro anteropos-
terior del conducto raquideo con la médu-
la espinal muy angulada y adelgazada por
estenosis del conducto raquideo. La des-
compresion es quirtrgica, de forma urgen-
te. Ademds es necesaria la toma de muestras
biolégicas para cultivo y antibioterapia em-
pirica (opcién a) para cubrir el patégeno mas
probable (S. aureus).

La megadosis de corticoides (opcién b) s6lo
estd indicada en la lesion espinal aguda post-
raumatica, no en la infecciosa, administran-
do la primera dosis de corticoides (metil-
prednisona 30 mg/kg) lo antes posible, se
continda con un mantenimiento de 5,4
mg/kg/h durante 24 horas si se inici6 en las
primeras 3 horas después del trauma y durante
48 horas si fue entre 3 y 8 horas; si han pa-
sado 8 horas del trauma no debe administrarse.

Una férula de escayola (opcion e) para la
estabilizacién de la columna estd indicada,
después de la cirugia.

Se realiz6 cirugia traumatologica urgente
con descompresion de la médula y estabili-
zacion de la columna dorsal con injertos au-

tologo y heterélogo. No se encontré material
purulento aunque si una gran destruccion
osea. Después de la intervencion se mantu-
vo en una férula de escayola en la espalda,
desde las axilas hasta el final de la parrilla
costal, para la inmovilizacion de la columna.

Previamente a la cirugia existia hipotonia
de extremidades inferiores con ausencia de
movilidad espontdanea, ROT patelares muy
disminuidos, ROT aquileos ausentes, reflejo
anal superficial ausente y minima retirada
ante estimulos dolorosos.

Después de la cirugia reaparecio la mo-
vilidad de piernas espontanea de manera
progresiva, 20 dias después reaparecen los
ROT y reflejo anal superficial, mantenien-
do un patron respiratorio normal, por lo que
se extuba con éxito 12 dias después de la
cirugia.

En el cultivo del material 6seo extraido se
aislé Staphylococcus hominis por lo que se
continué la antibioterapia empirica iniciada
en el momento del diagndstico de osteo-
mielitis, que era cefotaxima y vancomicina.
La VSG, que al diagnostico era de 75 mm/h,
descendio al alta a 45 mm/h. La RM de con-
trol al alta persistia angulacion de la colum-
na y de la médula espinal pero con mayor
tamano del conducto raquideo y del cordon
medular.

Fue dada de alta de UCIP a los 80 dias,
contactando bien con el medio, sonrisa so-
cial, movilidad normal de extremidades su-
periores pero con movilidad escasa de los
miembros inferiores y con respiracion es-
pontanea normal. Continda rehabilitacion
motora en el Centro de Nacional de Tetra-
pléjicos.

DIAGNOSTICOS FINALES

Sepsis por Staphylococcus aureus

Osteomielitis vertebral

Insuficiencia respiratoria secundaria a le-
sion medular

Paraparesia secundaria
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A. Serrano

CASO CLINICO

Nina de 12 meses de vida que acude a ur-
gencias por fiebre desde hace 5 dias hasta
39 °C acompanada de tos y mocos. Ha sido
diagnosticada de foco ORL y tratada con
amoxicilina-clavulanico oral desde hace 2
dias sin mejoria.

En la exploracion fisica tiene un peso
8,820 kg (P25), talla 73 cm (P50), tempera-
tura 39,7 °C, FC 145 Ipm, FR 32 rpm, TA
125/65 mmHg, SatO, por pulsioximetria
99%, regular estado general, sin aspecto sép-
tico, palidez de piel y mucosas, bien hidra-
tada y perfundida, sin exantemas ni pete-
quias. Auscultacion cardiopulmonar normal,
abdomen blando, depresible, se palpa higa-
do a 2 cm del reborde costal y bazo a 3-4
cm. Faringe enrojecida. Neurologico normal,
signos meningeos negativos.

Antecedentes personales: embarazo ge-
melar, reposo por contracciones prematu-
ras desde el 6° mes. Parto a las 35 sema-
nas. PRN 2.370 g, no precisa reanimacion.
Ictericia leve. Pruebas metabdlicas norma-
les. Alimentacion: lactancia mixta 6 meses,
sin alergias. Vacunas segun calendario. En-
fermedades anteriores: un episodio de oti-
tis media aguda y una posible convulsion
febril.

Antecedentes familiares: padres y herma-
na gemela, sanos. Sin enfermedades impor-
tantes en familiares.

LACTANTE CON FIEBRE PROLONGADA

:Realizaria alguna prueba complementaria?

Hemograma y bioquimica

. Ecografia abdominal

. Proteina C reactiva (PCR) y hemocultivo

. Velocidad de sedimentacién globular
(VSG) y hemocultivo

e. Rx abdomen

on o

Las respuestas correctas son laay la c

Lo primero a realizar es un hemograma,
hemocultivo y reactantes de fase aguda
(PCR). La férmula leucocitaria (opcién a) ayu-
dard a conocer si existe leucocitosis y des-
viacion a la izquierda que sugiera una in-
feccion bacteriana, también la PCR elevada
(opcidn c) sugiere un proceso infeccioso. La
PCR se utiliza en el diagndstico y seguimiento
de infecciones bacterianas, el inconvenien-
te es que puede tardar en aumentar 12-24
horas, la ventaja es que es una técnica ba-
rata. Se debe recoger un hemocultivo (op-
cién ¢) con la primera extraccion de sangre
aunque el paciente haya recibido tratamiento
antibidtico.

LaVSG (opcion d) estudia la precipitacién
de los glébulos rojos, aumenta en situacio-
nes de inflamacion e infecciones. Tiene poca
utilidad en las infecciones al ser muy poco
sensible y especifica, precisar gran cantidad
de sangre y tiempo para su realizacién y no
aportar mas informacién que la PCR. En pro-
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cesos inflamatorios podria tener mayor apli-
cacién, sobre todo como control evolutivo.

La Rx de abdomen (opcion e) no debe rea-
lizarse en esta paciente, ya que no parece un
cuadro de obstruccién intestinal ni de inva-
ginacion, que serian las indicaciones urgen-
tes para su realizacion.

La ecografia abdominal (opcién b) no debe
ser la primera prueba complementaria a rea-
lizar, posiblemente tenga que practicarse,
pero en primer lugar debe extraerse una ana-
litica.

La paciente ingresa en la sala de hospita-
lizacion para estudio. Los resultados de las
primeras pruebas analiticas fueron los si-
guientes:

Hemograma: Hb 8,4 g/dL, Hto 23,5%, leu-
cocitos 2.100 mm3 (N 22%, L 75%, M 1%,
C 1%), neutrofilos totales 470 mm3, plaque-
tas 48.000 mm3.

Bioquimica: glucosa 79 mg/dL, creatinina
0,25 mg/dL, urea 12 mg/dL, acido drico 1,9
mg/dL, albadmina 2,4 g/dL, Na 136 mEg/L, K
4,4 mEg/L, Cl 103 mEg/L, Ca 8,6 mg/dL, P
3,8 mg/dL, LDH 1.361 U/L, GOT 70 U/L,
GPT 45 U/L, GGT 23 U/L, FA 23 U/L.

PCR 12,2 mg/dL.

:Con los datos clinicos y analiticos qué sos-
pecha?

a. Infeccion viral

b. Infeccion bacteriana

c. Enfermedad metabdlica

d. Inmunodeficiencia

e. Enfermedad oncohematolégica

La respuesta mads correcta es la e, aunque no
pueden descartarse con los resultados pre-
vios el resto de las opciones.

La paciente presenta una esplenomegalia
que puede ser debida a un aumento en los
procesos normales del bazo como hemélisis
o procesos infiltrativos, infecciosos o altera-

TABLA I. Causas de fiebre prolongada,
hepatoesplenomegalia y pancitopenia

Infecciosa

e Bacterias: endocarditis, abscesos, tuberculosis,
Brucella

e Viricas: parvovirus, CMV, EB, herpes

e Parasitos: Leishmania

Oncolégicas: leucemia, linfoma, histiocitosis
Autoinmunes

Toxicas

Inmunodeficiencias

Metabélicas

CMV: citomegalovirus; EB: Epstein-Barr.

ciones vasculares pero, asociado a ello, pre-
senta fiebre, hepatomegalia y pancitopenia
con disminucién de las series roja, blanca
y de las plaquetas (Tabla I). También tiene los
reactantes de fase aguda elevados.

En la sepsis o infecciones bacterianas muy
graves (opcién b) puede encontrarse leuco-
penia, alteracion de la coagulacién con pla-
quetopenia y fiebre, pero el estado general
seria probablemente de mayor gravedad, esta
paciente sélo tiene regular estado general.
En los cuadros sépticos también aumenta el
higado, pero es menos probable el aumento
del bazo y ademas que sea de mayor tama-
fio que el higado, como es el caso de esta
paciente, los reactantes de fase aguda estan
elevados al 5° dia de evolucién, también en
las sepsis. El cuadro de esta nifia inclina mas
a enfermedad oncohematoldgica (opcién e),
con disminucién de las tres series y hepato-
esplenomegalia. No se puede descartar que
esté ademas sobreinfectada. Los pacientes
con inmunodeficiencias (opcién d) pueden
tener hepatoesplenomegalia debido a infec-
ciones frecuentes, pero el higado suele estar
mas aumentado que el bazo. Las enferme-
dades metabdlicas (opcién c) pueden cursar
con pancitopenia y hepatoesplenomegalia
(suele aumentar mas el higado que el bazo)
pero generalmente se acompanan de otras
alteraciones como: acidosis, a veces hipo-
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glucemia, cuadros neuroldgicos... depen-
diendo del defecto enzimatico.

Las infecciones viricas (opcion a) pueden
producir leucopenia pero es poco frecuen-
te, y alin mas infrecuente la anemia y la pla-
quetopenia, en algunas infecciones por el vi-
rus de Epstein-Barr (EB) o el citomegalovirus
(CMV), sobre todo en pacientes inmunode-
primidos, puede aparece hepatoesplenome-
galia y pancitopenia.

La LDH (1.361 U/L en la paciente) esta
aumentada (normal hasta 700 U/L), es una
enzima intracelular que se encuentra en los
tejidos del rifidn, higado, corazén, musculo
y células sanguineas; aumenta en alteracio-
nes hepaticas, biliares, cardiacas, pancrea-
ticas, masculoesqueléticas, hemdlisis, sin-
dromes linfoproliferativos... El aumento de
la LDH inclina mas a un proceso oncohe-
matolégico que a una infeccién bacteriana
o virica.

De las enzimas hepadticas, la GPT, que en
el caso de esta paciente es normal, es mas
especifica de alteracién hepdtica. La GOT,
que esta discretamente aumentada, ademas
de elevarse en alteraciones hepaticas lo hace
en lesiones cardiacas, enfermedades mus-
culares, anemia hemolitica, convulsiones,
pancreatitis, mononucleosis infecciosa...

Con el resultado de las pruebas previas, ;qué
otra prueba diagnéstica realizaria en primer
lugar?

a. Muestras pareadas de suero, orina y pun-
cién lumbar (LCR) para estudio metabo-
lico

b. Aspirado y biopsia de médula ésea (MO)

c. Estudio de virus en sangre y orina

d. Ecografia abdominal

e. Todas las anteriores

La respuesta correcta es la b

En esta paciente se plantearia realizar
todas las pruebas mencionadas, pero posi-

blemente la menos indicada serfa la opcién
a porque tiene el despistaje metabdlico que
se realiza en el periodo neonatal normal,
aunque con ella no se descartan todas las
enfermedades metabélicas. Si se solicita-
ran pruebas metabédlicas en esta nifia no
estaria indicado de momento realizar pun-
cién lumbar. Seria importante conocer el
valor del acido lactico, porque aumenta en
algunos trastornos metabdlicos y en situa-
ciones de bajo gasto cardiaco. Si presen-
tara clinica neurolégica también seria ade-
cuado conocer el amonio y realizar la
puncién lumbar.

Lo primero seria practicar un estudio de
médula 6sea (opcion b) para conocer el es-
tado de las células precursoras, en algunos
casos ademas proporciona el diagnéstico.

El estudio de virus (opcién c) es impor-
tante pero el cultivo viral requiere tiempo,
para la serologia debe recogerse una mues-
tra inicial y otra a los 15 dias para ver la se-
roconversién, por tanto, tampoco es de ayu-
da para un diagnéstico precoz. La prueba
mas rapida para confirmar una infeccion vi-
ral serfa la reaccion de cadena de polimera-
sa (PCR), especifica para ese virus; tiene el
inconveniente, que es cara y no esta dispo-
nible en todos los centros.

La ecograffa abdominal (opcién d) podria
dar alguna informacién de la hepatoesple-
nomegalia, si es homogénea, si tiene alguna
alteracién en su ecoestructura y forma, y si
tiene masas, pero no es especifica para lle-
gar a un diagndstico.

Se realizaron las siguientes pruebas com-
plementarias:

Sedimento de orina: normal.

Ecografia abdominal: higado homogéneo
normal, engrosamiento de la pared de la ve-
sicula, via biliar normal, sin litiasis. Rifiones
normales, esplenomegalia, sin liquido libre.

Serologia de virus.

Aspirado de médula 6sea (6° dia): celula-
ridad global muy disminuida.
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Biopsia de médula osea: hipoplasia leve
con cambios reactivos inespecificos. No se
evidencian organismos parasitarios, ni de-
positos de hierro ni infiltracion neopldasica.

Con los resultados de que dispone hasta este
momento, ;le parece que no es necesaria al-
guna de las pruebas siguientes?

a. Tomografia computarizada (TC) abdomi-
nal

b. Colesterol y triglicéridos en suero

c. Ferritina en suero

d. Repetiria el estudio de médula 6sea pasa-
dos unos dias

e. PCR para Leishmania en MO

La respuesta correcta es la a

La TC abdominal (opcién a) no aportaria
ninguna informacién adicional en este mo-
mento. La paciente tenia una ecografia ab-
dominal previa normal, también hay que con-
siderar la radiacion que produce.

En los pacientes con hepatomegalia, pue-
de ser atil conocer los valores de colesterol
y triglicéridos (opcién b); aumentan en si-
tuaciones de estrés, por alteracion del meta-
bolismo de las grasas y de los hidratos de car-
bono.

Es importante conocer el valor de la ferri-
tina (opcion ), proteina intracelular que se
encuentra en los monocitos-macréfagos del
sistema reticuloendotelial del higado, bazo
y médula ésea, también en el citosol de otras
células como glébulos rojos, hepatocitos, en
pulmoén, rifdn... Es un reactante de fase agu-
da, aumenta en enfermedades inflamatorias,
infecciones, uremia, colagenosis y enferme-
dades autoinmunes y cancer, también se ele-
va en la hemocromatosis, hemosiderosis, in-
toxicacién por hierro, anemia megaloblastica,
hemolitica y en algunas enfermedades he-
paticas cronicas.

El estudio de médula dsea en esta paciente
fue inespecifico, muestra una celularidad

disminuida; si persistiera el cuadro clinico,
deberia repetirse para ver la evolucién (op-
cion d).

Se le realizaron nuevas pruebas comple-
mentarias durante su ingreso que fueron las
siguientes:

Colesterol 97 mg/dL (normal 100-200
mg/dL), triglicéridos 339 mg/dL (normal 35-
45 mg/dL).

Ferritina 4.599 ng/mL (normal 7-140
ng/mL).

Bilirrubina total 0,5 mg/dL (normal 0,2-
1,3 mg/dL).

Proteinas totales 5,2 g/dL (normal 5,2-7,3
mg/dL).

Coagulacion: protrombina 87%, tiempo
de cefalina 30” (control 29”), fibrinégeno 77
mg/dL (normal 150-400 mg/dL).

Rx térax que mostraba infiltrados perihi-
liales discretos (Fig. 1).

Ecografia cardiaca normal.

La evolucion durante los primeros 7 dias
fue la siguiente:

El estado clinico fue mejorando aunque
persistio la fiebre (12 dias de fiebre), incluso
llego a 40 °C el tercer dia, con los episodios
de hipertermia presentaba taquicardia, mal
color e irritabilidad que cedia al disminuir la
fiebre.

Continud con pancitopenia. Leucocitos
totales menores de 3.000 mm3 con neutro-
penia (entre 500 y 700 mm3 neutrdfilos to-
tales), plaquetopenia entre 20.000 y 25.000
mm3 sin sangrado, anemia que preciso 2
transfusiones de concentrado de hematies
por Hb de 7,1y 6,8 g/dL.

La hepatomegalia aumento a 4 cm y la es-
plenomegalia a 8 cm con importante dis-
tension abdominal que en ocasiones le pro-
ducia intolerancia digestiva con vomitos.

La PCR se elevo hasta 21 mg/dL, mante-
niéndose en estos valores durante la prime-
ra semana, la procalcitonina (PCT) era de 13
ng/mlL el 2° dia, descendiendo a partir del 3¢
dia hasta normalizarse.
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Figura 1. Rx de torax: infiltrados perihiliares discretos.

Se trato empiricamente con cefotaxima
200 mg/kg/d i.v. ante la sospecha de infec-
cion por la PCR y PCT elevadas y la fiebre.

Hipoalbuminemia de 2,6 mg/dL (normal
3,3 a 5,2 mg/dL) al ingreso que descendio
progresivamente hasta 1,5 mg/dL el 5° dia.
La bilirrubina se mantuvo normal.

La LDH se elevo hasta 2.606 U/L y la GGT
a 104 U/L. La GOT aumenté discretamente
hasta 125 U/L, la GPT y FA se mantuvieron
normales.

El hemocultivo y el urocultivo fueron ne-
gativos.

Inmunoglobulinas: IgA 92 mg/dL (normal
18-150 mg/dL), IgG 1.540 mg/dL (normal
331-1.190 mg/dL), IgM 170 mg/dL (normal
45-200 mg/dL).

Test de Paul-Bunell: negativo.

Serologia virus: Toxoplasma, Mycoplas-
ma, CMV, EB, hepatitis negativas. IgG posi-
tivo a Mycoplasma.

;Qué diagnéstico le parece mas probable?

a. Leishmaniasis

b. Sindrome hemofagocitico congénito

c. Sindrome hemofagocitico secundario
d. Leucemia

e. Infeccién viral por virus de Epstein-Barr

Las respuestas correctas son a y ¢, aunque
no se puede descartar la b

TABLA 1. Causas de esplenomegalia importante

¢ Leucemia: linfoide o mieloide (leucemia mieloi-
de crénica)

e Talasemia mayor

e Linfoma (de crecimiento lento)

e Histiocitosis de células de Langerhans

e Sindrome linfoproliferativo autoinmune

¢ Enfermedad de Castleman

e Enfermedad de Gaucher

¢ VIH con Mycobacterium avium

e Leishmaniasis visceral (kala-azar)

e Sindrome de esplenomagalia reactiva por malaria

¢ Sindrome hemofagocitico o linfohistiocitosis eri-
trofagocitica familiar

La paciente presenta fiebre prolongada
(12 dias), esplenomegalia que ha aumenta-
do (Tabla II), y persiste la pancitopenia por
lo que hay que pensar en leishmaniasis o sin-
drome hemofagocitico y realizar las pruebas
mas adecuadas para llegar al diagnéstico.

La leishmaniasis (opcion a) es una enfer-
medad, producida por la Leishmania, pro-
tozoo que se encuentra en el perro y otros
animales (roedores) que actéian como reser-
vorio. En Espana se transmite por un vector
que es la hembra del mosquito flebtomo.

En los humanos parasita las células del sis-
tema reticuloendotelial, sobre todo los ma-
crofagos. Muchas infecciones por Leishma-
nia son asintomaticas, pero en los que se
manifiesta la enfermedad existen dos formas,
la cutdnea y la visceral, dependiendo de la
virulencia de la especie y de la respuesta in-
mune del huésped. En la forma visceral (LV),
[lamada también kala-azar (que seria la que
presenta esta paciente), después de la ino-
culacion del parasito, con un periodo de in-
cubacion variable, generalmente 4-6 meses,
los macréfagos parasitados invaden las vis-
ceras, fundamentalmente higado, bazo, mé-
dula 6sea (MO) y en ocasiones la mucosa in-
testinal. En Espafa la produce la Leishmania
donovani. La aparicién de la enfermedad
puede ser insidiosa o aguda, las manifesta-
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ciones caracteristicas son: organomegalias,
fiebre, pérdida de peso, pancitopenia e hi-
pergammaglobulinemia. En la exploracién
presentan una esplenomegalia muy impor-
tante y una moderada hepatomegalia con o
sin ictericia, y en ocasiones adenomegalias.
Inicialmente puede aparecer sélo neutro-
penia evolucionando a pancitopenia. La neu-
tropenia predispone a sobreinfeccion bacte-
riana grave (60% de los casos), sobre todo
por Pseudomonas aeruginosay Staphylo-
coccus aureus, también pueden sobreinfec-
tarse por el bacilo tuberculoso o virus. La fun-
cion hepdtica suele estar alterada, con
hipoalbuminenia e hiperbilirrubinemia (la
paciente presentaba hipoalbuminemia pero
la bilirrubina fue normal en todo momento).
Aunque en este caso no se realizé electrofo-
resis de las proteinas para visualizar el au-
mento de la gammaglobulina, presentaba un
aumento de la IgG que forma parte de la
gammaglobulina, por lo que se puede de-
ducir que presentaba esta alteracion.

El diagnéstico de LV se realiza: 1) objeti-
vando el parasito, el lugar de eleccion es la
MO; 2) reaccién de cadena polimerasa (PCR)
para Leishmania en suero o MO; es una téc-
nica de biologia molecular que detecta el
DNA del parésito por amplificacién de su
material genémico. Es muy sensible y es-
pecifica, por ello, actualmente es la técni-
ca de eleccion. Tiene la ventaja de que el
resultado es rapido, el inconveniente es que
s6lo se realiza en centros especializados.
También sirve para monitorizar al paciente
después del tratamiento, al finalizarlo es ne-
gativa en el 85%, a los 3 meses en el 96,7%
y a los 6 meses en el 100%; 3) estudios se-
rolégicos que detectan la presencia de an-
ticuerpos antileishmania, el inconveniente
es que existen reacciones cruzadas con otros
parasitos, no suelen ser positivos al inicio
del cuadro y en nifos de corta edad gene-
ralmente son negativos, y 5) cultivo en me-
dios especiales, que suele ser una técnica
lenta.

En esta paciente, aunque no se visualice
el parasito en la médula dsea, es conveniente
repetir la prueba, también debe solicitarse la
PCR para Leishmania. El aumento importante
de la transferrina, con hipertrigliceridemia,
sin hipercolesterolemia, la hipofibrinoge-
nemia y la gran esplenomegalia (8 cm del re-
borde costal) debe hacer sospechar que aso-
ciado a la leishmaniasis tenga un sindrome
hemofagocitico secundario (opcién c).

El sindrome hemofagocitico (SHF) (op-
ciones b y c) se caracteriza por fiebre, afec-
tacion grave del estado general, hepatoes-
plenomegalia y citopenias, precedido en
muchos pacientes de infeccion respiratoria
superior o gastrointestinal. Pueden existir ade-
nopatias y rash maculopapular rojo o pur-
purico. Seguln evoluciona va aumentando la
hepatoesplenomegalia, fundamentalmente
el bazo; aparece ictericia, edemas y ascitis.
Pueden existir hemorragias mucocutaneas y
alteraciones neurolégicas como convulsio-
nes, meningismo, ataxia y alteracion de los
pares craneales.

Se debe a una disrregulaciéon inmunol6-
gica, se liberan citocinas de forma masiva e
incontrolada por los linfocitos T e histiocitos
(macréfagos) que estan activados en los teji-
dos en respuesta a un estimulo antigénico,
que en la mayoria de los casos es un virus,
pero también pueden ser otros agentes in-
fecciosos, como la Leishmania (como podria
ser en el caso de esta paciente) o toxicos.

Entre los mediadores proinflamatorios (ci-
tocinas) que se encuentran elevados estan el
interferon gamma (TNFy), el factor de necrosis
tisular (TNFa), varias interleucinas (IL 6, 8,
12 y 18), proteinas inflamatorias de los ma-
créfagos (MIP Ta) y el receptor soluble de la
[L-2 (CD25), que es el marcador de mayor
sensibilidad.

Las alteraciones analiticas que caracteri-
zan esta enfermedad son: pancitopenia, au-
mento de ferritina, triglicéridos (con coles-
terol normal) y LDH, discreta elevacion de
las enzimas hepaticas y bilirrubina, coagu-
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lopatia con hipofibrinogenemia y productos
de degradacién del fibrinégeno (PDF) ini-
cialmente negativos, hipoalbuminemia e hi-
pergammaglobulinemia, hemofagocitosis y
aumento de los CD25 en sangre. La hemo-
fagocitosis es el hallazgo mas caracteristico
pero no es patognomaonico; consiste en la
presencia en MO de células histiocitarias ac-
tivadas, con abundante citoplasma que con-
tiene hematies, linfocitos y neutréfilos. Al ini-
cio de la enfermedad sélo es visible en 1/3
de los pacientes, lo que obliga a exdmenes
repetidos de MO. La hemofagocitosis tam-
bién puede encontrarse en higado, bazo, gan-
glios linfaticos y SNC.

En la mayoria de los casos existe una dis-
minucion de la actividad citotoxica, tanto de
los linfocitos T citotoxicos (CD8 y CD56) como
de las células natural killer (NK), estas alte-
raciones pueden ser congénitas o adquiridas.

Las formas primarias (opcién b) ocurren
en nifos menores de 18 meses sin una en-
fermedad conocida, en ocasiones con his-
toria familiar positiva, la herencia es auto-
sémica recesiva, en un 1/3 de los casos se
debe a un defecto en las perforinas, protei-
na que se encuentra en los granulos de las
células citotoxicas, necesaria para la des-
truccién de la célula diana, esta proteina
se puede medir por citometria de flujo, pu-
diéndose identificar a los pacientes que pre-
sentan esta mutacion. Puede ser iniciado por
una infeccién. El curso es mas grave vy fre-
cuentemente se asocian sintomas neurol6-
gicos (Tabla IlI).

Las formas secundarias (opcion c) sue-
len ser por infecciones, frecuentemente vi-
rus (en primer lugar el EB, seguido de CMV,
parvovirus B19, herpes virus 6, adenovirus
y virus varicela-zoster), también pueden ser
protozoos como la Leishmania, bacterias y
hongos, en ocasiones por enfermedades reu-
maticas, llamado sindrome de activacién ma-
crofagico (SAM). En menor frecuencia pue-
de ocurrir asociado a enfermedades malignas,
del sistema hematopoyético, antes o duran-

TABLA I1l. Criterios diagnésticos en la
linfohistiocitosis hemofagocitica (LHH), segiin la

Sociedad Histiocitaria (Protocolo 2004). Favara BE
et al. Med Pediatr Oncol 1997; 29: 157-66

El diagnéstico puede establecerse si se cumplen
uno o dos de los criterios siguientes:

1. Diagnéstico molecular de LHH

2. Se cumplen al menos 5 de los 8 criterios siguientes

a) Fiebre

b) Esplenomegalia

¢) Citopenias de 2 6 3 lineas celulares en sangre
periférica
— Hemoglobina < 9 g/dL (en menores de 1 mes

<10 g/dL)

- Plaquetas < 100 x 10%L
— Neutrdfilos < 1,0 x 109/L

d) Hipertrigliceridemia: triglicéridos > 3,0 mmol/L
(265 mg/dL) y/o hipofibrinogenemia: fibriné-
geno < 1,5 g/L

e) Hemofagocitosis en médula ésea, bazo o gan-
glios linfaticos*, sin evidencia de malignidad

f) Actividad de células NK baja o ausente

g) Ferritina = 500 pg/L

h) Receptor soluble de IL-2 (CD-25) = 2.400
U/mL

*La hemofagocitosis puede no encontrarse al inicio del cua-
dro en mds de 2/3 de pacientes, por lo que es conveniente re-
petir los medulogramas y/o biopsiar otros tejidos.

Dos hallazgos apoyan el diagndstico de LHH, particularmen-
te en nifos pequerios: pleocitosis del LCR a expensas de cé-
lulas mononucleares y/o aumento de proteinas; y biopsia he-
patica con histologia de hepatitis crénica persistente.

Otros sintomas que sugieren el diagndstico son: adenopa-
tias, ictericia, alteraciones neurolégicas, edema, exantema.
También hallazgos de laboratorio como hipoproteinemia, au-
mento de transaminasas, hiponatremia, hipocolesterolemia
con aumento de VLDL y descenso de HDL.

No todos los sintomas y alteraciones analiticas pueden estar
presentes al inicio de la enfermedad, por lo que es preciso re-
petir periédicamente las exploraciones; y, en caso de fuerte
sospecha, es preferible comenzar el tratamiento aunque no se
cumplan todos los criterios diagndsticos.

te el tratamiento, iniciado o no por una in-
feccion.

La leucemia (opcién d) es la causa mas
frecuente de infiltraciéon medular en la in-
fancia, los pacientes pueden presentar he-
patoesplenomegalia y pancitopenia, pero de-
ben existir células blasticas en la médula
6sea, esta paciente sélo tenia un 1% de cé-
lulas blasticas que no es significativo, por lo
que se descarta una leucemia.
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Figura 2. A) Médula 6sea normal: trabeculacion ésea con espacios hematopoyeéticos interpuestos con vacuolizacion adiposa es-
tromal en proporcion normal (tincién hematoxilina-eosina). B) Primera biopsia de MO (6° dia). C) Segunda biopsia de MO (13°
dia): hipercelularidad hematopoyética con escasa vacuolizacion adiposa.

La infeccién por el virus de Epstein-Barr
(opcién e) en lactantes y nifios pequefos pue-
de ser asintomatica o con sintomas poco es-
pecificos, los nifos mayores y adultos sue-
len presentar el cuadro caracteristico de la
mononucleosis infecciosa, que cursa con fie-
bre, faringitis exudativa, adenopatias sobre
todo cervicales, hepatoesplenomegalia y lin-
focitosis atipica. Puede acompanarse de au-
mento discreto de GOT y GPT. Como com-
plicaciones, a todas las edades, pueden
aparecer trombopenia, neutropenia y ane-
mia y en raras ocasiones un sindrome he-
mofagocitico secundario. El diagnéstico de
infeccion por EB se confirma por la presen-
cia de linfocitos atipicos, mas de un 10% en
la segunda semana de la enfermedad, y por
la reaccion de Paul-Bunnell positiva. Aunque
la clinica de esta paciente puede correspon-
der también con este cuadro, el estudio del
virus de Epstein-Barr fue negativo, aunque
esta prueba puede ser negativa en nifos me-
nores de 4 afos, en ellos debe practicarse la
PCR para EB.

El 8° dia por persistir la fiebre, la pancito-
penia y la afectacion del estado general, se
sustituy6 de manera empirica la cefotaxima
por meropenem, afadiéndose vancomicina,
tobramicina, trimetoprim (como profilaxis
del Pneumocistis carinii), anfotericina y cor-
ticoides. EI 9° dia se administra una dosis de
gammaglobulina (0,5 g/kg/i.v en 8 horas).

El 11° dia ingresé en UCIP por deterioro
del estado general. No se disponia de nin-
gun resultado concluyente que confirmara
el diagnostico, por lo que a los 13 dias del
ingreso se repite el estudio de médula osea
que mostraba hipercelularidad (Fig. 2), con
presencia llamativa de histiocitos macrofa-
gicos con elementos fagocitados en su cito-
plasma (hematies, linfocitos y otras células
hematicas, asi como pigmento de hemosi-
derina) (Fig. 3) y un granuloma epitelioide
(Fig. 4). En su interior aparecian unos mi-
croorganismos sospechosos de leishmanias
(Fig. 5).

El dia 15° del ingreso informan que la PCR
para Leishmania en MO es positiva.
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Figura 3. Segunda biopsia de MO (13° dia): en el espacio in-
tertrabecular hematopoyético se observa un granuloma epite-
lioide no necrotizante (flechas). Puede aparecer en los pacientes
con leishmaniasis visceral y respuesta inmune adecuada.
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Figura 5. Segunda biopsia de MO (13° dia): en la zona del gra-
nuloma se observan macréfagos con algin microorganismo en
su interior sospechoso de Leishmania (flechas).

En resumen se trata de un sindrome he-
mofagocitico asociado a una leishmaniasis
visceral.

Antes de conocer el resultado de la MO
se practicé una puncion lumbar que mostro:
glucosa 46 mg/dL, proteinas 32 mg/dL, he-
maties 3.500 mm3, leucocitos 2 mm3.

El estudio de poblaciones linfocitarias mos-
tro una disminucion de los linfocitos natural
killer, aunque su citotoxicidad estaba conser-
vada, un aumento del receptor soluble de la
IL-2 13.452 pg/mL (normal 0-1.900 pg/mL),
corresponde a 1.520 U/mL de CD25 soluble
y la expresion intracitoplasmatica de perfori-
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Figura 4. Segunda biopsia de MO (13° dia): hemofagocitosis
(macréfagos que en su interior contienen células eritroides, glo-
bulos rojos) (flechas).

na normal tanto en linfocitos citotoxicos T
CD8+ como en las células NK CD56+CD3-.

El estudio serolégico (12 dias de ingre-
s0) mostro anticuerpos antileishmaniasis IFi
IgG 1/40 (resultado dudoso).

:Qué tratamiento indicaria para la leish-
maniasis de esta paciente?

a. Estibogluconato sédico (Pentostan®)

b. Anfotericina liposomal

c. Antimoniato de meglumina (Glucantime®)
d. Miltefosina

e. Fluconazol

La respuesta correcta es la b

La evolucion de la LV sin tratamiento es
mortal. La FDA aprobd el uso de anfotericina
B para el tratamiento de la LV en 1997, ac-
tualmente es el tratamiento de eleccion en
esta enfermedad por su efectividad, 100% en
pacientes inmunocompetentes y por sus me-
nores efectos secundarios, sobre todo si se uti-
lizan formulaciones lipidicas. No suele estar
indicada en la enfermedad cutanea, excepto
en las lesiones de las mucosas que no res-
ponden al tratamiento antimonial. La dosis de
anfotericina B es 0,5-1 mg/kg/d/i.v., 10-20 do-
sis. Es mejor utilizar anfotericina liposomal
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(opcién b); la dosis recomendada en nifios in-
munocompetentes es 3 mg/kg/dia durante 5
dias, con un mantenimiento de 3 mg/kg/dia
los dias 14 y 21. En los nifios inmunodepri-
midos, la dosis es superior, 4 mg/kg/dia du-
rante 5 dias y la misma dosis los dias 10, 17,
24, 31 y 38. Las preparaciones liposomales
son menos téxicas y con distribucién prefe-
rente al sistema reticuloendotelial, aunque tie-
nen el inconveniente de ser mas caras.

De los derivados antimoniales pentava-
lentes hay dos comercializados: estiboglu-
conato sodico (Pentostan®, opcién a) y el an-
timoniato de meglumina (Glucantime®,
opcién c). Ambas drogas son semejantes en
eficacia y toxicidad. Su mecanismo de ac-
cién no es completamente conocido, se pien-
sa que actan inhibiendo la enzima de la gli-
colisis dentro del parasito, diminuyendo el
aporte energético para el parasito y condu-
ciendo a su muerte. La accién de estos agen-
tes depende de la inmunidad del paciente.
Pueden administrarse de forma intramuscu-
lar profunda, que es dolorosa o intravenosa
(muy diluida), la dosis es 20 mg/kg/dia. Si la
afectacién es cutdnea se emplea durante 20
dias y, si es visceral, 28 dias. Como efectos
secundarios menores pueden producir nau-
seas, vomitos, mialgias, artralgias, cefalea, y
malestar. Otros efectos mas graves dosis de-
pendiente son, leucopenia, agranulocitosis,
plaquetopenia, cambios en el EKG (aplana-
miento onda T, cambios en el segmento ST,
alargamiento del intervalo QT y arritmias ven-
triculares), broncorrea, insuficiencia renal,
proteinuria y elevacién de enzimas hepati-
cas y pancredticas. El EKG debe realizarse
cada semana durante el tratamiento. El 25%
de los pacientes con LV y HIV no responden
a los antimoniales por la pobre respuesta in-
mune celular.

Otra droga utilizada por su poder anti-
leishmania es el isetionato de pentamidina.
El mecanismo exacto tampoco se conoce, in-
hibe la dihidrofolato reductasa e interfiere
con la glicdlisis aerébica del protozoo, tam-

bién inhibe la DNA, RNA y sintesis proteica.
Se absorbe poco por el tracto gastrointesti-
nal, por ello debe administrarse i.m. o i.v. La
dosis recomendada es 2-4 mg/kg/dia o 3-4
mg/kg/48 h en un total de 10-15 dosis. Como
efectos secundarios inmediatos, pueden apa-
recer nauseas, anorexia, prurito, temblores e
hipotensién. A nivel local puede producir do-
lor y necrosis en el lugar de la inyeccién.
También puede producir efectos hematol6-
gicos como leucopenia y trombocitopenia,
y alteraciones electroliticas, hiperkaliemia,
hipomagnesemia e hipocalcemia, asi como
arritmias ventriculares, pancreatitis, hipo-hi-
perglucemia, hepatotoxicidad y fallo renal,
convulsiones y alucinaciones; se ha asocia-
do con sindrome de Stevens-Johnson.

Se han probado otras drogas, pero no son
de primera eleccién como ketoconazol, itra-
conazol, fluconazol, alopurinol, dapsona, pa-
romicina e inmunoestimulacién con interfe-
rén gamma. El fluconazol (opcién e) puede
ser efectivo en la leishmaniasis cutdnea. Una
nueva droga utilizada en la India es la milte-
fosina (opcién d), es un andlogo de la fosfo-
colina, la ventaja es que la via de administra-
cién es oral y es mds barata que la anfotericina.
Tiene una tasa de curacién en LV en nifios del
94-97%, todavia no se ha evaluado en la LV
mediterranea. La dosis empleada ha sido 2,5
mg/kg/d (maximo 100 mg/d) durante 28 dfias.
Como efectos secundarios se han descrito vo-
mitos (38%) y diarrea (20%) en los primeros
2 dias de su administracion. Esta contraindi-
cada en el embarazo.

En la tabla IV se muestran los farmacos y
dosis utilizados en el tratamiento de la leish-
manisias.

Los pacientes que responden al trata-
miento, desaparece la fiebre y mejora su es-
tado general en la primera semana, aunque
la disminucién del tamafio del bazo puede
retrasarse durante meses.

La recidiva, que es frecuente, suele ocu-
rrir en las 2-6 meses después de completar
el tratamiento; se sospechara si aumenta el
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TABLA 1V. Tratamiento de la leishmaniasis. Forma visceral

Drogas de eleccion

Estibogluconato de sodio

Antimonio de meglumina

Anfotericina B**

Anfotericina liposomal (Ambisome®)***

20 mg/kg/d i.v 0 i.m., 28 dias*

20 mg/kg/d iv o i.m., 28 dias*

0,5-1 mg/kg diarios o dias alternos, 8 sem

3 mg/kg/d (5 dias) y 3 mg/kg/d dias 14 y 27 ****

Alternativa

Pentamidina 4 mg/kg i.v. o i.m. diarios o dias alternos, 15-30 dosis

*Puede ser necesario repetir o continuar mas tiempo con el tratamiento.
**Aunque esta aprobada, la FDA la considera en investigacion en esta enfermedad.
***Aprobada por la FDA para el tratamiento de la L. visceral. La anfotericina complejo lipidico (Abelcet® se considerada en in-

vestigacion).

****La FDA ha aprobado en pacientes inmunocomprometidos la dosis de 4 mg/kg/d, durante 5 dfas, repetir los dias 10, 17, 24,

31y 38 (la recaida es frecuente).

tamafio del bazo, disminuyen los glébulos
rojos o descienden los leucocitos. En estos
casos, debe aumentarse la dosis o la dura-
cion del tratamiento que reciben, o utilizar
un farmaco alternativo.

No hay vacuna para prevenir su adquisi-
cién; a pesar de haber sufrido una infeccion
no existe inmunidad, los Ac antileishmania
no protegen contra la reinfeccion. Es muy
importante la prevencién.

Al conocer el diagnostico de leishmania-
sis se suspende el tratamiento antibiotico y
se continda con anfotericina liposomal (3
mg/kg/dia/i.v. en 1 hora). Precisa suplemen-
tos de potasio por pérdida de este ion en ori-
na, secundario a la administracion de anfo-
tericina.

:Qué tratamiento no indicaria para el sin-
drome hemofagocitico (SHF) secundario,
ademas de tratar la causa?

a. Corticoides

b. Inmunoglobulinas

c. Ciclosporina

d. Etopoxido

e. Trasplante de médula 6sea (TMO) alogé-
nico

La respuesta correcta es la e

En los casos de SHF secundarios a un
agente patdgeno, el tratamiento de la cau-
sa suele mejorar el cuadro, responde mejor
en los casos secundarios a leishmaniasis tra-
tados con anfotericina liposomal, pero has-
ta un 50% pueden tener mala evolucién a
pesar del tratamiento especifico, en estos ca-
sos hay que afadir corticoides (opcién a), in-
munoglobulinas (opcién b), en ocasiones
precisan ciclosporina (opcién c) e incluso
etopoxido (VP16) (opcion d). El trasplante de
médula ésea alogénico sélo tiene su indica-
cién en el sindrome hemofagocitico prima-
rio.

El tratamiento del SHF se muestra en la ta-
bla V.

Recibio tratamiento con anfotericina li-
posomal durante 14 dias. A partir del 15°
dia descendio la fiebre y desaparece el 16°
dia, dandose de alta de la UCIP por mejo-
ria de su estado general. A partir del 19° dia
fue recuperando la pancitopenia, siendo nor-
mal el hemograma a los 23 dias de su in-
greso. La hepatoesplenomegalia disminuyo
a partir del 14° dia y el dia del alta hospi-
talaria (24° dia) el bazo era de 1 cm y el hi-
gado de 1,5 cm.

Han pasado 6 meses desde su ingreso y
la paciente se encuentra asintomatica con
normalizacién de las pruebas analiticas.
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TABLA V. Tratamiento del sindrome hemofagocitico

1. Tratamiento de soporte

2. Eliminar el agente patégeno o el estimulo antigénico

— Nutricién adecuada
— Hemoderivados si es preciso

— Antibiéticos y antiflingicos si existen fiebre y neutropenia intensa
— Profilaxis contra Pneumocistis carinii (TMP-SMX 2-3 veces por semana)
— Insuficiencia hepatica: plasmaféresis y exanguinotransfusion (dudosa su eficacia)

3. Frenar el cuadro hiperinflamatorio
— Corticoides (efecto linfocitotéxico y disminucién de la produccién de citocinas)

— Ciclosporina A (efecto inmunosupresor)

— Etopéxido (citostatico activo en las alteraciones de las células monocito-histiocitarias, también impi-
de la expansion clonal de las células T infectadas por el virus de Epstein-Barr)

4. Inmunoglobulinas (aumenta la actividad de los anticuerpos contra las interleucinas) a dosis altas (1-2

g/kg/dia), 1 dosis o en tandas de 3-5 dias seguidos

En los casos graves se recomienda una combinacion de corticoides, ciclosporina y etopéxido
La ciclosporina A y los corticoides son el tratamiento de eleccion en los nifios con artritis reumatoide y SHF

5. En los casos primarios el tinico tratamiento curativo es el trasplante alogénico

DIAGNOSTICOS FINALES

Leishmaniasis visceral (kala-azar)
Sindrome hemofagocitico secundario
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CASO CLINICO

Nifa de 15 meses que acude a urgencias
por fiebre hasta 38,5 °C, decaimiento, vo-
mitos escasos y deposiciones mas blandas
de lo habitual. Desde hace 7 dias toma amo-
xicilina-clavulanico (a 30 mg/kg/dia de amo-
xicilina) por otalgia sin fiebre. Sintomas ca-
tarrales desde hace un mes, que no han
aumentado con el empeoramiento de la nifa.
A la exploracion esta con regular estado ge-
neral, sin exantemas ni petequias; la aus-
cultacion cardiopulmonar es normal, tiene
hepatomegalia a 4 cm del reborde costal,
signos meningeos negativos y amigdalas hi-
pertroficas con exudado. FC 155 [pm, FR 35
rpm, T 38 °C, TA 82/40 mmHg, SatO, 95%.

Analitica de sangre de urgencias: Hb 9,5
g/dL, Hto 28,4%, leucocitos 2.420/mm3 (210
NT), plaquetas 219.000/mm3, T° Prot 60%,
fibrinogeno 332 mg/dL, cefalina normal, PDF
positivos, glucosa 109 mg/dL, urea 120
mg/dL, creatinina 1,3 mg/dL, proteina C re-
activa (PCR) 33 mg/dL, procalcitonina 102
ng/mL. Se recogen hemocultivo y uroculti-
vo. Se realiza Rx de térax, que es normal, y
test rapido de deteccion de estreptococo en
frotis faringeo, que es negativo. Puncion lum-
bar normal.

Antecedentes personales. Embarazo, par-
to y neonatal normal. Nifia sana, asiste a
guarderia, desarrollo psicomotor normal,
buena ganancia ponderal. Vacunas segtn

FIEBRE, TOS Y LEUCOPENIA

M.A. Garcia Teresa

calendario vigente con tres dosis de va-
cuna neumococica conjugada.

Antecedentes familiares. Padres sanos, no
refieren enfermedades.

:Cual es su diagnéstico?

a. Sepsis de origen indeterminado

b. Gastroenteritis con deshidratacion

c. Sepsis de origen ORL (probable neumo-
COCO)

d. Infeccion virica

e. Sepsis probablemente meningocécica

La respuesta correcta es la a

El diagnostico precoz de la sepsis es fun-
damental para iniciar rapidamente trata-
miento y evitar la evolucion a fallo multior-
ganico y muerte. Sin embargo, en fases
iniciales es un diagndstico complicado por-
que los sintomas y signos son inespecificos.
Generalmente se trata de distinguir si un nifio
con fiebre padece una infeccién viral, una
infeccién bacteriana localizada o una sep-
sis. En las tablas I y Il se muestran las defini-
ciones de sindrome de respuesta inflamatoria
sistémica, los diferentes grados de gravedad
de la sepsis y las definiciones de disfuncion
organica, segin el consenso internacional
mas reciente.

Existen una serie de marcadores biolégi-
cos inflamatorios asociados con infeccion y

- 33—
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TABLA 1. Definiciones del SIRS (sindrome de respuesta inflamatoria sistémica) y diferentes grados de gravedad

de la sepsis en pediatria

SIRS

Dos a mas de los siguientes hallazgos (uno de ellos debe ser la alteracion térmica o el nimero de leuco-

citos):

e Temperatura central > 38,5 °C o < 36 °C (mediciones rectal, oral, vesical o con catéter central)

e Taquicardia (FC > 2 DS del valor normal segtn la edad) en ausencia de estimulos externos, uso crénico
de medicamentos o estimulos dolorosos; o taquicardia persistente no explicada durante un tiempo de
0,5-4 horas

En nifos menores de 1 ano: bradicardia (FC < percentil 10 por la edad) en ausencia de estimulo vagal ex-

terno, tratamiento con betabloqueantes o cardiopatia congénita; o bradicardia persistente no explicada du-

rante un tiempo de media hora

e Taquipnea (FR > 2 DS del valor normal para la edad) o necesidad aguda de ventilacion mecénica no de-
bida a un problema neuromuscular ni a anestesia general

e Leucocitos aumentados o disminuidos para la edad (no inducido por quimioterapia) o > 10% de for-
mas inmaduras

Infeccion

Infeccion sospechada o documentada (por cultivo, por grampositivo o por reaccién en cadena de poli-
merasa) producida por un microorganismo patégeno; o sindrome clinico asociado con una alta probabi-
lidad de infeccién. La evidencia de infeccién también incluye hallazgos en la exploracién clinica, anali-
ticas o pruebas de imagen (por ejemplo: presencia de leucocitos en fluidos estériles, perforacion intestinal
con aire libre o contenido intestinal en peritoneo, exudado purulento de una herida, neumonia en Rx de
térax, rash petequial o purpurico, parpura fulminante)

Sepsis
SIRS asociado a infeccion documentada o sospechada

Sepsis grave

Sepsis con uno de los siguientes hallazgos: disfuncién cardiovascular o sindrome de distrés respiratorio
agudo o disfuncién de dos o mas de los otros érganos (respiratorio, renal, neurolégico, hematolégico o he-
patico). Criterios de disfuncion de 6rganos en tabla Il

Shock séptico
Sepsis con disfuncion cardiovascular, definida en la tabla Il

FC: frecuencia cardiaca; DS: desviacién estandar; FR: frecuencia respiratoria.
Referencia Pediatr Crit Care Med 2005; 6: 2-8.

sepsis que ayudan a este diagndstico: la leu-  ciones toxicas en los leucocitos visibles en

cocitosis o leucopenia, el aumento de poli-
morfonucleares (PMN) y de formas inmadu-
ras, el aumento de proteina C reactiva (PCR),
procalcitonina (PCT), VSG vy diferentes inter-
leucinas (6, 8, 10, TNF-alfa).

La cifra de leucocitos, que siempre se
realiza, puede estar normal, aumentada o
disminuida tanto en la sepsis como en una
infeccion viral; cifras de leucocitos >
20.000/mm3 o PMN > 10.000/mm?3 suelen
indicar infeccién bacteriana. Las granula-

el frotis de sangre periférica indican infec-
cién bacteriana. La leucopenia y el aumen-
to de formas inmaduras (> 10%) en la sepsis
son datos de gravedad.

La PCR se eleva en mdiltiples procesos in-
fecciosos (virales y bacterianos) y no infec-
ciosos (politraumatismo, quemaduras, ciru-
gia, enfermedades inflamatorias...); sin
embargo, su especificidad como marcador
de infeccién bacteriana aumenta cuanto ma-
yor es su nivel plasmético; la PCR inicia su
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TABLA I1. Criterios de disfuncion organica en pediatria

Disfuncion cardiovascular
A pesar de la administracion intravenosa de mas de 40 mL/kg de bolos de fluidos isoténicos en 1 hora:
e Hipotension: presion arterial sistélica < 2 DS del valor normal segin la edad o
* Necesidad de drogas vasoactivas para mantener presién arterial normal (dopamina > 5 pg/kg/min o do-
butamina, adrenalina o noradrenalina a cualquier dosis) o
e Dos de los siguientes hallazgos:
— Acidosis metabélica inexplicada con déficit de base > 5 mEqg/L
— Aumento de lactato arterial > 2 veces el limite superior del valor normal
— Oliguria: diuresis < 0,5 mL/kg/h
— Relleno capilar alargado: > 5 segundos
— Gradiente entre T* central y periférica > 3 °C

Disfuncion respiratoria*

* PaO,/FiO, < 300 sin cardiopatia cardiaca cianégena o enfermedad pulmonar previa o
e PaCO, > 65 mmHg o elevacién de 20 mmHg sobre el valor basal o

¢ Necesidad comprobada** de FiO, > 0,5 para mantener SatO, = 92% o

e Necesidad*** de ventilacion mecanica invasiva o no invasiva no electiva

Disfuncién neurolégica

e Escala de coma de Glasgow < 11 o

e Cambios agudos del nivel de conciencia con descenso en la escala de coma de Glasgow de 3 o mas pun-
tos sobre el nivel basal

Disfuncion hematolégica

e Plaquetas < 80.000/mm?3 o descenso = 50% del valor mds alto recogido en los dltimos 3 dias (en el
caso de pacientes oncohematolégicos crénicos) o

e Alteracion de la coagulacion: INR > 2

Disfuncié6n renal
e Creatinina sérica = 2 veces por encima del limite superior del valor normal para la edad o aumento al
doble del valor basal

Disfuncion hepatica
e Bilirrubina total = 4 mg/dL (excepto en recién nacidos) o
o ALT = 2 veces por encima del limite superior del valor normal para la edad

*El sindrome de distrés respiratorio agudo debe incluir PaO»/FiO, < 200 mmHg, infiltrados bilaterales, inicio agudo y no eviden-
cia de insuficiencia cardiaca izquierda. La lesion pulmonar aguda se define de la misma forma, excepto PaO,/FiO, = 300 mmHg.
**Significa que se ha probado disminuir FiO, por debajo de < 0,5, pero el paciente no lo tolera.

*#+Se puede incluir a un paciente posquirdrgico, que desarrolla un proceso inflamatorio o infeccioso pulmonar que impide su ex-
tubacion.

DS: desviacion estandar; INR: ratio internacional normalizado; ALT (o GPT): alanino transaminasa.

Referencia Pediatr Crit Care Med 2005; 6: 2-8.

ascenso a las 6 horas del estimulo, alcan-
zando su pico maximo a las 50 horas, lo que
significa que no es muy precoz. La procal-
citonina (valor normal < 0,5 ng/mL) es mas
atil que la PCR para el diagnéstico de infec-
cién porque es mas precoz y sensible; ge-
neralmente se eleva a las 2 horas del esti-
mulo alcanzando las cifras maximas a las 12

horas; es muy buen marcador para distinguir
la infeccion bacteriana de la viral, ya que ci-
fras por encima de 2 ng/mL son indicativas
de infeccion bacteriana y por encima de 10
ng/mL indican casi siempre infeccion bac-
teriana grave (sepsis y meningitis). La PCT se
eleva discretamente (en torno a 2-4 ng/mL)
en politraumatismo, quemaduras y cirugia,



36 URGENCIAS Y TRATAMIENTO DEL NINO GRAVE. CASOS CLINICOS COMENTADOS

normalizandose a los 2-3 dias. La PCT no au-
menta o muy levemente en los procesos in-
munoldgicos que cursan con fiebre. Ademas
de servir para el diagnéstico, la PCT se utili-
za como factor pronéstico y como marcador
de respuesta al tratamiento, ya que disminu-
ye al mejorar la infeccién. Las sepsis con PCR
normal y PCT elevada al ingreso, tienen peor
pronéstico.

La clinica y la analitica de esta paciente
(neutropenia, PCR y procalcitonina muy ele-
vadas) reflejan datos de infeccién bacteria-
na grave, compatibles con sepsis. Sin em-
bargo, no existe un claro origen de la
infeccién, ya que todos los datos clinicos son
muy inespecificos (opcién a); no se ha de-
mostrado una otitis, no hay supuracién (op-
cién ©); la infeccion meningocécica se ca-
racteriza por un exantema petequial y/o
purpdrico, ausente en esta nifia (opcion e).
Hay un dato bioquimico de deshidratacién
(urea muy elevada), sin embargo en la his-
toria no se refiere abundante diarrea o vo-
mitos que lo justifique (opcién b); probable-
mente se debe a un conjunto de factores
(disminucion de ingesta, diarrea, vomitos, sa-
lida de liquido del espacio intravascular por
la sepsis), que disminuyen la perfusion renal,
produciendo insuficiencia renal (oliguria, au-
mento de urea y creatinina) de origen pre-
rrenal.

Con el diagnostico de sepsis ingresa en la
UCI para monitorizacion y recibe tratamiento
con cefotaxima i.v. a 200 mg/kg/dia, suero-
terapia y oxigenoterapia. Se coloca catéter
venoso central en vena femoral izquierda,
sonda vesical y sonda nasogastrica.

:Qué otros parametros de laboratorio es
obligado determinar a esta paciente en el
momento del ingreso?

a. Transaminasas y bilirrubina
b. Velocidad de sedimentacién globular
c. Férmula leucocitaria

d. Gasometria y pH con lactato
e. Tincién de Gram en sangre

La respuesta correcta es la d

La gasometria es imprescindible en cual-
quier paciente grave para establecer su gra-
vedad y su tratamiento inicial; la gasometria
valora el “ABC” —situacién hemodindmica y
respiratoria— con s6lo 0,2-0,4 mL de sangre
y de forma inmediata, en menos de un mi-
nuto; realizarla es como si se tomaran las
constantes al medio interno. Los valores ob-
tenidos [pH, pO y pCO, (medidos), bicar-
bonato y exceso de bases (calculados)] in-
forman del compromiso hemodindmico
—alteracion de la perfusion tisular (acidosis
metabdlica) y del compromiso respiratorio—
alteracion de la ventilacién (acidosis respi-
ratoria) y oxigenacion (si la muestra es arte-
rial). Los nifos con sepsis grave o shock sép-
tico presentan acidosis metabdlica por
aumento de acido lactico debido a hipoper-
fusion tisular; por ello, la determinacién de
lactato es esencial para valorar la gravedad
de la sepsis, establecer las medidas terapéu-
ticas y valorar la respuesta al tratamiento; los
aparatos de gasometria suelen medir simul-
taneamente las cifras de lactato. En el shock
inicialmente se produce hiperventilacién para
compensar la acidosis metabélica, pero si
empeora puede producirse depresion respi-
ratoria con hipoventilacion, lo que agrava-
ra la acidosis.

La determinacién de electrolitos (Na, Cl,
K, Ca) también es necesaria, ya que se alte-
ran facilmente en pacientes graves y es ne-
cesario corregirlos.

La gasometria, lactato e iones se deben
realizar frecuentemente, dependiendo del es-
tado de cada paciente.

Actualmente la velocidad de eritrosedi-
mentacion (VSG) (opcién b) se utiliza muy
poco como marcador de infeccion, porque
es poco especifica y requiere un volumen de
sangre y tiempo elevados.
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La cifra de leucocitos puede estar normal,
aumentada o disminuida en la sepsis, sien-
do la leucopenia y el aumento de formas in-
maduras (> 10%) (opcion c) datos de gra-
vedad.

La tincion de Gram se utiliza para la iden-
tificacion de bacterias; se suele realizar so-
bre muestras de liquidos biolégicos (LCR,
liquido pleural, peritoneal, articular, orina,
heces...) directamente cuando se extraen, o
sobre las muestras obtenidas del cultivo de
estos liquidos o de hemocultivo. Sin embar-
go, el Gram no se realiza directamente sobre
la muestra de sangre, porque en este caso es
excepcional encontrar un ndmero tal de gér-
menes que haga posible su visualizacion (op-
cién e). Los gérmenes gramnegativos se tifien
de rosa y los grampositivos de violeta.

La funcién hepdtica también es importante
en un nifo con sepsis; se suele alterar cuan-
do hay compromiso hemodindmico impor-
tante, apareciendo aumento moderado de
transaminasas (citolisis) que reflejan la hi-
poperfusion de este 6rgano (opcion a).

La gasometria y electrolitos de la nifa al
ingreso son: pH 7,38, pCO, 25 mmHg, BIC
18 mmol/L, EB -8,7 mmol/L, Na 132 mEg/L,
K 3,3 mEg/L, Cl 108 mEq/L, Ca 8,1 mg/dL. Las
transaminasas y bilirrubina se determinaron
en las siguientes horas y fueron normales.

Dos horas después del ingreso la pacien-
te empeora, estda mas decaida, mas taqui-
cardica 170 Ipm, con TA baja (60/28 mmHg),
polipneica 42 rpm, T* 36,5 ° C (la taquicar-
dia no es por la fiebre), SatO, 97% con ga-
fas de O a 2 [pm. La diuresis es muy esca-
sa y en la gasometria presenta: pH 7,34,
pCO, 24 mmHg, BIC 17,6 mmol/L, EB -8,7
mmol/L, lactico 2,6 mmol/L, Na 137 mEq/L,
K 3,7 mEg/L, Cl 110 mEg/L, Ca ionico 1,26
mmol/L. Por ello se expande con suero sa-
lino fisiologico y se inicia dopamina a 8
ug/kg/minuto, que se aumenta hasta 20
ug/kg/minuto; ademds se administra bicar-
bonato sédico (1 mEqg/kg). Disminuye la he-

Figura 1. Lesiones perianales.

moglobina a 8,4 g/dL por lo que se trans-
funde concentrado de hematies (20 mL/kg);
persiste la neutropenia (2.180 leucocitos/mn?,
170 NT) y la alteracion del T° de protrombi-
na (60 %) con disminucion leve de las pla-
quetas (151.000/mm?3). La paciente se esta-
biliza y permite disminuir dopamina hasta
18 ug/kg/minuto; mejora la diuresis, favo-
recida con furosemida.

Durante este tiempo aparece un intenso
eritema perianal, que en 24 horas evolucio-
na a las lesiones mostradas en la figura 1.

Aun no ha llegado el resultado del hemo-
cultivo. ;Haria alguna modificacion en el
tratamiento antibiotico?

. Anadir vancomicina

. Cambiar a ceftazidima mas tobramicina

. Anadir aciclovir

. No, pero si administraria plasma fresco
congelado

e. Anadir anfotericina

0 o

La respuesta correcta es la b

Las lesiones mostradas en la imagen, ul-
ceradas, de aspecto necrético corresponden
a un ectima gangrenoso; la ectima gangre-
nosa se produce por bacterias que desde la
sangre invaden la adventicia y la media de
las arterias y venas dérmicas, produciendo
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necrosis isquémica. Las lesiones pueden ser
mdltiples y localizarse en cualquier parte de
la piel y mucosas; comienzan con una pe-
quefa zona de edema y eritema y rapida-
mente, en 12-18 horas, progresan a nédulos
indoloros con hemorragia central, ulceracion
y necrosis. La Pseudomonas aeruginosa es el
germen habitualmente asociado a ectima
gangrenosa, aunque también se han descri-
to casos producidos por otros gramnegativos
(E. coli, Aeromonas hydrophila, Xantomonas
malthophila, Serratia) y por hongos (Fusarium
y Candida). Ante la sospecha de una sepsis
por P. aeruginosa es obligado iniciar cober-
tura antibidtica para esta bacteria (opcién b),
porque el retraso en la administracion de la
antibioterapia adecuada aumenta la morta-
lidad. La P. aeruginosa es resistente a las
cefalosporinas utilizadas habitualmente para
el tratamiento de otros gramnegativos (ce-
fotaxima, ceftriaxona). Se utilizan diferentes
antibidticos para tratar la infeccion por P. ae-
ruginosa: ceftazidima, cefepima, piperacili-
na-tazobactam, carbapenem, aminoglucési-
do, ciprofloxacino, aztreonam. Aunque existe
controversia en el tratamiento monoterapia
versus terapia combinada, se recomienda uti-
lizar dos antibiéticos antipseudomonas de
diferente grupo en infecciones graves, sobre
todo en pacientes neutropénicos febriles (be-
talactamico mas aminoglucésido); no se re-
comienda la monoterapia con aminoglucé-
sido, excepto en la infeccién urinaria.

La sepsis por hongos (opcién e) puede
dar manifestaciones cutaneas; se produce
en pacientes inmunodeprimidos, general-
mente oncoldgicos, que no es el caso de
esta nina.

El tratamiento con plasma fresco conge-
lado (opcién d) esta indicado cuando hay al-
teracion de la coagulacion y sangrado; las
manifestaciones cutdneas de la coagulacion
intravascular diseminada tipicas de la sepsis
meningocdcica se producen sobre un exan-
tema petequial o equimético, que esta pa-
ciente no tiene.

Figura 2. Rx de térax de la paciente en el cuarto dia de evolu-
cion.

La paciente se estabiliza hemodinamica-
mente y la diuresis es normal; los leucocitos
estan aumentando (a las 40 horas del ingre-
so tiene 12.680/mm3 con 7.290 NT), se man-
tiene la hemoglobina en 13 g/dL; sin embar-
go, disminuyen las plaquetas a 19.000/mm?,
por lo que se transfunden concentrado de pla-
quetas (2 unidades); el pH se ha normaliza-
do, los iones siguen normales, la urea (55
mg/dL), la PCR y la procalcitonina siguen en
descenso. Ademads avisan de microbiologia
que en el hemocultivo esta creciendo un
gramnegativo, que mas tarde se identifica
como Pseudomonas aeruginosa, por lo que
se mantiene la misma antibioterapia.

Sin embargo, al cuarto dia empeora la cli-
nica respiratoria, aparece dificultad respira-
toria, se auscultan crepitantes izquierdos, au-
mentan las necesidades de oxigeno y la Rx
de torax se hace patologica (Fig. 2).

La Rx es compatible con:

a. Derrame pleural
b. Neumonia

c. Atelectasia

d. Cuerpo extraio
e. Cardiomegalia

La respuesta correcta es la b
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La Rx de térax muestra una opacidad casi
completa del hemitérax izquierdo, que se
corresponde con un infiltrado neuménico
(opcién b); puede ir acompanado de cierto
grado de atelectasia (aunque aparentemen-
te no se aprecian desplazamientos traqueo-
bronquiales ni de la silueta cardiaca hacia
ningln hemitérax) o de pequefo derrame,
que tampoco se aprecia en la Rx (opciones
ayo).

La imagen tipica de un cuerpo extrafio
(opcién d) es una hiperinsuflacion unilateral
del hemitdérax donde se localiza; esta hiper-
insuflacién es mds visible durante la espi-
racién porque el cuerpo extrafio ejerce un
efecto valvula, dejando entrar pero no salir
el aire. Cuando la obstruccién de la via aérea
es completa se produce atelectasia o colap-
so de la zona pulmonar distal a la obstruc-
cién. El cuerpo extrafio de larga evolucion
suele originar condensaciones neumaonicas
de repeticion. La patologia del cuerpo ex-
trafo suele manifestarse en el hemitérax de-
recho. Es poco probable que esta nifa ten-
ga un cuerpo extrafio; pero sera necesario
descartarlo con la historia clinica.

La silueta cardiaca no parece aumenta-
da (opcion e).

En la ecografia toracica se objetiva con-
densacion pulmonar izquierda, acompana-
da de pequeno derrame pleural.

Por aumento de la dificultad respiratoria
y de la necesidad de oxigeno, se inicia tra-
tamiento con ventilacién no invasiva con
BIPAP y mascarilla nasal. La nina mejora pro-
gresivamente, desaparece la dificultad res-
piratoria y mejora la Rx de torax, permitien-
do retirar la BIPAP al décimo dia. Se habia
retirado también la dopamina al séptimo dia.
Sin embargo, al 12° dia del ingreso la pa-
ciente presenta picos febriles, esta mas de-
caida, un poco edematosa, polipneica, un
poco taquicardica, 140 Ipm, sin soplo, con
hepatomegalia a 6 cm del RCD. La TA, la diu-
resis y el dcido lactico son normales. Se rea-

el

Figura 3. Rx de torax en el duodécimo dia de evolucion.

liza otra nueva Rx de torax que se muestra
en la figura 3.

;Qué prueba le puede ayudar mas al diag-
nostico?

a. Cateterismo cardiaco
b. Broncoscopia

c. CPK-MB

d. Ecocardiografia

e. ECG

La respuesta correcta es la d

En la Rx se objetiva, ademas del infiltra-
do neuménico, una cardiomegalia mode-
rada; los datos clinicos apoyan el diagnosti-
co de insuficiencia cardiaca derecha.

Se define cardiomegalia como un aumento
del indice cardiotoracico (ICT), en lactantes
> 0,55y en nifos > 0,5. ICT = (a + b)/c (Fig.
4). Al valorar el ICT se debe tener en cuenta
que la silueta cardiaca puede parecer mas
grande cuando la Rx se realiza en espiracion
o en decubito supino y que el timo puede si-
mular cardiomegalia en lactantes.

En el contexto clinico de esta paciente
(cardiomegalia y signos clinicos de insufi-
ciencia cardiaca) la ecocardiografia (opcién
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Figura 4. Indice cardiotoracico (ICT): (a + b)/c.

Figura 6. Ecocardiografia modo 2D. Dilatacion de vena cava
inferior (flecha).

d) es la prueba mas sencilla, rdpida y no in-
vasiva que informa sobre las alteraciones es-
tructurales y funcionales del corazén. El dni-
co inconveniente es que requiere de una
persona experta (cardiélogo, radiélogo) que
la realice y la interprete.

Se realiza una ecocardiografia en la que se
encuentra derrame pericardico importante con
tabiques de fibrina (Fig. 5). El derrame colap-
sa la auricula derecha en diastole, lo que com-
promete su llenado. El septo interventricular
se desplaza a la izquierda en sistole, la vena

Figura 5. Ecocardiografia modo 2D. Derrame pericardico fi-
brinoso alrededor de toda la cavidad cardiaca (flechas).

Al
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Figura 7. Ecocardiografia con Doppler de la valvula mitral. La
velocidad de la onda E tiene grandes variaciones en relacion
con el ciclo respiratorio (flechas). En condiciones normales exis-
te una pequena variacion de la velocidad con el ciclo respi-
ratorio, siendo un poco menor en inspiracion que en espira-
cion. Cuando el derrame pericardico compromete el llenado
ventricular esta diferencia se hace mds grande porque durante
la inspiracion, al aumentar el retorno venoso en el lado dere-
cho, el tabique interventricular abomba hacia el lado izquier-
do, limitando el llenado ventricular, disminuyendo la veloci-
dad de la onda E mitral, el gasto cardiaco y la tension arterial.
Es el concepto de pulso paraddjico.

cava inferior esta dilatada (Fig. 6) y la onda E
mitral muestra variaciones respiratorias en li-
mite alto de la normalidad (Fig. 7).

La pericarditis aguda se produce por in-
flamacion del pericardio. Las diferentes etio-
logias de la pericarditis aguda se muestran
en la tabla Ill; en los nifios las causas mas fre-
cuentes son la infeccién viral y la secunda-



Fiebre, tos y leucopenia

41

TABLA III. Etiologia de la pericarditis

e Infecciosa

—Virus: Coxsackie, echo, adenovirus, VIH, hepa-
titis, sarampion, parotiditis, varicela

— Bacterias: neumococo, S. aureus, meningoco-
co, tuberculosis

— Hongos: Candida, Histoplasma

— Rickettsia: fiebre Q, tifus

— Parasitos: Entamoeba histolytica, Echinococcus

— Protozoos: Toxoplasma gondii

e Autoinmune: lupus, artritis reumatoide, esclero-
dermia

e Sindrome postpericardiotomia

* Neopldsica: extension local o metastasica

e Drogas: fenitoina, hidralazina, isoniazida

e [nsuficiencia renal

e Hipotiroidismo

* Quilopericardio (obstruccién linfatica)

e Traumatica: perforacion tras cateterismo, ciru-
gia cardiaca, ablacion con radiofrecuencia, ca-
bles de marcapasos, catéteres centrales, rotura
esofdgica, rotura diafragmatica, asociado a neu-
mopericardio

e |diopatica

ria a pericardiotomia quirdrgica; en adultos
son la etiologia tumoral, autoinmune y la in-
feccién viral. La pericarditis bacteriana es
una causa muy poco frecuente, siendo los
gérmenes mas habituales neumococo, S. au-
reus 'y H. influenzae. Su mecanismo de pro-
duccion puede ser por diseminacion hema-
togena o por contigiiidad de estructuras
vecinas, como es el caso de este paciente,
que se extiende desde el parénquima pul-
monar del I6bulo inferior izquierdo. Los da-
tos clinicos caracteristicos de una pericardi-
tis son: dolor, roce pericardico y alteraciones
electrocardiograficas, ninguno descrito en el
caso clinico. La ecocardiografia en la peri-
carditis puede ser normal, sin embargo, es
esencial para valorar el posible derrame aso-
ciado, la cantidad, sus caracteristicas y la re-
percusién hemodinamica, lo que decidira la
actitud terapéutica.

El ECG (opcidén e) es una prueba siem-
pre disponible, facil de realizar y muy sen-
sible para el diagnéstico de pericarditis, ya

Figura 8. Alteracion caracteristica de la pericarditis en la fase
inicial: se produce en todas las derivaciones, especialmente en
V5, V6, 1y Il; se caracteriza por elevacion del segmento ST con
concavidad hacia arriba y onda T positiva. Es preciso diferen-
ciarlas del infarto (aunque es una patologia excepcional en pe-
diatria); en este caso las alteraciones se producen sélo en de-
terminadas derivaciones, la elevacion del ST tiene concavidad
hacia abajo, aparecen ondas Q y la onda T es negativa a las
pocas horas.

que esta alterado casi siempre. Los hallaz-
gos mas caracteristicos son las alteraciones
de la repolarizacion, la disminucion de vol-
tajes (indicativos de derrame pericardico) y
la alternancia eléctrica (cambios latido a la-
tido de la amplitud y polaridad del QRS, su-
gestiva de taponamiento). Las alteraciones
de la repolarizacion varian a lo largo de su
evolucién y segln etapas:

e Etapa 1, inicio: segmento ST elevado, onda
T positiva, intervalo PR disminuido o nor-
mal (Fig. 8).

* Etapa 2, 2-3 dias: segmento ST normal,
onda T aplanada, intervalo PR disminui-
do o normal.

e [Ftapa 3, 2-4 semanas: segmento ST nor-
mal, onda T invertida, intervalo PR normal.

e Etapa 4, 1-2 meses: normalizacién.

El cateterismo cardiaco (opcién a) es una
prueba invasiva, que requiere anestesia; es-
tudia, mediante gradientes de presiones, la
hemodinamica y el funcionamiento de cada
estructura cardiaca (valvulas, grandes vasos,
cavidades...); generalmente se realiza pre-
viamente a la cirugia cardiaca en pacientes
ya diagnosticados de malformaciones o dis-
funciones cardiacas.

La visualizacién de la via aérea (opcion b),
técnica que requiere sedoanalgesia profunda,
se realiza para el diagndstico y extraccion de
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cuerpos extranos, resolucion de atelectasias
persistentes, valoracién de obstruccién asi-
métrica de la via aérea..., que no es este caso.
La elevacion de CPK-MB (opcién ¢) y/o de
la troponina | indica que hay dafno miocar-
dico, producido por una lesién isquémica,
un traumatismo, una miocarditis o una peri-
carditis; las dos primeras son muy improba-
bles en esta nifa, la miocarditis y pericardi-
tis son diagndsticos posibles, siendo necesario
realizar ecografia para su confirmacién.

:Qué tratamiento afadiria a la antibiotera-
pia?

a. Antiinflamatorios

b. Corticoides

c. Pericardiocentesis

d. Pericardiectomia parcial
e. Diuréticos

La respuesta correcta es la c

El tratamiento de la mayoria de las peri-
carditis se basa en antiinflamatorios (opcion
a) y reposo. Se utiliza aspirina (60-100
mg/kg/d), indometacina (2 mg/kg/d) o ibu-
profeno (15-30 mg/kg/d) durante 1 a 2 sema-
nas. Si hay derrame moderado-grave o es leve
pero no se controla con el tratamiento ante-
rior, esta indicado tratar con esteroides (1-2
mg/kg/d) durante 1 semana, seguidos de re-
tirada paulatina segtn respuesta (opcién b).
Cuando el derrame produce signos clinicos
y ecocardiograficos de taponamiento cardia-
co (como es el caso de esta paciente) se debe
realizar pericardiocentesis evacuadora ur-
gente (opcion ). Los datos que aporta la eco-
cardiografia de la paciente indican situacion
de compromiso hemodindmico, por la limi-
tacion importante del llenado ventricular de-
bida al aumento de la presién intrapericardi-
ca. Cuando se sospecha derrame purulento
(por el contenido de fibrina en su interior),
como es el caso de esta nina, se debe reali-
zar también drenaje del derrame; en estos ca-

sos la pericardiocentesis puede no ser sufi-
ciente, precisando ademas drenaje quirdrgi-
co mediante pericardiectomia y ventana pe-
ricardica que drena al espacio pleural o
peritoneal; su objetivo es la limpieza quirdr-
gica para evitar la evolucion posterior a una
pericarditis constrictiva. Una alternativa re-
ciente a la pericardiectomia es la pericardio-
centesis con instilacion de fibrinoliticos in-
trapericdrdicos, como se hace habitualmente
en los derrames pleurales purulentos; se ha
utilizado estreptoquinasa, uroquinasa (10.000
U/kg) y, mas recientemente, t-PA (activador
tisular del plasminégeno) a una dilucion de
1 mg en 5 mL de suero salino.

Hasta que se pueda evacuar el derrame,
en los casos de derrame con compromiso he-
modindmico, estd indicado aumentar la pre-
carga con expansion de volumen para au-
mentar la presién de llenado ventricular y
mejorar la hemodinamica; por lo tanto, los
diuréticos (opcion e) estan contraindicados,
porque disminuyen la precarga, lo que au-
menta atn mas el colapso del corazén por
la presion intrapericardica.

Se realizé pericardiocentesis evacuadora
bajo control ecografico, dejandose coloca-
do un drenaje tipo pigtail durante 4 dias; el
liquido era sanguinolento, con abundantes
leucocitos de predominio mononuclear y
proteinas elevadas (5 g/dL), sin visualizarse
gérmenes en el Gram. Sin embargo, en dias
sucesivos el derrame recidivo, de nuevo con
compromiso hemodinamico, por lo que se
realizo una ventana pericardica, siendo fa-
vorable la evolucion posterior.

La mortalidad de la pericarditis purulenta
es alta, alrededor del 40%.

:Qué estudio es obligado realizar en esta pa-
ciente?

a. Estudio inmunodeficiencia
b. Estudio metabdlico
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c. Biopsia de médula 6sea
d. lones en sudor
e. Biopsia renal

La respuesta correcta es la a

La Pseudomonas aeruginosa es un bacilo
gramnegativo que produce sepsis nosoco-
mial, habitualmente en pacientes inmuno-
deprimidos (oncoldgicos, inmunodeficien-
cias congénitas, VIH, neutropenia, quemados
graves, prematuros, mucositis inducida por
drogas, malnutricion, diabetes) o a veces en
inmunocompetentes criticos sometidos a ven-
tilacion mecanica, portadores de catéteres
venosos centrales, con infeccién urinaria o
con infeccién de heridas quirdrgicas o trau-
maticas. La Pseudomonas es un germen que
coloniza con cierta frecuencia la via aérea
de los nifios traqueostomizados, pudiendo
producir reagudizaciones respiratorias. Oca-
sionalmente se han descrito casos de sepsis
por Pseudomonas de probable origen abdo-
minal en lactantes previamente sanos; estos
nifios asociaban enfermedad viral previa y
antibioterapia previa, que aumenta la canti-
dad de Pseudomonas colonizantes del in-
testino. De todos modos, cuando un nino
sano desarrolla una ectima gangrenosa se
debe pensar que es inmunodeficiente no co-
nocido (opcion a).

En esta paciente se enviaron muestras
para estudio de inmunodeficiencia; se en-
contro un defecto en la explosion de los
neutrofilos, que es caracteristico de la en-
fermedad granulomatosa cronica, aunque
también esta disfuncion de los neutréfilos
puede aparecer en el contexto de una in-
feccion. Posteriormente se repitio el estu-
dio en dos ocasiones, descartandose la en-

fermedad granulomatosa crénica. El resto
de estudios inmunoldgicos (inmunoglobu-
linas, cultivos de linfocitos, subpoblaciones
de linfocitos) fueron normales. La Pseudo-
monas aeruginosa se aislé en heces y en el
exudado bronquial, ademas de en el he-
mocultivo.

DIAGNOSTICOS FINALES

Shock séptico por Pseudomonas aerugi-
nosa

Pericarditis purulenta con derrame peri-
cardico y taponamiento cardiaco
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J.R. Villa Asensi

CASO CLINICO

Varén de 6 meses de edad que es visto en
consulta por presentar episodios repetidos
de tos y dificultad respiratoria, con sibilan-
cias audibles desde los primeros dias de vida.
El nifo tiene tos y ruidos respiratorios prac-
ticamente de forma mantenida aunque em-
peora claramente durante los catarros. Los
padres refieren que no mejora con bronco-
dilatadores inhalados, incluso piensan que
a veces se pone peor. Ha precisado ingreso
en 2 ocasiones por cuadros diagnosticados
de bronquiolitis VRS negativo. Desde el alta,
hace 2 meses, esta en tratamiento con bu-
desonida 100 pg cada 12 horas sin que los
padres hayan notado mejoria.

Tiene un buen desarrollo péndero-estatu-
ral. Refieren que no es un niflo vomitador
habitual aunque a veces lo hace con la tos.
Deposiciones de caracteristicas normales.
No refieren dermatitis atopica. No va a la
guarderia.

Antecedentes personales: embarazo de
curso normal, parto a término, eutocico, PRN
2.700 g, no preciso reanimacién ni tuvo nin-
guna patologia neonatal resenable. Alimen-
tacion con lactancia materna exclusiva has-
ta ahora. Vacunaciones correctas segtin el
calendario vacunal oficial hasta los 6 meses.
Desarrollo psicomotor: normal para su edad.

Antecedentes familiares: padres sanos, sin
antecedentes de asma ni alergia, hermana

LACTANTE CON EPISODIOS RECURRENTES
DE SIBILANCIAS

de 3 anos, sana. Madre fumadora en el em-
barazo de 10 cig/dia, ahora fuma 20 cig/dia
pero no delante de la nina, padre fumador
de un paquete de tabaco al dia.

Exploracion fisica:

Peso percentil 50. Talla percentil 25. Sa-
turacion de O; por pulsioximetria: 94 %.

El nifio esta contento y con coloracion nor-
mal de piel y mucosas, no impresiona de en-
fermedad importante. Presenta una polipnea
de reposo con 50 rpm y aumento del traba-
jo respiratorio con discreto tiraje intercostal y
subcostal. Tiene ruidos respiratorios polifonicos
audibles sin fonendo, fundamentalmente du-
rante la fase espiratoria de la respiracion, no
se aprecia estridor. Auscultacion cardiaca: sin
soplos, tonos normales, pulsos femorales nor-
males. Auscultacion pulmonar simétrica, pre-
senta buena aireacion en todos los campos
pulmonares, no se oyen crepitantes, presen-
ta roncus y sibilancias espiratorias generali-
zadas. Abdomen: blando y depresible, sin ma-
sas, se palpa higado a 2 cm del reborde costal.
Neurologico: normal.

Interprete este caso, probablemente se tra-
ta de un:

a. Asma episodica frecuente

b. Asma persistente moderada

c. Asma persistente grave

d. “Sibilante feliz”

e. El diagndstico de asma es poco probable

_ 45—
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La respuesta correcta es la e

La patologia respiratoria en el lactante es
muy frecuente y las diferentes enfermedades
en general tienen una presentacion clinica
muy similar. La presencia de sibilancias es
un signo muy inespecifico que aparece tan-
to en la infeccién viral banal como en las en-
fermedades respiratorias graves como la fi-
brosis quistica, la malformacién congénita
broncopulmonar o el anillo vascular.

En este nifio inicialmente no se debe asu-
mir el diagndstico de asma porque tiene al-
gunas caracteristicas que deben hacer sos-
pechar la existencia de alguna otra patologia:
el inicio de los sintomas fue muy precoz, la
patologia asmatica rara vez comienza antes
de los 6 meses de vida, un inicio tan precoz
de los sintomas debe hacer sospechar un
diagndstico diferente de asma. La presencia
de sintomas persistentes sin remisién entre
los episodios obliga a descartar otros diag-
nésticos como la fibrosis quistica. La mayo-
ria de los nifios con asma responden bien al
tratamiento broncodilatador y al tratamien-
to con corticoides inhalados. Sin embargo,
no es raro encontrar ninos a que tienen epi-
sodios de broncoespasmo exclusivamente
con las infecciones virales y que tienen una
mala respuesta a un tratamiento antiasmati-
co adecuado. En este caso los padres no
apreciaban ninguna mejoria con el trata-
miento. El diagnéstico de “sibilante feliz”
(opcion d) hace referencia a lo que en la li-
teratura anglosajona se ha llamado el happy
wheezing para referirse a un lactante con un
aspecto absolutamente sano y feliz pero con
ruidos respiratorios constantes que pueden
agobiar tremendamente a los padres. En ge-
neral empeoran durante las infecciones vi-
rales pero rara vez requieren hospitaliza-
ciones y tienen tendencia a mejorar con la
edad.

Por lo tanto en este paciente el diagnds-
tico de asma no se podrd realizar antes de
excluir otros procesos (Tabla ).

TABLA I. Patologias que pueden cursar con

sibilancias en la primera infancia

Via aérea superior

* Anomalias congénitas de la region laringea: la-
ringomalacia, paralisis de cuerdas vocales, an-
giomatosis laringea

Obstruccién de la via aérea de grueso calibre

* Anomalias congénitas de la traquea y bronquios
principales: traqueomalacia, broncomalacia, es-
tenosis traqueal o bronquial

e Anillos vasculares o membranas laringeas

e Cuerpo extrafio en traquea o bronquios

¢ Adenopatias o tumores

Obstruccioén de la via aérea de pequeiio calibre
* Bronquiolitis viral o bronquiolitis obliterante

e Fibrosis quistica

e Displasia broncopulmonar

e Discinesia ciliar primaria

e Cardiopatias

Otras

* Reflujo gastroesofagico y sindromes aspirativos

De los siguientes, ;qué diagnéstico le pa-
rece poco probable en este nifio?

a. Bronquiolitis obliterante

b. Malformacién traqueobronquial, anillo
vascular

c. Discinesia ciliar primaria

d. Fibrosis quistica

e. Broncopatia aspirativa por reflujo gastro-
esofagico (RGE)

La respuesta correcta es la a

Normalmente la bronquiolitis obliterante
(opcién a) es una lesion cronica de los bron-
quiolos secundaria a una infeccién respira-
toria, habitualmente por adenovirus, aunque
pueden participar también otros virus o el
Mycoplasma. En este nifo la clinica comenzé
muy precozmente y no refieren que tuviera
un primer episodio de bronquiolitis grave.

La posibilidad de una malformacién tra-
queobronquial (opcién b), generalmente un
anillo vascular, debe sospecharse ante todo
nifo con clinica respiratoria que comienza
en los primeros dias de la vida y sobre todo
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si existe estridor, ya sea inspiratorio o espi-
ratorio. Cuando un estridor es exclusivamente
inspiratorio se debe pensar en obstruccion
variable de la via aérea extratoracica (lo mas
frecuente, laringomalacia), si es exclusiva-
mente espiratorio se debe sospechar obs-
truccién variable intratordcica (traqueo-
broncomalacia) y si el estridor se escucha en
ambas fases de la respiracion se deberd sos-
pechar una obstruccién fija de la via aérea
intra o extratoracica (estenosis subglética,
anillos vasculares...). Este paciente no refiere
estridor claro y los ruidos son, fundamen-
talmente, espiratorios.

La discinesia ciliar primaria (opcion ) sue-
le manifestarse mas tarde en la vida aunque
existen casos de inicio neonatal, general-
mente se asocia a dextrocardia formando el
sindrome de Kartagener. El diagndstico es
complejo.

La fibrosis quistica (opcién d) es la pato-
logia hereditaria mds frecuente en la infan-
ciay aparece en 1 de cada 3.000-5.000 ni-
fos. En la mayoria de los casos se asocia
patologia digestiva a la patologia respirato-
ria, pero hay que tener en cuenta que un
20% de los casos son suficientes pancreati-
cos, al menos al diagnéstico, por lo que la
ausencia de patologia digestiva no permite
descartar esta enfermedad.

La patologia respiratoria secundaria a re-
flujo gastroesofagico (opcion e) es relativa-
mente frecuente. En ocasiones el RGE pue-
de producir sintomas respiratorios en nifios
sin clinica digestiva. A veces es dificil saber
hasta qué punto la existencia de RGE en un
nifio con patologia respiratoria es causa del
problema respiratorio o efecto del mismo o
incluso una simple coexistencia de dos pa-
tologias muy frecuentes.

De las siguientes pruebas iniciales, ;cual so-
licitaria?

a. Radiografia de térax
b. lonotest

Figura 1. Radiografia de térax. Atrapamiento aéreo e infiltrados
peribronquiales perihiliares.

c. Hemograma y bioquimica
d. Broncoscopia
e. Mantoux

Las respuestas correctas son laay la b

En todo nifio con patologia respiratoria re-
currente que no esté claramente explicada
se debe hacer al menos una Rx de térax y un
ionotest (opciones a y b) para descartar la
existencia de fibrosis quistica o de malfor-
maciones pulmonares que puedan verse en
la radiografia. EI hemograma y la bioquimi-
ca (opcién c) aportan pocos datos dtiles para
el diagnéstico de esta patologia. La bron-
coscopia (opcién d) es una técnica muy (til
en el diagndstico de la patologia respirato-
ria pero debe ser utilizada con precaucién y
cuando el diagndstico no pueda realizarse
con métodos menos invasivos.

El nifio tenia una Rx de térax (Fig. 1) en la
que se puede observar atrapamiento aéreo
simétrico y algunos infiltraclos peribronquiales
perihiliares de aspecto inespecifico. El io-
notest fue de 28 mmol/L de cloro.
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3Qué tratamiento administraria a este nifo?

a. Duplicarfa la dosis de budesonida hasta
200 pg cada 12 horas

b. Anadiria montelukast a budesonida 100
pg cada 12 horas

c¢. Pautaria una combinacion fluticasona 50,
salmeterol 25: 2 inhalaciones cada 12
horas

d. Indicaria un macrélido (azitromicina) 3
dias por semana como antiinflamatorio

e. De momento no prescribiria ningln tra-
tamiento

La respuesta correcta es la b

La opcidn a es aceptable, aunque se sabe
que la mayoria de los lactantes con sibi-
lancias recurrentes inducidas por virus tie-
nen mala respuesta a los corticoides inha-
lados y por aumentar la dosis no se obtiene
mejor resultado. Los nifios con asma per-
sistente, sobre todo si tienen rasgos atépi-
cos, responden mejor a los corticoides in-
halados. Se ha observado que algunos nifios
que no responden bien a corticoides inha-
lado mejoran con la adicién de antagonis-
tas de los leucotrienos (opcién b), por lo que
esta combinacion puede ser especialmente
atil en lactantes y preescolares. Las combi-
naciones de corticoides y broncodilatado-
res de accién prolongada (opcién c¢) estan
autorizadas por encima de los 4 afos de
edad, por lo que sélo se deben utilizar en
nifios pequenos una vez que hayan falla-
do otras alternativas. Algunos estudios su-
gieren que los macrélidos (opcion d) tienen
una accién antiinflamatoria inhibiendo la
produccion de IL-8. En el asma del lactan-
te que no responde bien a corticoides in-
halados, se ha observado una inflamacion
mas de tipo neutrofilico que eosinofilico,
por lo que se esta ensayando el uso de ma-
crolidos por su efecto antiinflamatorio. Este
tratamiento esta todavia en fase experi-
mental.

A pesar del tratamiento con farmacos an-
tiinflamatorios (corticoides inhalados y mon-
telukast) el paciente continué con tos y rui-
dos respiratorios persistentes y tuvo un nuevo
ingreso por empeoramiento del cuadro. El
paciente no ha ganado peso en los dltimos
2 meses. Sigue sin presentar clinica digesti-
va significativa.

:Qué otra prueba solicitaria en este mo-
mento?

a. Tomografia computarizada (TC) de alta re-
solucion

b. Biopsia de cilios

c. Transito es6fago-gastrico

d. pHmetria 24 horas

e. Estudio de funcién pulmonar

La respuesta correcta es la ¢

La TC de alta resolucién (opcién a) es una
prueba muy Gtil en neumologia porque es la
que mejor permite evaluar el parénquima
pulmonar y la existencia de patologia de la
via aérea distal, como bronquiectasias. Tam-
bién ayuda a valorar el mediastino. Tiene una
alta radiacién por lo que debe realizarse sélo
cuando es necesario para el diagndstico.

La biopsia de cilios (opcién b) es Gtil para
el diagndstico de la discinesia ciliar prima-
ria. Es complicada de realizar (con frecuen-
cia la muestra obtenida no es valorable) y de
interpretar. El estudio ultraestructural puede
mostrar alteraciones en los cilios que en oca-
siones son secundarias a infecciones respi-
ratorias y no primarias. El diagndstico defi-
nitivo se realiza evaluando el batido ciliar.

Uno de los posibles diagnésticos de este
paciente seria broncopatia secundaria a re-
flujo gastroesofagico. El hecho de no tener
casi sintomatologfa digestiva, aunque lo hace
menos probable, no descarta el diagnéstico.
La pH-metria de 24 horas (opcion d) es la
prueba estandar actual para detectar reflujo,
pero la existencia de un RGE no implica la
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Figura 2. Esofagograma que muestra reflujo gastroesofagico.

existencia de aspiraciones. El transito con ba-
rio (opcion ¢) puede ser Gtil para detectar
RGE, pudiéndose observar reflujo en la na-
sofaringe o aspiracion directa a la traquea y
también permite detectar una hernia de hia-
to. Ademas permite valorar la motilidad eso-
fagica y el vaciamiento géstrico. La presen-
cia de episodios fisioldgicos de reflujo la
hacen poco especifica, se considera que tie-
ne una sensibilidad del 86% pero una espe-
cificidad del 21%. Una ventaja que aporta es
que en un lactante con patologia respiratoria
en el que se plantea la posibilidad diagnés-
tica de un anillo vascular, el esofagograma es
patolégico en mas del 80% de los casos, con
lo que esta prueba puede servir con los dos
propésitos: valorar la existencia de un ani-
llo vascular y de reflujo gastroesofagico.

El estudio de funcién pulmonar (opcién
e) puede ser Gtil en un lactante con patolo-
gia respiratoria, pero no siempre esta dispo-
nible pues requiere un laboratorio comple-
jo y sedar al nifio para realizar la prueba.

En este paciente se hizo un esofagograma
que no mostro muescas sugestivas de ani-
llo vascular y si un importante reflujo gas-
troesofégico (Fig. 2). Posteriormente se con-
firmé el RGE mediante pHmetria de 24 horas.

Se diagnostico al paciente de patologia bron-
quial obstructiva secundaria a reflujo gas-
troesofagico. ;Qué tratamiento indicaria en
este momento?

a. Cisaprida

b. Ranitidina

c. Domperidona mas ranitidina
d. Omeprazol

e. Cirugia

La respuesta correcta es la d

La cisaprida (opcién a) es un procinético
bastante eficaz para el tratamiento del re-
flujo gastroesofdgico pero su uso esta muy
limitado debido a los posibles efectos se-
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cundarios, alargando el QT (muy poco fre-
cuente).

La ranitidina (opcién b) es un inhibidor de
los receptores H, que permite reducir la pro-
duccién de 4cido por el estémago, pero no
mejora el reflujo gastroesofagico, sélo lo hace
menos 4cido. La combinacién de ranitidina
con domperidona (opcién c) puede ser algo
mas eficaz. Los farmacos mas utilizados para
el tratamiento del reflujo son sin duda los in-
hibidores de la bomba de protones como el
omeprazol (opcién d), el mayor inconve-
niente es que no existe una preparacion pe-
diatrica en jarabe, pero puede utilizarse de
todos modos. La cirugia (opcion e) es en oca-
siones necesaria, sobre todo en nifios con pa-
ralisis cerebral que hacen aspiraciones. La
cirugia se plantea exclusivamente tras el fra-
caso del tratamiento médico y cuando la con-
dicion clinica del paciente lo exija, pues hay
que tener en cuenta que el RGE tiene ten-
dencia a mejorar con la edad.

En este paciente se inicio tratamiento con
medidas posturales y omeprazol T mg/kg/dia.
Tras un mes de tratamiento no se observo nin-
guna mejoria en la patologia respiratoria in-
cluso el paciente habia tenido un nuevo in-
greso hospitalario.

Ante esta situacién qué otra prueba solici-
taria:

a. Fibrobroncoscopia

b. TC tordcica de alta resolucion
c. Gammagrafia pulmonar

d. Esofagoscopia

e. Resonancia magnética toracica

La respuesta correcta es la a

Se trata de un paciente con una patologia
respiratoria crénica importante que no esta
completamente aclarada. Tiene un reflujo
gastroesofdagico pero su patologia respirato-
ria no mejora con tratamiento antirreflujo. Es

importante conocer si el reflujo es el res-
ponsable de su patologia respiratoria, con lo
que habria que insistir en el tratamiento an-
tirreflujo e incluso plantear la cirugia, o si
por otro lado existe algln otro problema en
la via aérea que no se haya detectado con las
pruebas previas.

La fibrobroncoscopia (opcién a) permite
visualizar la via aérea y confirma su integri-
dad anatémica y funcional, ademas evalta
si existen datos de aspiracién crénica de jugo
gastrico lo que apoyaria la necesidad de una
cirugia. Existen hallazgos fibrobroncoscé-
picos que se consideran practicamente
patognoménicos de RGE: edema importan-
te de los aritenoides, edema post-glético o
hipertrofia de la amigdala lingual (Fig. 3).
Ademas se puede realizar un lavado bron-
coalveolar en el que se cuantificaran los ma-
crofagos cargados de lipidos. Las otras téc-
nicas de imagen TC tordcica (opcién b) o
resonancia magnética (opcién e) son utiles
para valorar las posibles alteraciones anat6-
micas pero no permiten evaluar la dinami-
ca de la via aérea.

Por este motivo a este paciente se le rea-
liz6 una fibrobroncoscopia donde se visua-
lizaron los siguientes hallazgos:

Hipertrofia llamativa de la amigdala lin-
gual junto con edema de los aritenoides. Al
penetrar en traquea se pudo observar una
imagen en empedrado sugestiva también de
RGE y en el tercio distal de la traquea una
traqueomalacia marcada con colapso casi
completo de la traquea en espiracion, sin
anomalias anatomicas asociadas. En el lava-
do broncoalveolar se encontraron macrofa-
gos cargados de lipidos en un ndmero ma-
yor de lo normal.

DIAGNOSTICOS FINALES

Traqueomalacia
Reflujo gastroesofagico con microaspira-
ciones
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Figura 3. A. Hipertrofia de la amigdala lingual. B. Edema post-gldtico. C. Edema de aritenoides. D. Empedrado en mucosa traqueal.
E. Carina redondeada (de Carr 2001).

La traqueomalacia se caracteriza por la
existencia de una flaccidez exagerada de la
traquea lo que motiva un colapso anormal
de la misma durante el ciclo respiratorio, fun-
damentalmente durante la espiracién, fase en
la que la presion extraluminal excede a la in-
traluminal. Se considera malacia cuando se
produce una reduccion del diametro traqueal
de al menos un 50% durante la fase espira-
toria. La presion intratoracica aumenta parti-
cularmente durante la tos, el llanto, la espi-
racién forzada o durante las infecciones
respiratorias, dando lugar a estridor espira-
torio y/o sibilancias. Puede asociarse o no a

broncomalacia. La traqueomalacia puede ser
primaria o secundaria a una compresion ex-
terna (Tabla II). La clinica que puede provo-
car es bastante inespecifica como sibilancias
persistentes de control dificil, apneas o pro-
blemas para la limpieza de las secreciones
bronquiales. Es una entidad infradiagnosti-
cada que con el aumento en la realizacién
de broncoscopias en los nifos diagnostica-
dos de asma de control dificil se estan des-
cribiendo mds casos en la actualidad. Fre-
cuentemente se describe que estos pacientes
empeoran con los broncodilatadores. Existe
una asociacion frecuente con el reflujo gas-
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TABLA Il. Causas de traqueomalacia

Primaria
A. Recién nacido a término (generalmente con buen
prondstico)
B. Pretérmino con displasia broncopulmonar
C. Patologias/sindromes que se asocian con mas
frecuencia a malacia de la via aérea:
1. Sindrome de Down
2. Sindrome de DiGeorge
3. Sindrome de Larsen
4. Sindrome de Mounier-Kuhn
5. Sindrome de Williams-Campbell

Secundaria
A. Fistula traqueoesofagica
B. Malformaciones vasculares
1. Arteria innominada anémala
2. Doble arco adrtico
3. Arco adrtico derecho con ligamento arterio-
so izquierdo
4. Arteria carétida izquierda anémala
5. Arteria pulmonar izquierda anémala
6. Arteria subclavia derecha aberrante
C. Masas mediastinicas que produzca compresién
mecdnica
D. Quistes congénitos
Cualquier proceso que produzca irritacion cré-
nica de la via aérea (ie, aspiracion, reflujo, asma)

s

troesofagico. No es facil valorar hasta qué
punto el RGE puede empeorar la malacia o
si éste es secundario al aumento de la presion
negativa intratoracica secundaria a la difi-
cultad respiratoria que aumenta el reflujo.

El tratamiento depende de la gravedad del
cuadro. En la mayoria de los pacientes se re-
comienda un tratamiento conservador porque
el cuadro tiende a mejorar durante los prime-
ros 2 anos de vida. Con el crecimiento, la fun-
cion de la via aérea mejora gradualmente, ya
que el diametro traqueal se incrementa con lo
que, aunque persista un cierto grado de ma-
lacia, la via aérea mantiene un didmetro sufi-
ciente. En los casos mas graves se han realizado
diversos tratamientos como la traqueostomia,
la aortopexia, que consiste en desplazar el ca-
yado de la aorta en sentido anterior, fijandolo
a la pared posterior del esternén, lo que trac-
ciona de la traquea manteniéndola abierta.

Otra alternativa es la insercién endoscépica de
protesis intratraqueales (stents) que mantienen
la trdquea abierta.

En este paciente se realizo una TC para
confirmar que la traqueomalacia era prima-
ria y no habia ninguna compresion extrinse-
ca y fue normal.

Dacdla la falta de mejoria de la clinica y tras
un ingreso en la UCIP por un episodio mas
grave se decidio realizar una aortopexia tras
la cual el paciente presenté un mejoria muy
importante de los cuadros respiratorios.
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LACTANTE CON NEUTROPENIA
Y DIFICULTAD RESPIRATORIA

M.A. Garcia Teresa

CASO CLINICO

Varén de 3 meses y 26 dias que en no-
viembre ingresa por cuadro respiratorio eti-
quetado de bronquiolitis, consistente en llanto
débil, tos, polipnea, leve dificultad respirato-
ria, afebril, infiltrados hiliares bilaterales en
Rx de torax, virus respiratorio sincitial (VRS)
en moco nasal negativo; se trato con salbu-
tamol nebulizado intermitente.

Antecedentes personales: embarazo nor-
mal, parto 37 semanas, eutdcico, peso 2.670
g Apgar 9, pruebas metabdlicas normales.

Alimentado con lactancia materna, con-
sulta en urgencias a los 15 dias de vida por
vomitos y mala ganancia ponderal; en la ana-
litica de sangre destaca una neutropenia de
400 neutrdfilos totales (NT), que se confir-
ma en andlisis a los 20 dias de vida (300 NT).

Al mes de vida ingresa durante una se-
mana por vémitos, neumonia y neutropenia
(1.600 NT), tratado con antibicticos (ampi-
cilina y cefotaxima) con buena evolucion.
Durante dicho ingreso se realizan las si-
guientes pruebas:

Serologia negativa: TORCH, VHB, VHC,
VIH, CMV, micoplasma.

Tripsina inmunorreactiva, alfal antitripsi-
na: normales.

Amonio 55 mmol/L, 4dcido lactico 38
mg/dL.

Ecografia transfontanelar, cardiologica, ab-
dominal y renal: normales.

Fondo de ojo y cariotipo: normales.

Fue dado de alta con buena evolucion res-
piratoria, enviandose a consulta de neuro-
logia, por hipotonia y facies un poco tosca
con orejas grandes de implantacion baja,
donde es valorado, solicitandose resonancia
magnética craneal, perfil metabdlico, EEG,
potenciales evocados auditivos y visuales.
Todas estas pruebas estan pendientes de rea-
lizarse.

Antecedentes familiares: es el primer hijo,
padres no consanguineos, primas del padre
diagnosticadas de alfa talasemia mayor y otra
con beta talasemia minor.

Estando hospitalizado 24 horas mas tarde
se encuentra decaido, con un poco mas de
trabajo respiratorio y palido; se le realiza una
analitica, encontrando el siguiente resulta-
do: Hb 5,4 g/dL, Hto 16,1,% leucocitos 4.400
(1.070 NT), plaquetas 459.000/mm3. VCM
85,5, reticulocitos 1,67%, anisocitosis, algtn
esquistocito. Proteina C reactiva 1,6 mg/dL,
procalcitonina 0,14 mg/mL, bilirrubina total
0,9 mg/dL. Presentaba frecuencia cardiaca
164 Ipm, frecuencia respiratoria 57 rpm y
SatO; por pulsioximetria 88%

Elija el tratamiento que le parezca mas ade-
cuado

a. Oxigenoterapia y antibioterapia
b. Oxigenoterapia y transfusién de concen-
trado de hematies

- 53—
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c. Oxigenoterapia, antibioterapia y transfu-
sién de concentrado de hematies

d. CPAP nasal, antibioterapia y transfusion
de concentrado de hematies

e. Intubacién, antibioterapia y transfusién de
concentrado de hematies

La opcién mas correcta es la ¢

Los criterios de transfusion varian depen-
diendo de factores del nifio (edad, situacion
cardiorrespiratoria, gravedad, postoperato-
rio) y de la anemia (etiologia, rapidez de ins-
tauracion, repercusion clinica). Este pacien-
te tiene una hemoglobina muy baja, con
alteracion respiratoria. Se debe pensar en las
diferentes causas de anemia (falta de pro-
duccién, sangrado, hemdlisis) y antes de
transfundir hacer alguna determinacién ana-
litica que oriente sobre la etiologia.

Los reactantes de fase aguda elevados su-
gieren infeccion bacteriana (PCR y procalci-
tonina); en este caso eran normales; sin em-
bargo, la leucopenia y la evolucién clinica
podrian indicar infeccién por lo que estaria
indicada antibioterapia, aunque puede ser
discutible. En este nifio se inici6 tratamiento
con amoxicilina-clavulanico.

Ante una insuficiencia respiratoria aguda
existen tres escalones de soporte respiratorio
que habra que aplicar teniendo en cuenta la
gravedad clinica, valorada fundamentalmente
por el grado de dificultad respiratoria y la re-
percusion sobre la oxigenacion (la saturacion
arterial por pulsioximetria), también la acti-
tud va a depender de dénde se encuentre
el paciente y de los medios disponibles.

La oxigenoterapia (en gafas nasales o por
mascarilla simple, Venturi, o de alta con-
centracion) estd disponible en todas las sa-
las de los hospitales y centros de salud, y
debe ser la primera medida a administrar.

La CPAP nasal (presion de distension con-
tinua) (opcién d) se aplica al paciente me-
diante canulas o mascarilla nasal, conecta-
das a diferentes dispositivos generadores de

alto flujo (Vapoterm®, Infant flow®). Es una
técnica sencilla, eficaz y bastante bien tole-
rada por los nifos, por lo que no requiere se-
dacion. Sin embargo, es cara y necesita ma-
yor control de enfermerfa, por lo que pocos
centros disponen en las salas de CPAP nasal,
siendo habitual en las UCls. La CPAP nasal
se utiliza en casi todas las insuficiencias res-
piratorias graves de los neonatos y lactantes,
ya que ha demostrado ser eficaz porque dis-
minuye el trabajo respiratorio y la polipnea,
evitando gran parte de las intubaciones.

La intubacién (opcién e) y conexién a ven-
tilaciéon mecdnica se utiliza en nifos con in-
suficiencia respiratoria grave, que no res-
ponden a ventilacion no invasiva.

Es obligado practicar una gasometria a un
paciente con insuficiencia respiratoria, para
valorar la repercusion sobre la ventilacion
(elevacion de la pCOs).

En las horas siguientes el nifo empeora res-
piratoriamente y decide ingresarlo en la UCI.
A la exploracion presenta: FC 135 [pm, FR 52
pm, T? 35,5 °C, TA 105/62 mmHg, SatO. 91%
con 5 Ipm de O; en gafas nasales. Regular es-
tado general, buena pertfusion, taquipnea con
tiraje subcostal e intercostal; auscultacion car-
diaca: normal; auscultacion pulmonar: crepi-
tantes bilaterales, hipoventilacion. Hepato-
megalia 4 cm, esplenomegalia 3 cm. Intenso
eritema perianal. Neuroldgico: decaido, pu-
pilas normales, fontanela normal.

La gasometria al ingreso es la siguiente: pH
7,19, pCO; 58 mmHg, BIC 22 mmol/L, EB
-6 mmol/L, ;como define esta situacion?

a. Acidosis metabélica con anién gap normal

b. Acidosis metabélica con anién gap ele-
vado

c. Acidosis respiratoria no compensada

d. Acidosis respiratoria compensada

e. Acidosis mixta

La respuesta correcta es la ¢
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El pH normal medido en plasma tiene un
rango de normalidad estrecho, entre 7,35 y
7,45, que es necesario mantener para el fun-
cionamiento normal de la célula. El pH se
puede calcular con la ecuacion de Hender-
son-Hasselbach, en la que el bicarbonato
(valor normal 22-26 mmol/L) esta en el nu-
merador y la pCO; (valor normal 35-45
mmHg) en el denominador. Por debajo de
7,35 es una acidosis (como es este caso); por
encima de 7,45 se trata de una alcalosis. La
acidosis metabdlica se produce por dismi-
nucién de bicarbonato y la acidosis respira-
toria se origina por aumento de la pCO,
(como es el caso de la insuficiencia respi-
ratoria). Si se dan las dos situaciones se de-
nomina acidosis mixta. Cuando hay acido-
sis el organismo tiende a normalizar el pH,
si es metabdlica hiperventila disminuyendo
la pCO, (acidosis metabdlica compensada);
si es respiratoria, aumenta la concentracion
de bicarbonato plasmatico a través de su ab-
sorcion por el tibulo renal (acidosis respira-
toria compensada).

En este caso se trata de una acidosis (pH
7,19) respiratoria (CO, elevada), no com-
pensada porque el bicarbonato es normal.

Para el tratamiento de la acidosis respi-
ratoria se inicié CPAP nasal. En las analiti-
cas seriadas presenta neutropenia persisten-
te (350 NT/mm3), acompanada de anemia
con reticulocitos bajos. La funcion hepatica
es normal, la ecocardiografia es normal.

:Qué prueba le parece que puede ayudar
mas al diagnéstico?

a. Estudio de inmunidad

b. Determinacién en plasma de vitamina B,
y acido félico

c. Serologia de virus

d. Puncién-biopsia medular

e. Todas

La respuesta correcta es la e

TABLA I. Clasificacion de las neutropenias

Neutropenia causada por defectos intrinsecos de

las células mieloides o sus progenitores

¢ Neutropenia grave congénita. Enfermedad de Kos-
tmann

¢ Neutropenia ciclica

* Neutropenia benigna familiar

e Sindrome de Shwachman-Diamond

e Disgenesia reticular

e Sindrome de Chediak-Higashi

e Disgenesia reticular

¢ Condrodisplasia metafisaria (hipoplasia cartila-
go-pelo)

* Miopatia cardioesquelética (sindrome de Barh)

¢ Disqueratosis congénita

¢ Anemia de Fanconi

e Sindrome de fallo medular

¢ Mielocatexia

Neutropenia causada por factores extrinsecos
¢ Neutropenia aguda transitoria: viral, bacteriana,
por farmacos, nutricional, neonatal con sepsis
e Neutropenia inmune
— Autoinmune: neutropenia crénica benigna de
la infancia
- Primaria
- Secundaria: asociada a enfermedad inmune
primaria
— Neonatal isoinmune
¢ Asociada a agammaglobulinemia o disgamma-
globulinemia
e Asociada con enfermedades metabdlicas
e Infiltracion de médula 6sea
— Primaria: leucemia
— Secundaria: neuroblastoma, Gaucher, Niemann-
Pick
® Relacionada con cdncer
¢ Hiperesplenismo
¢ Neutropenia crénica idiopatica

En la tabla | se muestran las mdltiples cau-
sas de neutropenia; en el caso de este pa-
ciente se detecto a los 20 dias de vida por pri-
mera vez, lo que hace considerar el cuadro
como una probable neutropenia congénita.

Se realiza una puncién aspirado y biop-
sia de médula désea (d), que se muestra en la
figura 1, mostrando hallazgos sugerentes de
enfermedad de Kostmann e infeccion por
parvovirus.
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Figura 1. Aspirado de médula ésea que muestra los siguientes
hallazgos: celularidad cuantitativamente normal; en la serie
mieloide se ve un paro madurativo a nivel promielo-mielociti-
co vacuolados (flecha 1) que podria ser compatible con una
enfermedad de Kostmann; la serie roja también esta muy al-
terada con grandes signos de diseritropoyesis, puentes inter-
citoplasmaticos (flecha 2), nicleos bilobulados (flecha 3) y en
trébol, megaloblastos con inclusiones nucleares, defectos de
hemoglobinizacion; anisocitosis con esquistocitos (flecha 4),
todas estas alteraciones podrian ser secundarias a infeccion por
parvovirus; los megacariocitos estan presentes.

El resultado de esta médula no aclara el
diagndstico, ya que parece que existen dos
cuadros clinicos diferentes en el mismo nifio;
como norma general, en un proceso diag-
nostico se debe intentar atribuir a una mis-
ma etiologia todos los hallazgos.

La enfermedad de Kostmann o neutrope-
nia congénita grave es un cuadro heredita-
rio con neutropenia intensa (200 NT/mm3),
anemia moderada y trombocitosis con eosi-
nofilia; aparece en los primeros meses de la
vida y ocasiona graves infecciones bacte-
rianas por S. aureus o E. coli, Pseudomonas
y anaerobios (onfalitis, abscesos cutaneos,
otitis, neumonias, sepsis); causan la muer-
te del nifio en los primeros afios de la vida.
Es preciso utilizar antibiéticos de amplio es-
pectro y prevenir las infecciones con factor
estimulante de colonias de granulocitos (G-
CFS) a dosis altas para elevar los neutrofilos
por encima de 1.000/ mm?3, lo que alarga la
supervivencia.

Los niveles de acido félico y vitamina B
fueron normales (opcion b).

Se enviaron serologia de virus y cultivo de
parvovirus B19 en médula 6sea, que fueron
negativos. Otros virus (VIH) también fueron
negativos (opcion c).

Se realizaron estudios inmunoldgicos: in-
munoglobulinas normales, linfocitos nor-
males, funcion de neutrofilos normales, por
lo que se descartan inmunodeficiencias (op-
cion a).

En los siguientes dias, mejoran la clinica
respiratoria y la Rx de térax con la CPAP na-
sal; sin embargo, persisten la neutropenia y
la anemia a pesar del tratamiento con G-CSF
y aparece plaquetopenia, precisando varias
transfusiones de hemoderivados (sangre y
plaquetas). La gasometria y bioquimica re-
petida en diferentes ocasiones es la siguien-
te o muy semejante: pH 7,27, pCO, 43
mmHg, BIC 18,5 mmol/L, EB -6 mmol/L; aci-
do lactico 1,1 mmol/L; Na 140 mEg/L, Cl 102
mEq/L, K 3,5 mEqg/L, glucosa 90 mg/dL, urea
17 mg/ dL, creatinina 0,2 mg/ dlL.

:Como definiria esta situacion?

a. Acidosis metabdlica compensada con
anion gap normal

b. Acidosis metabdlica no compensada con
anion gap normal

c. Acidosis metabélica compensada con
anion gap elevado

d. Acidosis metabélica no compensada con
anion gap elevado

e. Acidosis mixta

La respuesta correcta es la d

En el plasma la medicion de la cifra de ca-
tiones siempre es igual a la de aniones.

Asi, cationes = aniones. Sin embargo, no
se suele disponer de las mediciones de todos
los cationes y todos los aniones, sino de los
principales, Na, Cl y BIC.

En este caso seria: Na + otros cationes (K,
Ca, Mg) = Cl + BIC + otros aniones (protei-
nas, sulfatos, fosfatos, lactato...).
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Figura 2. Representacion grdfica del anion gap.

De aqui se deduce: Na — (Cl +BIC) = otros
aniones — otros cationes, a esta diferencia se
la denomina anién gap.

Asi: Na = Cl + BIC + anién gap.

Los valores normales de anion gap estan
entre 8 y 16 mEq/L.

Se Ilama anién gap K cuando en el cal-
culo se introduce el K: Na + K= CI + BIC +
anién gap K; en este caso su valor normal
llega hasta 20 mEq/L (Fig. 2).

El anién gap ayuda a diagnosticar el ori-
gen de una acidosis metabdlica. Si el anién
gap es normal la acidosis metabdlica se debe
fundamentalmente a pérdidas de bicarbo-
nato (por diarrea o rindn); en este caso el clo-
ro estd elevado. Si el anién gap estd eleva-
do, la acidosis se debe a acumulacién
anormal de diferentes dcidos (dcido lactico,
cetoacidosis, insuficiencia renal, toxicos...)
que habra que determinar; en este caso el
cloro es normal o bajo.

Este paciente tiene una acidosis metab6-
lica (bicarbonato bajo) no compensada (pH
< 7,35), con anién gap elevado (140 - (102
+18,5) = 19,5 mEq/L) (opcién d), que per-
siste a pesar de recibir aportes intravenosos
de bicarbonato.

Para el diagndstico de esta acidosis, ;qué
prueba elegiria en primer lugar, con los da-

TABLA Il. Causas de acidosis metabélica

Acidosis metabdélicas con anién gap normal

e Pérdidas intestinales de bicarbonato: diarrea, ile-
ostomia, fistula digestiva

e Pérdidas renales de bicarbonato: acidosis tubu-
lar renal (ATR) tipo 2, acetazolamida

e Déficit de generacion renal de bicarbonato: ATR
tipo 1, ATR tipo 4

e Ingesta de acidos: clorhidrato de arginina, cloru-
ro amoénico

¢ Miscelanea: exceso de aporte de cloro, nutricion
parenteral, hemodilucion

Acidosis metabdlicas con anion gap elevado

e Cetoacidosis (diabética, por ayuno, por alcohol)

¢ Insuficiencia renal aguda o crénica (por sulfatos,
fosfatos)

e Acidosis lactica
— Primaria: por metabolopatias
— Secundarias: cualquier tipo de shock, hipoxia,

intoxicacién por CO, cianuro

e Errores congénitos del metabolismo (acidemias
organicas)

e Intoxicaciones: tolueno, metanol, etilenglicol (an-
ticongelantes), salicilatos, paraldehido

tos analiticos disponibles antes referidos?
pH 7,27, pCO; 43 mmHg, BIC 18,5 mmol/L,
EB -6 mmol/L; acido lactico 1,1 mmol/L; Na
140 mEq/L, Cl 102 mEq/L, K 3,5 mEq/L, glu-
cosa 90 mg/dL, urea 17 mg/dL, creatinina
0,2 mg/dL

a. Funcion renal

b. Biopsia muscular para estudio de cadena
respiratoria

c. Téxicos en sangre y orina

d. Estudio cardiolégico

e. Determinacion de aminoacidos y dcidos
organicos en sangre y orina

La respuesta correcta es la e

En la tabla Il se muestran las causas de aci-
dosis metabdlica con anién gap elevado. Este
paciente no tiene una insuficiencia renal agu-
da ni crénica, porque la urea y la creatinina
son totalmente normales (opcion a). No es
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acidosis lactica (primaria o secundaria), por-
que el 4cido lactico es normal. La primaria
se debe a errores metabdlicos diversos, en-
tre los que destacan las alteraciones de la ca-
dena respiratoria (opcion b); las causas se-
cundarias aparecen frecuentemente en
multiples situaciones clinicas cuyo resulta-
do final es la hipoxia tisular (cardiopatias,
shock, isquemia, hipoxemia...) (opcion d).
La cetoacidosis diabética es muy rara en lac-
tantes, en este nifo se descarta porque la glu-
cemia es normal. No parece una intoxicacion
extrinseca (por aspirina, metanol, etanol...)
por la historia clinica y por la evolucion cré-
nica del proceso (opcién d). Es preciso des-
cartar enfermedades metabélicas que pro-
ducen acidosis.

En este nifo se enviaron muestras de san-
gre, orina y LCR a centro de referencia de en-
fermedades metabdlicas donde, mediante
cromatografia de gases y espectrofotometria,
se determinan aminodcidos y acidos organi-
cos. Informaron telefonicamente que la prue-
ba era positiva y que se correspondia con una
determinada metabolopatia.

Los errores innatos del metabolismo son
enfermedades genéticas producidas por el
déficit o anormalidad de una enzima o su co-
enzima, que da lugar a la acumulacién de
determinados metabolitos. Cada vez se des-
cubren més enfermedades metabdlicas con-
génitas, conociéndose actualmente unas 500.

Las formas de presentacion pueden ser
aguda (en neonatos y lactantes), crénica re-
currente (descompensaciones metabélicas)
o crénica progresiva. La sintomatologia ge-
neral es diversa, manifestindose como una
sepsis, o con sintomas mas larvados, como
vémitos, problema con la alimentacién o fal-
ta de medro. Por orden de frecuencia, los
6rganos y sistemas mas involucrados son: sis-
tema nervioso (SN), higado y corazén (mio-
cardiopatias, arritmias, tromboembolismo).
Los SN central y periférico estn frecuente-

mente afectados porque el metabolismo neu-
ronal es muy intenso y muy vulnerable a los
cambios en el medio interno; pueden en-
contrarse alteracion del nivel de conciencia,
convulsiones, hipotonia, retraso psicomotor
o regresion, ataxia, sintomas extrapiramida-
les, alteraciones oculares o microcefalia. La
hepatopatia se manifiesta con hepatomega-
lia, fallo hepatico, citolisis o colestasis.

Ante la sospecha de enfermedad metabé-
lica se deben recoger muestras de sangre, ori-
na y LCR para estudio urgente y para envio
posterior a un centro de referencia para reali-
zar las determinaciones mostradas en la tabla
1, si es posible antes de iniciar tratamiento,
ya que muchas de ellas desaparecen con la
sueroterapia. Las muestras también se pueden
recoger post mortem, siendo importante el
diagnéstico para ofrecer consejo genético.

En la tabla IV se muestra la clasificacion
de las metabolopatias congénitas.

:Cual de las siguientes le parece que pue-
de ser la mas probable en este paciente?

a. Acidemias orgdnicas

b. Trastornos del metabolismo de carbohi-
dratos

c. Trastornos de la cadena respiratoria mito-
condrial

d. Trastornos del ciclo de la urea

e. Enfermedad lisosomal

La respuesta correcta es la a

En la tabla V se presentan los hallazgos
bioquimicos que suelen presentar al debut o
en las descompensaciones algunas de las en-
fermedades metabdlicas mas frecuentes.

Los trastornos del metabolismo de car-
bohidratos suelen presentar hipoglucemia
y alteracion de la funcion hepatica, que este
nino no tiene (opcién b).

Las enfermedades mitocondriales tienen
inicio variable y la clinica suele ser inespe-
cifica, aunque en ocasiones se presenta como
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TABLA III. Determinaciones analiticas iniciales
urgentes, de analisis posterior y otras pruebas ante

la sospecha de enfermedad metabélica aguda

Sangre (antes de iniciar tratamiento)

* Hemograma

e Funcién hepatica, amonio

e Gasometria, pH, electrolitos (Na, K, Cl, Mg, Ca,
P), anién gap

e Glucosa,

e Urea, creatinina, CPK

¢ 3-OH butirato/acetoacetato

* Lactato/piruvato

* Acido drico

e Carnitina, acilcarnitinas

e Aminodacidos y acidos orgdnicos

e Acidos grasos libres

e Glicina

Orina (primera miccion)

e Olor, color

e Glucosa, pH, iones

e Cuerpos cetonicos

e Cuerpos reductores (galactosemia)
e Aminodacidos y acidos orgdnicos

e Sulfitos y acido drico

Muestras para almacenaje y envio posterior

e Plasma: 5 mL heparinizado a -20 °C

* Orina. 20 mL previa a tratamiento (-20 °C)

e Orina de 24 horas tras tratamiento (-20 °C)

e LCR: 1-2 mL (-20 °C)

e Estudio genético: 10 mL de sangre total con EDTA
a-20°C

Otros estudios

¢ LCR: bioquimica, lactato, piruvato, glicina
* Rx térax, EKG, ecocardiograma

e EEG, eco cerebral, RM craneal

e Biopsia de piel, higado, muscular

CPK: creatin fosfoquinasa; RM: resonancia magnética.

TABLA 1V. Clasificacion de los errores congénitos

del metabolismo

e Trastornos del metabolismo de los aminodcidos
¢ Acidemias organicas

e Trastornos del ciclo de la urea

e Trastornos del metabolismo de los carbohidratos
e Trastornos de la oxidacién de los acidos grasos
e Trastornos de la cadena respiratoria mitocondrial
¢ Enfermedades peroxisomales

e Enfermedades de depdsito lisosomal

e Trastorno del metabolismo de purinas y pirimidinas
e Porfirias

e Trastornos del metabolismo de metales (Fe, Cu, Zn)

sindromes definidos (sindrome de Leigh, ME-
LAS). El marcador bioquimico es la acidosis
lactica que este paciente no tiene (opcién c).

El amonio libre (sumamente téxico) pro-
cedente del catabolismo de los aminoécidos
se detoxifica a urea mediante el [lamado ci-
clo de la urea. Los déficit enzimaticos en esta
via metabdlica (el mds frecuente es el déficit
de ornitin-transcarbamilasa -OTC-) produ-
cen caracteristicamente hiperamonemia alta
sin acidosis (opcién d). Se pueden presentar
como cuadros de encefalopatia recurrente, o
cuadros cronicos de retraso del crecimiento,
vomitos, ataxia, retraso psicomotor...

Las enfermedades de depdsito lisosomal
(opcién e) son un grupo muy amplio de al-
teraciones, sin marcadores bioquimicos me-
tabdlicos (sin acidosis, sin hipoglucemia...)
que suelen tener dismorfias faciales (fenoti-
po Hurler, por ejemplo), visceromegalias,
trastornos motores evolutivos, alteraciones

TABLA V. Diferencias bioquimicas mas destacadas en los trastornos metabélicos mas frecuentes

Ciclo de la urea Jarabe de arce Acidurias organicas

Acidosis - +/-
Glucemia N N/|
Cetonuria - "
Amonio ™" N
Lactato N N

Hepatopatia N N

p oxidacion Cadena respiratoria
SFar +/- +
2! W N/|
[Nl - -
1 ) N
! N/z T
N Tt N/t
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Figura 3. Vias metabdlicas alteradas en los diferentes tipos de acidemia metilmalénica (AMM). AP: acidemia propionica. THF:

tetrahidrofolato (dcido félico).

del fondo de ojo (mancha rojo cereza), sien-
do dtil para su diagndstico la presencia de
linfocitos vacuolados en sangre periférica.
Algunas de estas enfermedades son ganglio-
sidosis, Fabry, Niemann-Pick, Hurler...

Las acidemias/acidurias organicas (acide-
mia propidnica, acidemia metilmalénica, en-
fermedad del jarabe de arce, acidemia iso-
valérica, entre otras) son errores innatos del
metabolismo de los aminoacidos ramifica-
dos (valina, leucina, isoleucina), cuyos défi-
cits enzimaticos producen actimulo de &ci-
dos organicos, que son toxicos; por lo tanto
producen tipicamente acidosis, generalmente
grave; también pueden asociar o no hipera-
moniemia. Se pueden distinguir 3 formas de
presentacion: a) forma neonatal aguda; apa-
rece una encefalopatia tipo intoxicacion:
letargia, problemas de alimentacioén, hipo
o hipertonia, mioclonias, coma, fallo multi-
sistémico, que si no se tratan son letales; b)
crénica intermitente; aparecen episodios re-
currentes de coma cetoacidético, letargia,
ataxia, u otros signos neuroldgicos focales,
sindrome de Reye. Puede debutar hasta en
la edad adulta; las descompensaciones se de-

ben a infecciones o ingesta excesiva de pro-
tefnas y c) cronica progresiva. Se manifiesta
por retraso del crecimiento, anorexia, vémi-
tos recurrentes, hipotonfa, retraso psicomo-
tor, infecciones recurrentes, osteoporosis.

Este paciente presentaba un patrén de ami-
nodcidos y acidos organicos compatible con
acidemia metilmalonica con homocistinuria.

Existen 8 tipos de acidemia metilmaléni-
ca (AMM), denominadas mut (0), mut (-),
cblA, cblB, cblC, cblD, cblF, cblH. En las dos
primeras hay un defecto total o residual de
la actividad de la enzima metilmalonil CoA
mutasa y en las otras seis hay un defecto en
la formacién de su coenzima, la adenosil-
cobalamina (vitamina By). En la figura 3 se
muestra la via metabélica alterada y la ubi-
cacién de las diferentes AMM. Las mas fre-
cuentes (90% del total) son mut(O), mut (-),
cblA'y cblIB. Las cblC, cbID y cblF, menos
frecuentes, asocian homocistinuria; de las
tres s6lo la cblC asocia anemia.

El prondstico de la AMM es generalmen-
te malo; unos nifios fallecen al debut o du-
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rante una descompensacion; los que sobre-
viven suelen presentar retraso psicomotor de
grado variable a pesar del tratamiento pre-
coz, aunque se ha descrito alglin caso con
desarrollo neurolégico normal.

Ante este diagndstico se inicio tratamien-
to de desintoxicacion con leche especial,
exenta de aminodcidos ramificados, que des-
pués se cambio a hidrolizado de caseina, de
acuerdo al aminograma del paciente. Se afa-
di6 carnitina y metronidazol (disminuye la
flora intestinal productora de acidos organi-
cos). Ademads se administraron cofactores es-
pecificos: hidroxicobalamina (vitamina B;.),
dacido folico, betaina anhidra (disminuye la
formacion de homocisteina) y piridoxina.

La determinacion enzimatica se realizo
en cultivo de fibroblastos obtenidos de biop-
sia de piel, donde se confirmé AMM cblC.

En las enfermedades metabdlicas se debe
hacer estudio genético de mutaciones, si esta
disponible, para ofrecer consejo genético a
la familia. En muchas de ellas se realiza diag-
néstico prenatal por biopsia corial y el futu-
ro serd evitar la enfermedad mediante se-
leccién de embriones.

El nino presenta desde el tercer dia del
ingreso deposiciones liquidas frecuentes y
persistentes acompanadas de importante eri-
tema perianal, que se mantiene a pesar de
tratamientos topicos diversos y de evitar el
contacto del panal, como se puede ver en la
figura 4.

;Cual es el diagndstico mas probable?

a. Dermatitis del pafial irritativa
b. Dermatitis carencial

c. Candidiasis

d. Dermatosis enteropdtica

e. Dermatitis atopica

La respuesta correcta es la b

Figura 4. Eritema perianal.

Aunque la dermatitis del panal irritativa
(opcioén a) es la causa mas frecuente del eri-
tema perianal de los lactantes, producida por
accion irritante de heces, orina y panal, a ve-
ces con sobreinfeccion, no es el caso de este
paciente.

Diversas enfermedades metabdlicas se
acompafan de dermatosis erosiva en drea
del pafal, producida por diarrea persisten-
te, debido a diferentes déficits, por lo que se
[lama dermatitis carencial (opcién b), que en
el caso de la acidemia metilmalénica se pro-
duce por déficit de isoleucina. Entre las der-
matitis carenciales se encuentra la dermati-
tis enteropatica (opcion d), que se debe a
déficit de Zn; son lesiones erosivas de bor-
des festoneados de la zona del pafial. Para
la desaparicion de las lesiones de las der-
matitis carenciales, ademas del tratamiento
topico es preciso el control metabdlico de la
enfermedad.

En el aminograma de este nifio los nive-
les de isoleucina eran muy bajos, por lo que
se afladieron suplementos de este aminoa-
cido a la dieta durante 5 dias, resolviéndose
la dermatitis.

Es importante recordar que las dermato-
sis erosivas del panal persistentes obligan a
descartar una enfermedad metabdlica, sobre
todo si se asocian a otros sintomas.

Este paciente presenté un empeoramien-
to respiratorio muy importante, del que se
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recuperé con VNI, permitiendo el alta de la
UCl y hospitalaria. A los 2 anos de edad pre-
senta un retraso psicomotor moderado: tie-
ne hipotonia, se mantiene sentado y en bi-
pedestacion con apoyo, dice palabras sueltas,
tiene problemas visuales.

A lo largo del caso clinico han ido apare-
ciendo diversos datos clinicos sugestivos de
enfermedad metabdlica: precoces (vomitos,
retraso ponderal) y evolutivos (hipotonia, con-
vulsiones, dermatosis erosiva del pafal). Es
muy importante estar alerta para realizar el
diagnoéstico precoz de las metabolopatias
congénitas, ya que algunas tienen trata-
miento, y el control metabélico de la enfer-
medad puede determinar el prondstico vi-
tal y el neurolégico.

El despistaje rutinario neonatal actual in-
cluye en Espafa: hipotiroidismo congéni-
to, fenilcetonuria, hiperfenilalaninemia be-
nigna e hiperplasia suprarrenal; en Galicia,
ademads, galactosemia y déficit de biotini-
dasa. Otras susceptibles son: alcaptonuria,
cistinuria, homocistinuria, tirosinemia, al-
guna acidemia organica y déficit de beta
oxidacién, hemoglobinopatias, fibrosis quis-
tica.

DIAGNOSTICOS FINALES

Acidemia metilmalénica con homocisti-
nuria cbIC

Pancitopenia
Neumonia con insuficiencia respiratoria
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FJ. Ruza Tarrio

CASO CLINICO

Nifia de 7 meses de edad que acude a ur-
gencias de su hospital de origen por recha-
zo del alimento, vomitos e ictericia desde
hace 12 dias y sintomas catarrales con fe-
bricula y empeoramiento del estado general
en las dltimas 24 horas.

Antecedentes personales y familiares. Em-
barazo y parto normales; periodo neonatal
normal. Pruebas metabdlicas del RN: nor-
males. El estado vacunal es correcto para su
edad. Antecedentes familiares: no consan-
guinidad; resto sin interés.

Hallazgos al ingreso en urgencias:

Impresiona de mal estado general, ta-
quipneica, con FC: 170 lat/min, pulsos dé-
biles y mala perfusion peritérica. Ictericia
moderada de piel y mucosas, sin signos de
deshidratacion. Escasa vitalidad. Sin altera-
ciones en la auscultacion cardiopulmonar;
abdomen distendido con palpacion del hi-
gado a un cm. por debajo del reborde cos-
tal; no se palpa bazo aumentado. Neurolo-
gicamente apagada, con tono muscular
hipoténico, sin asimetrias; pupilas isocori-
cas y normorreactivas; fontanela normoten-
sa. ORL con signos catarrales.

Se le administra O; a 4 I[pm y se le mo-
nitoriza la oxigenacion (SatO, 98%).

LACTANTE CON ICTERICIA'Y HEMORRAGIAS

:Cual seria su actitud inmediata con esta pa-
ciente?

a. Canalizar via venosa central, expandir y
solicitar analitica complementaria

b. Canalizar via intraésea, expandir y pedir
analitica complementaria

c. Canalizar via venosa periférica, expandir
y pedir analitica complementaria

d. Monitorizar constantes vitales y pedir prue-
bas diagndsticas complementarias

e. Canalizar via venosa periférica y pedir
analitica complementaria

Las respuestas correctas son lacy la b

Ante una paciente que presenta signos de
compromiso vital por deterioro hemodina-
mico, la primera actividad a realizar es la
de expandir su espacio extracelular para me-
jorar la perfusion sistémica (opciones a, by
¢). La eleccion de realizarlo a través de una
via venosa periférica (opcién ¢) o de la via
intradsea (opcién b) va a depender de la fa-
cilidad de acceso que se tenga a la via pe-
riférica. Cualquiera de las dos opciones es
perfectamente valida, puesto que lo esen-
cial es que, a la mayor brevedad posible, la
nifia reciba un volumen de liquidos que ga-
ranticen su volemia efectiva. La via venosa

— 63 -
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central (opcién a) no es la primera eleccion
en una paciente de estas caracteristicas, dado
que demora mds tiempo y conlleva riesgos
importantes de sangrado, asi como otras
complicaciones inherentes a esta técnica
mas invasora. Por otra parte, la simple mo-
nitorizacion de las constantes vitales, con
solicitud de pruebas diagnésticas (opcion d),
a una paciente que se encuentra en una si-
tuacion clinica comprometida, sin realizar
ninguna accion terapéutica, es una actitud
no recomendable dado el riesgo vital en el
que se la deja.

Para realizar la expansion inmediata en Ur-
gencias ;qué suero considera mas reco-
mendable?

a. Plasma

b. Albimina al 5%

c. Sangre fresca

d. Suero salino fisiol6gico

e. Suero bicarbonatado 1/6 M

La respuesta correcta es la d, también puede
serlae

Tienen ventajas sobre el resto de los Ii-
quidos expansores, por estar disponibles
para su posible utilizacién inmediata en
cualquier servicio de urgencias; son buenos
expansores del espacio extracelular; mejo-
ran el medio interno y son muy econémi-
cos. El plasma, la albimina y la sangre (op-
ciones a, b y ¢) son productos biolégicos
que normalmente no estan disponibles para
su uso inmediato en los servicios de urgen-
cias, son bienes escasos y de una carestia
econdémica muy superior, sin que tengan
ventajas sobre los anteriores en esta prime-
ra expansion. A su vez, en las situaciones
iniciales —dirigidas bajo exclusivo criterio
clinico, sin conocer el valor del hematocri-
to—, la sangre puede estar contraindicada.
Cuando se sospeche acidosis metabdlica in-
tensa o ésta se compruebe mediante deter-

minacion de gases sanguineos, se podria uti-
lizar como expansion suero bicarbonatado
1/6 M (opcién e).

Tras realizar la expansion, la nina mejo-
ra en su hemodinamica general, pero man-
tiene la impresion de gravedad, por lo que
se decide su ingreso en la UCIP de ese hos-
pital. En ella, persiste el empeoramiento del
estado general, con ictericia moderada, res-
puesta neuroldgica oscilante entre irritabili-
dad y depresion, alteracion de la respiracion
que obliga a su intubacion inmediata para
garantizarle una ventilacion y oxigenacion
adecuadas. A las pocas horas del ingreso pre-
senta dos crisis de hipertonia de miembros
inferiores y movimientos tonico-clonicos de
miembro superior derecho que ceden con
midazolam.

:Cual es su sospecha de diagnéstico clinico
en esta paciente?

a. Sepsis grave

b. Intoxicaciéon medicamentosa aguda

c. Fallo hepatico agudo

d. Descompensacion de acidosis lactica con-
génita

e. Encefalitis con repercusion sistémica

La respuesta mas probable es la ¢, si bien
tambien es obligado descartar lad y la e

El fallo hepatico agudo en el lactante cur-
sa preferentemente con trastornos de la coa-
gulacion y, en menor medida, ictericia; el hi-
gado suele ser pequefio y no siempre hay
encefalopatia. La sepsis grave (opcion a) tie-
ne una repercusion hemodinamica mas in-
tensa y persistente, ademas en su fase inicial
no suele acompanarse de ictericia. Para la in-
toxicacion aguda (opcién b) no hay antece-
dentes de ingesta de farmacos o de nutrien-
tes que la sustenten. La acidosis lactica
congénita (opcién d) es necesario descartar-
la mediante la analitica, pero tampoco justi-
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fica la ictericia. La encefalitis (opcion e) tie-
ne una expresion neuroldgica intensa, pero
no suele acompanarse de una repercusion
sistémica con ictericia y hepatomegalia, sal-
vo que sea debida a infeccién virica con afec-
tacion multisistémica (virus herpes; CMV...).

iagnostico, ;qué pri
Para aclarar el diagnéstico, ;qué primeras
pruebas complementarias solicitaria?

a. Hemocultivo, hemograma y proteina C re-
activa (PCR)

b. Hemograma, bioquimica hepatica y prue-
bas de coagulacion

c¢. Hemograma, ecografia abdominal y prue-
bas de coagulacion

d. Hemograma, pruebas de coagulacién y
puncién lumbar

e. Hemograma, pruebas de coagulacién y
tomografia computarizada (TC) craneal

La respuesta mas adecuada es la b

Sin descartar la posibilidad de que todas
estas pruebas puedan ser de utilidad diag-
nostica posterior, en una fase inicial de la
valoracién clinica es muy recomendable in-
tentar definir cudl es la situacion de la fun-
cién hepdtica, habida cuenta que la principal
sospecha clinica en esta lactante es de afec-
tacién hepatica por la ictericia. Una vez de-
finido el ambito sindrémico de la paciente,
es necesario realizar una segunda bateria
analitica para, no sélo perfilar mejor el sin-
drome y la intensidad de su afectacion, si no
también para buscar su etiologfa.

Los resultados de la analitica solicitada es
la siguiente: Hb 9 g/dL, Hcto 30%, leuco-
citos 10.300 mm? (Seg: 42 %, Eos: 4%, L:
48%; M 6 %); plaquetas 254.000 mm3, 0s-
molaridad 279 mOs/L; sodio 131 mEg/L; clo-
ro: 114 mEq/L; potasio 4,8 mEq/L; pO.: 109
mmHg; SatOz: 96%, pH: 7.27; pCO;: 45
mmHg; COs;H: 19 mEg/L; EB: -10 mEg/L; ci-
do lactico: 4,5 mmol/L.

Ademads de la discreta anemia, ;cual es su
valoracion del medio interno?

a. Isoosmolaridad, isonatremia, acidosis me-
tabdlica

b. Hiperosmolaridad, isonatremia, acidosis
metabdlica

c. Hiperosmolaridad, isonatremia, acidosis
mixta

d. Hipoosmolaridad, hiponatremia, acidosis
metabdlica

e. Hipoosmolaridad, isonatremia, acidosis
mixta

La respuesta correcta es la d

La osmolaridad y la natremia estan por
debajo de los valores normales. Esta situa-
cion clinica puede favorecer el edema ce-
rebral y ser un factor favorecedor del cua-
dro de convulsiones que ha presentado la
paciente.

Para tratar este elemento es imprescindi-
ble elevar la natremia a valores normales (os-
molaridad efectiva) con lo que se previene
y corrige el edema cerebral.

Las determinaciones sanguineas relacio-
nadas con la coagulacion aportan los si-
guientes resultados: T° de protrombina: 23 %;
T° de cefalina: 24”; INR: 5,1%; factor V- 15%;
glucemia: 45 mg/dL; creatinina: 0,9 mg/dL;
AST (GOT): 3.945 Ul/I; ALAT (GPT): 3.265
UVL; gamma-GT: 94 Ul/L; CPK: 4.946; LDH:
4.504; amonio 246 mmol/L; bilirrubina to-
tal: 5,8 mg/dL; bilirrubina directa: 4,6 mgrdlL.
PCR: 94 mg/L..

:Cual es su interpretacion de estos resulta-
dos?

a. Fallo hepatico agudo

b. Colestasis crénica descompensada
c. Hepatitis crénica

d. Hepatitis aguda infecciosa

e. Hepatitis crénica con agudizacion
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TABLA . Tipos de fallo hepatico agudo (FHA)

Edema cerebral Capacidad de regeneracion

Tipo FHA T° coagulacion desde inicio
FH Hiperagudo 0-7 dias
FH Agudo 8-28 dias

FH Sub-agudo 5-12 semanas

La respuesta correcta es la a, pero también
es necesario descartar la d

La alteracion intensa de la coagulacién (T°
de protrombina, de cefalinay del INR), de las
transaminasas, G-GT, bilirrubina y del amo-
nio apuntan a una alteracién importante de
la funcién hepatica (opcién a). El concepto
de fallo hepatico agudo (FHA) es un criterio
clinico-analitico que en el lactante se expre-
sa con unas alteraciones diferentes de las que
aparecen en el nifo mayor y en el adulto. En
el lactante, la manifestacién clinica predo-
minante es la coagulopatia con tendencia al
sangrado, la encefalopatia es menos frecuente,
si bien cuando se manifiesta —que lo hace en
forma de decaimiento, irritabilidad...— re-
presenta un signo de mal prondstico. En esta
paciente existian factores favorecedores de
una alteracion neuroldgica, en primer lugar
la alteracién grave y aparentemente aguda de
la funcién hepdtica con aumento del amonio
plasmatico y, en segundo lugar, la hipona-
tremia y su implicacion en el edema cerebral.
En la primera manifestacién de hipertonia y
convulsiones a su ingreso en la UCIP del hos-
pital de origen se le administré6 midazolam,
antes de conocer la existencia de un fallo he-
patico, con buena respuesta al mismo. La ra-
pida correccion del trastorno electrolitico,
junto con el tratamiento del fallo hepético
que inmediatamente se instaurd, fueron sufi-
cientes para evitar que se repitiesen las crisis
convulsivas. Los otros diagndsticos de coles-
tasis (opcion b) y de hepatitis crénica (con o
sin agudizacion, opciones c y e) se descartan
por la evolucién clinica y los datos analiticos

disponibles.

(+++) (+++)
(+) (+)
() (=)

El diagndstico de fallo hepdtico agudo
(FHA) en el lactante se fundamenta en el mo-
mento cronoldgico de la aparicién de la coa-
gulopatia desde el comienzo del proceso agu-
do, en ausencia de enfermedad hepatica
previa conocida (Tabla I). Se considera FHA
cuando la actividad de protrombina es me-
nor del 40-50%, sin respuesta a los aportes
de vitamina K. La clasificacién actual de las
distintas formas clinicas de FHA contempla
criterios clinicos, analiticos y cronolégicos:
en el fallo hepatico hiperagudo, la coagulo-
patia aparece antes de los 7 dias de evolu-
cion; la ictericia y la encefalopatia frecuen-
temente estan ausentes. Este fallo aparece
generalmente secundario a situaciones de hi-
poxia-isquemia hepatica agudas y graves
(shock), intoxicaciones agudas por paraceta-
mol o Amanita phalloides o por trastornos
metabdlicos agudos como, por ejemplo, des-
compensaciones agudas de un deficit con-
génito de enzimas mitocondriales. E/ fallo
hepadtico agudo se diagnostica cuando la coa-
gulopatia debida a la alteracién hepatica agu-
da aparece entre los 8 dias y los 28 dias de
evolucion. En esta situacion, la ictericia sue-
le estar presente y la encefalopatia puede no
ocurrir, pero cuando aparece suele corres-
ponder a una situacién muy avanzada y de
muy mal pronéstico. El fallo hepatico sub-
agudo se considera cuando la coagulopatia
provocada por la disfuncién hepdtica apare-
ce entre las 5 y las 12 semanas de evolucién;
en ella la ictericia esta siempre presente y
la encefalopatia es un signo clinico de ex-
trema gravedad. Ambos fallos, agudo y sub-
agudo, pueden ser debidos a hepatitis viricas
agudas, intoxicaciones, enfermedades meta-



Lactante con ictericia y hemorragias

67

TABLA II. Etiologia del fallo hepatico agudo

Hepatopatias con posible debut como fallo
hepatico agudo
Virus
® Hepatitis A, B, D, noA, no B, no C, E
e Herpes simple, varicela-zoster
e Citomegalovirus
e Adenovirus, arbovirus, enterovirus

Metabolicas

e Errores innatos del metabolismo (galactosemia,
tirosinemia tipo )

e Intolerancia hereditaria a la fructosa

e Sindrome de Reye

e Enfermedad de Wilson

Toxico-medicamentosas
* Mecanismo hepatotéxico previsible:
— Tetracloruro de carbono
— Organofosforados
— Amanita phalloides
— Tetraciclinas
* Mecanismo hepatotéxico no previsible:
— Paracetamol
— Halotano
— Metil-dopa, isoniazida, fenitoina

Isquemias vasculares

e Shock

e Trombosis arteria hepdtica

e Obstruccién venas suprahepaticas (sindrome de
Budd-Chiari)

e Disfuncién primaria post-trasplante

Misceldanea

® Hepatitis autoinmune

e Infiltracién tumoral masiva del higado
e Post by-pass yeyunoileal

* Hipertermia

bolicas descompensadas, hepatitis autoin-
munes, enfermedad de Wilson y toxicidad
por medicamentos. En un 40-50% de los ca-
sos no se logra aclarar la etiologia. En la ta-
bla Il se exponen las causas mas frecuentes
de fallo hepatico agudo en los nifios.

En la UCIP del hospital de origen se inicié
el tratamiento médico para el FHA, se man-
tuvo con ventilacion mecanica (SIMV + PA
de 22 rpm, con PEEP de 4 cm de agua y FiO;
de 0,4). La hemodinamica se mantuvo esta-

TABLA lII. Criterios de traslado en el FHA/FHF

a un centro con programa de trasplante hepatico

Funcion hepatica

e FactorV < 50%

¢ T° de protrombina < 50% (sin respuesta a la vit. K)

* No esperar a deterioro SNC, ni alteraciones en el
EEG

e La evolucién puede ser muy rapida

FHA: fallo hepatico agudo; FHF: fallo hepatico fulminante.

ble sin necesidad de soporte inotrépico. La
funcion renal preciso de furosemida i.v. en
las primeras horas, persistiendo posterior-
mente con una diuresis espontanea adecua-
da. Desde el punto de vista neurolégico se le
perfundio suero salino hipertonico hasta re-
vertir el sodio a valores de 137 mEq/L.

Tan pronto se establecio el diagndstico de
FHA se organizé el traslado a la UCIP de un
hospital con programa de trasplante hepatico
operativo.

Cuando se diagnostica un FHA o un fallo
hepatico hiperagudo/fulminante (FHF) en un
nifio, y especialmente en un lactante, es fun-
damental su traslado inmediato a la UCIP de
un hospital con programa de trasplante he-
patico pediatrico, puesto que la terapéutica
médica con frecuencia puede fracasar y el
nifio puede necesitar un trasplante hepatico
urgente como Unica alternativa para su su-
pervivencia. Hay una serie de parametros
orientativos de cuando realizar el traslado ur-
gente de estos nifos a un hospital con pro-
grama de trasplante hepadtico infantil, antes de
que se deteriore su estado general (Tabla I1I).

En la UCIP especializada en trasplante
hepadtico ingresé con regular estado gene-
ral, discreta ictericia, tendencia al sangrado
por los accesos vasculares, el higado se pal-
paba en reborde costal, no se palpaba bazo,
estaba sedada y no tenia alteracion en la ex-
ploracion clinica neurolégica. Mantenia una
hemodinamica estable, estaba en ventila-
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Alteracion
+ Hipoglucemia
» Coagulacion:

v

Si manipulacién cruenta ———»*
I

Tratamiento sindrémico
« Perfusion i.v. glucosa: 5-9 mg/kg/min

Proteccion hemorragia digestiva -i: « Ranitidina i.v.: 3-6 mg/kg/dia

« Vitamina K i.v.: 0,2 mg/kg/dia (12-24 h)
« PFC y/o plaquetas (plaquetas < 50.000: 1 Ul/10 kg)
» Reposicion factores deficitarios (factor VII)

Figura 1. Tratamiento del fracaso hepatico agudo.

Objetivo
« | Produccién amonio +——
« | Flora intestinal
« MEliminacion amonio «~—»

(acidifica colon \‘

y alt. flora)
+ Antagonistas —

receptores GABA
« | Téxicos plasméticos +——»

 Paromomicina

Tratamiento sindrémico

» Dieta hipoproteica (0,8-1 g/kg/dia)

+ Neomicina oral: 50-100 mg/kg/dia o DIS: neomicina + nistatina + tobra
» Lactulosa oral o enema

« Arginina; fenilbutirato de sodio

« Flumazenil: bolo 0,01 mg/kg (15 min). Perf. continua: 5 ug/kg/min

» Plasmaféresis; MARS (depuracion hepdtica)

Figura 2. Tratamiento del fracaso hepatico agudo.

cion mecanica y tenia una diuresis normal.
Los analisis iniciales confirmaban una alte-
racion metabdlica correspondiente a un
FHA.

Se realizaron nuevos estudios enfocados
a buscar la etiologia del FHA y valorar a la
paciente como posible candidata a trasplante
hepdtico.

Las pruebas realizadas fueron los siguien-
tes: serologias para virus de la hepatitis B
(VHB), hepatitis A (VHA), hepatitis D (VHD),
parvovirus B19, Ebstein-Barr (EBV), citome-
galovirus (CMV), herpes simple (VHS) y her-
pes 6 (VH-6); gammaglobulinas; anticuerpos
(citoplasmaticos antinucleares ~-ANCA-, an-
tinucleares —~ANA-, contra antigenos micro-
somales de higado y rindon —anti-LKM-, an-
timdsculo liso —anti-ML-, antigéno hepatico
soluble —SLA-); metabolismo del hierro; ce-
ruloplasmina plasmatica; aminodcidos en
sangre y orina; acidos lactico y piruvico; me-
tabolismo de los acidos grasos; metabolismo
de la fructosa; alfa-fetoproteina; test de Co-
ombs y anticuerpos irregulares, resultando
todas normales. Los controles de orina y uro-

cultivo fueron normales. La ecografia abdo-
minal mostré una discreta hepatomegalia ho-
mogénea, sin signos de hipertension portal
(técnica Doppler); no se objetivaron altera-
ciones en bazo u otros érganos abdomina-
les; riniones normales.

En esta situacion clinica de FHA, ;cudl es el
tratamiento que considera mas aconsejable?

. Depuracion hepdética (MARS)

. Trasplante hepatico urgente

. Hemoperfusién con carbén activado

. Hemofiltracién veno-venosa continua

. Tratamiento médico conservador y valo-
rar indicacién de trasplante

o o0 oo

La respuesta correcta es la e

No hay ningin dato clinico ni analitico
que obligue de forma urgente a realizar téc-
nicas especiales de depuracion del medio in-
terno (opciones a, cy d).

Se continu6 con el tratamiento para el FHA
(Figs. 1y 2), incluyendo arginina, fenilbuti-
rato de sodio y lactulosa (desintoxicantes del
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Figura 3. Esquema del MARS. HVVC: hemofiltracion veno-venosa continua.

Figura 4. Lactante en postoperatorio inmediato de trasplante
hepadtico con MARS.

amonio), paromomicina y transfusiones de
plasma fresco congelado y vitamina K.

Ademas del tratamiento sindrémico co-
mun a todas las situaciones de FHA, cuan-
do se conozca su etiologia y ésta tenga tra-
tamiento especifico, se debe afadir siempre
a la terapéutica sindrémica general.

Las técnicas de depuracion hepatica MARS
(Molecular Adsorbent Recirculating System),
(opcién a) (Figs. 3 y 4) y la hemoperfusion
con carbén activado (opcién c) estan indi-
cadas ante el fracaso del tratamiento médico
conservador, con persistencia del deterioro
clinico y del metabélico con riesgo impor-
tante para la vida del paciente, persistencia
de situacién de coma hepatico y/o de las al-
teraciones de la funcién hepdtica (coagula-

cién...) en ausencia de posibilidad de reali-
zar un trasplante hepatico urgente o en es-
pera de éste.

La hemofiltracion veno-venosa continua
(HVVC) (opciodn d) tiene similar considera-
cion que las anteriores con respecto a su apli-
cacion clinica en la situacién de FHA, sien-
do en términos generales una técnica de
depuracién mas enfocada al medio interno y
menos especifica para la funcion hepatica.
Sin embargo, también puede ser muy eficaz
en esta situacion clinica y de hecho existen
controversias sobre las ventajas e inconve-
nientes en la utilizacién de cada una de ellas
en el FHA. La mayor limitacién del MARS es
el elevado consumo de hemoderivados bio-
[6gicos (albimina) que provoca, lo que en-
carece enormemente este procedimiento, tan-
to desde el punto de vista biolgico como del
econémico. Los resultados con la aplicacion
del MARS en niflos mejoran las alteraciones
de los parametros bioquimicos hepaticos,
pero este hecho ocurre igualmente con la uti-
lizacion de la HVVC. A su vez, la HVVC es
mds sencilla de realizar y tiene un menor cos-
to econémico. La seleccién de una de estas
técnicas como técnica de eleccion en el FHA
es una discusién actualmente vigente.

El trasplante de higado en nifios es un pro-
cedimiento terapéutico muy complejo, pero
cada vez mds implantado (Fig. 5). El trasplante
urgente (opcién b) constituye una indicacion
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Figura 5. Trasplantes hepaticos infantiles en los dltimos 4 aios en Espana (ONT).

extrema y de alto riesgo para el paciente. La
mayor dificultad estriba en establecer la indi-
cacioén correcta del mismo. Existen diversos
criterios de grupos especializados sobre cuan-
do se debe realizar el trasplante hepatico ur-
gente en nifos; practicamente todos contem-
plan los valores de la actividad de protrombina
y de la bilirrubina, y algunos incluyen tam-
bién el grado de encefalopatia y la edad del
paciente. En términos generales, el trasplante
se debe indicar ante el fracaso de los trata-
mientos tanto conservador como depurador
del medio interno, con persistencia de una al-
teracion grave de la funcion hepdtica, en un
paciente con una enfermedad hepatica de pro-
néstico fatal. Con el trasplante se soluciona la
situacion inmediata de FHA a expensas de ge-
nerar a un paciente inmunodeprimido para
toda la vida. Hay también contraindicaciones
a la realizacién de un trasplante hepdatico en
el FHA como son la sepsis, la encefalopatia
grado IV y la enfermedad tumoral difusa. La
mortalidad del FHA sin trasplante es del 70%
y con trasplante del 30-50%.

La paciente evolucioné de forma progre-
siva hacia la mejoria clinica y la analitica. En
los dias sucesivos desaparecio la tendencia
a sangrar por las vias venosas y se pudo re-

ducir el soporte respiratorio, hasta poder re-
tirarlo totalmente al 4° dia del ingreso. Si-
multaneamente, tambien mejord la altera-
cion de la coagulacion, asi como el resto de
la analitica de funcion hepadtica. La explora-
cion neuroldgica se fue normalizando. Se
realiz6 biopsia muscular para estudiar el com-
plejo de la cadena respiratoria mitocondrial.
Al noveno dia de su ingreso en la UCIP pudo
ser dada de alta al Servicio de Hepatologia
Pediatrica en donde continué con el trata-
miento y los estudios metabdlicos para acla-
rar el origen del FHA.

Dias después del alta de la UCIP llegé el
resultado de los estudios de la biopsia mus-
cular en los que se confirmo la existencia de
un defecto parcial del complejo I de la ca-
dena respiratoria mitocondfrial, en valores por
debajo del rango minimo normal, con nor-
malidad de los restantes parametros.

DIAGNOSTICO FINAL

Fallo hepatico agudo probablemente de-
sencadenado por un proceso virico inter-
currente

Trastorno metabdlico congénito: déficit
parcial del complejo I de la cadena respi-
ratoria mitocondrial



Lactante con ictericia y hemorragias 71

Bibliografia - Kjaergard LL, Liu J, Als-Nielsen B, Gluud C. Artifi-

Blei AT. Brain edema in acute liver failure: Can it pre-
vented? Can it be treated? ] Hepatol 2007; 46: 564-9.

Cochran JB, Losek JD. Acute liver failure in children.
Pediatr Emerg Care 2007; 23: 129-35.

Delgado MA, Frauca E. Trasplante hepatico en ni-
fios: Tratamiento en el postoperatorio inmediato y
complicaciones. En: Ruza F, ed. Tratado de Cuida-
dos Intensivos Pedidtricos. 3 ed. Vol. II. Madrid: Nor-
ma-Capitel; 2003. p. 2115-29.

Durand P, Debray D, Mandel R et al. Acute liver fa-
lure in infancy: a 14 year experience of a pediatric li-
ver transplantation center. ] Pediatr 2001; 139: 871-6.

Hierro L. Indicadores de prondstico y establecimiento
de la indicacién de trasplante. En: Jara P, ed. Tras-
plante hepatico en nifos. Madrid: Ergon; 2005. p.
91-116.

Jaeck D, Pessaux P, Wolf P. Which types of graft to
use in patients with acute liver failure? ] Hepatol
2007; 46: 570-3.

Jara P. Insuficiencia hepética aguda: fisiopatologfa.
En: Ruza F, ed. Tratado de Cuidados Intensivos Pe-
didtricos. 3" ed. Vol. II. Madrid: Norma-Capitel; 2003.
p. 1264-9.

cial and bioartificial support systems for acute and
acute-on-chronic liver failure: A systematic review.
JAMA 2003; 289: 217-23.

Murphy N, Auzinger G, Bernel W, Wendon J. The ef-
fect of hypertonic sodium chloride on intracranieal
pressure in patients with acute liver failure. Hepa-
tology 2004; 39: 464-70.

Ortega Lopez J, Iglesias Berengué . Insuficiencia he-
pdtica aguda: clinica y tratamiento. En: Ruza F, ed.
Tratado de Cuidados Intensivos Pediatricos. 3% ed.
Vol. Il. Madrid: Norma-Capitel 2003. p. 1270-8.

Renner EL. How to decide when to list a patient with
acute liver failure for liver transplantation? Clichy or
King's College criteria, or something else? ] Hepatol
2007; 46; 554-7.

Salmerdn J, Tito L, Rimola A et al. Selective intesti-
nal decontamination in the prevention of bacterial
infection in patients with acute liver failure. | He-
patol 1992; 14: 280-5.

Squires RH, Shneider BL, Bucuvales J et al. Acute li-
ver failure in children: The first 348 patients in the
pediatric acute liver failure study group. J Pediatr
2006; 148: 652-8.

Stadlbauer, Jalan R. Acute liver failure: liver support
therapies. Curr Opin Crit Care 2007; 13: 215-21.






CASO CLINICO

Nifo de 6 aflos que acude a la consulta
del viajero pediatrica porque va a realizar un
viaje, durante los 3 meses de verano, a Gui-
nea Ecuatorial a visitar a sus abuelos. Acu-
de con 15 dias de antelacion. Se trata de un
varén nacido en Guinea Ecuatorial, hijo de
guineanos, que lleva 5 afos viviendo en Es-
pana. No refiere patologia, ni alergias co-
nocidas, es controlado periédicamente en
su centro de salud y su calendario vacunal,
que lo aporta, esta completo y actualizado.
Peso: 22 kg (P50).

:Qué vacunas precisaria para este viaje?

a. Vacuna frente a fiebre amarilla

b. Vacuna frente a hepatitis A

c. Vacuna frente a fiebre amarilla y a hepa-
titis A

d. Vacuna frente a fiebre amarilla, hepatitis
Ay fiebre tifoidea

e. No necesita ninguna vacuna

La respuesta correcta es la d

Guinea Ecuatorial es un pafs endémico de
fiebre amarilla y segtn el Reglamento Sani-
tario Internacional la vacuna de fiebre ama-
rilla se considera obligatoria en algunos pai-
ses del mundo, es decir, que es preceptivo
estar en posesion del Certificado Interna-

FIEBRE EN NINO VIAJERO

M. Garcia Lopez Hortelano

cional de Vacunacion frente a la fiebre ama-
rilla para poder entrar en su territorio (op-
cién d). Los viajeros no vacunados que visi-
tan zonas con actividad epidémica en Africa
tienen un riesgo de enfermar por fiebre ama-
rilla estimado superior a 1:267 en viajes pro-
longados durante mas de 15 dias. Ademas,
se trata de una zona con alta endemia para
hepatitis A y fiebre tifoidea y este nifio, que
se integrara con la poblacién autdctona, debe
inmunizarse antes de entrar en el pafs (op-
cion d). En las figuras 1y 2 se presentan los
mapas de distribucién mundial de fiebre
amarilla y hepatitis A. En la tabla I, se espe-
cifica la pauta, via de administracion, dosis
y duracion de la inmunidad de las vacunas
necesarias para este nino viajero. Las vacu-
nas para la fiebre amarilla se administran dni-
camente en los Centros de Vacunacién In-
ternacionales autorizados por el Ministerio
de Sanidad, mientras que la vacuna de la he-
patitis A y la vacuna frente a la fiebre tifoi-
dea pueden prescribirse en la consulta del
pediatra. Si el calendario vacunal en el nifio
viajero no esta completo, éste seria un buen
momento para actualizarlo.

Ademds, Guinea Ecuatorial se encuentra
en una zona de Africa Subsahariana donde
existe paludismo (Fig. 3). Todo viajero a esta
zona debe recibir recomendaciones para evi-
tar la picadura de mosquitos como son los
repelentes y mosquiteras, sin olvidar acon-
sejar a los padres que limiten las salidas du-

—-73 -
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Figura 1. Distribucion mundial de fiebre amarilla, 2007. Fuente: CDC 2008.

Figura 2. Prevalencia mundial de anticuerpos frente al virus de
hepatitis A, 2006. Fuente: CDC 2008.

rante el atardecer o el amanecer, momento
de mayor riesgo de transmision. Se trata de
una zona con alta endemia paltdica, prin-
cipalmente por Plasmodium falciparum, y es
necesario anadir una quimioprofilaxis espe-
cifica.

3Qué farmaco utilizaria?

a. Cloroquina

b. Mefloquina

c. Doxiciclina

d. Atovaquona mds proguanil
e. Cloroquina mas mefloquina

La respuesta correcta es la b

Como se indica previamente, se trata de
un viaje de larga estancia a una zona donde
existe malaria por P. falciparum resistente a
cloroquina, luego ésta no estaria indicada
como profilaxis (opcién a 'y e). El Center for
Disease Control and Prevention (CDC) y la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS) re-
comiendan para esta zona 3 opciones tera-
péuticas: atovacuona mas proguanil, doxici-
clina o mefloquina. Doxiciclina (opcién c)
se utiliza Gnicamente en los nifios mayores
de 8 afos, ya que en los menores puede de-
colorar los dientes de forma permanente. La



Fiebre en nifo viajero

75

TABLA 1. Vacunas del nifio viajero

Vacuna Pauta Via de administracion Duracion de inmunidad
Fiebre amarilla 1 dosis Subcutanea 10 anos

Hepatitis A 2 dosis (separadas 6 m-1 ano)  Intramuscular Toda la vida

Fiebre tifoidea 1 dosis Intramuscular 2-3 afos
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Figura 3. Distribucion mundial del paludismo, 2006. Fuente: WHO 2007.

combinacién de atovacuona mas proguanil
(opcion d) seria una buena opcién en un via-
je corto, menor de 28 dias, periodo maximo
autorizado que puede prescribirse en Espa-
fia segln la ficha técnica del farmaco. En este
caso, el viaje se prolongard 3 meses, por lo
tanto no puede prescribirse. La dosis de ato-
vaquona mas proguanil como profilaxis se
especifica en la tabla Il. Mefloquina (opcién
b) es por tanto la Gnica opcién que puede
utilizarse en viajes superiores a 28 dias a zo-
nas donde esta documentada la resistencia
de P. falciparum a cloroquina. Actta supri-
miendo la actividad del pardsito en la fase
eritrocitica. Su vida media es larga, por lo

que es suficiente con tomar una dosis se-
manal. En el momento en que el viajero lle-
ga a la zona de riesgo para malaria, debe te-
ner el nivel de farmaco en sangre adecuado,
siendo necesario por ello empezar a tomar-
la antes del viaje. La dosis es de 5 mg de me-
floquina por kg de peso en toma Unica dia-
ria, una vez a la semana, iniciando la
profilaxis desde 2-3 semanas antes del via-
je, continuando durante el mismo y com-
pletando la pauta hasta 4 semanas después
del regreso.

Este nifo viajero tiene un riesgo paltdico
muy alto. Nacié en Guinea, y posiblemente
desarroll6 cierta inmunidad especifica fren-
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TABLA I1. Profilaxis con atovaquona-proguanil en nifios

Peso (libras) Peso (kg) En toma tnica diaria

11-18 5-8 Medio comprimido pedidtrico
>18-23 8-11 Tres cuartos de comprimido pediatrico
> 23-45 11-20 1 comprimido pediatrico

> 45-67 21-30 2 comprimido pediatrico

> 67-88 31-40 3 comprimido pediatrico

> 88 > 41 1 comprimido adulto

1 comprimido pediatrico = 62,5 mg de atavacuona y 25 mg de proguanil (Malarone pediatrico®).
1 comprimido adulto = 250 mg de atavacuona y 100 mg de proguanil (Malarone®).

te al Plasmodium, pero ésta ha desapareci-
do al llevar viviendo en Espafa 5 afios, sin
contacto con el parasito. Son estos viajeros
que vuelven a su pais de origen en periodo
de vacaciones a visitar a sus familiares y ami-
gos (en la literatura internacional estos via-
jeros se conocen como “VFR”, visiting friend
and relatives) un grupo de riesgo porque no
suelen acudir a la consulta previa al viaje y
no siempre cumplen las medidas indicadas.

Al nifio se le vacuna en la consulta y se le
pauta quimioprofilaxis antipaltidica con me-
floquina semanal, quedando tinicamente pen-
diente la segunda dosis de vacuna frente a
hepatitis A en los proximos 6 meses o un aiio,
ya en su centro de salud y para completar la
pauta.

Pasadlos 4 meses, acude a urgencias del hos-
pital por presentar desde el dia anterior fie-
bre alta, no termometrada, acompanada de vo-
mitos, dolor abdominal, cefalea y pérdida de
apetito. Ha regresado de Guinea Ecuatorial
hace 2 semanas. Durante su estancia en Afri-
ca paso un episodio de diarrea sin fiebre, que
cedio en 48 horas con dieta. Al interrogarle so-
bre la quimioprofilaxis antipalddica, la madre
relata que “se le olvidé dar al nifio la medici-
na en 2 6 3 ocasiones”, aunque actualmente
sigue con el tratamiento semanal. En la ex-
ploracion, se encuentra un nifno de raza negra,
con fiebre alta (41 °C), decaido, bien hidrata-
do, que impresiona de enfermedad. Se objeti-
va una ligera palidez en mucosas. Ausculta-

cion cardiopulmonar: taquicardia, sin soplos,
con auscultacion pulmonar normal; el abdo-
men es blando, doloroso en hipocondrio iz-
quierdo, sin visceromegalias. Neurologico nor-
mal, ORL: normal. Se realiza analitica en la
urgencia: hemoglobina 12,5 mg/dL, hemato-
crito 42%, leucocitos 5.060 mm?3 (neutrofilos
54%, linfocitos 38%, eosindfilos 7%), plaquetas
110.000 mm?. Bioquimica (glucosa, GOT, GPT
e iones): normales, LDH: 627 Ul/L. Proteina C
reactiva (PCR): 43 mg/dL. Rx de torax: normal.

En este momento, ;cudl seria su primera sos-
’7 e
pecha diagnéstica?

a. Malaria

b. Dengue

c. Fiebre amarilla
d. Amebiasis

e. Fiebre tifoidea

La respuesta correcta es la a

La patologia que debe descartarse en pri-
mer lugar en un nifio con fiebre procedente
de un pais tropical con riesgo de paludismo
y que ademads realizé una quimioprofilaxis
incompleta es siempre malaria (opcién a).

En Espafna la malaria se erradic6 en 1964
y Gnicamente existen casos importados. De
todos ellos, mds del 75% ocurren en aque-
[los que no toman ninguna quimioprofilaxis
y, sumando los que la hacen irregularmente,
el porcentaje se eleva hasta el 85-97%.
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El dengue (opcion b) suele presentarse con
fiebre, afectacion general y cefalea, casi siem-
pre retro-orbitaria, con frecuencia se aso-
cia exantema y caracteristicamente en la ana-
litica se objetiva leucopenia y en ocasiones
trombopenia. Como estd correctamente va-
cunado de fiebre amarilla (opcién ¢), vacu-
na muy efectiva contra la forma urbana y sel-
vatica de la enfermedad, la posibilidad de
presentarla es muy remota. La amebiasis in-
testinal (opcion d) suele manifestarse como
un episodio de diarrea acuosa intensa, con
frecuencia sin fiebre. La eficacia de la vacu-
na contra la fiebre tifoidea en dreas endé-
micas se estima entre el 55-74%. Si el nifio
presentara la enfermedad (opcién e) a pesar
de estar vacunado, ademas de fiebre y cefa-
lea, se encontraria hepato-esplenomegalia
con elevacion de las transaminasas.

En la crisis paltdica (opcién a), destaca
como sintoma fundamental la fiebre, aun-
que no siempre estd presente, que puede aso-
ciarse con cefalea, dolor abdominal, vomi-
tos, tos, e incluso diarrea. En la exploracién
fisica el nifio suele estar palido con esple-
nomegalia y ocasionalmente hepatomega-
lia. En el hemograma aparece anemia, cifra
de leucocitos normales y con frecuencia
trombopenia. La PCR estd elevada, con una
bioquimica normal, donde puede destacar
una elevacién de LDH.

Al ser un viajero y tratarse de un episodio
agudo que ha comenzado hace 24 horas
puede no encontrarse atin hepato-espleno-
megalia ni anemia.

Para confirmar este diagnéstico, ;qué prue-
ba realizaria?

a. Hemocultivo

b. Gota gruesa/frotis de sangre periférica
c. Puncién lumbar

d. Ecografia abdominal

e. Rx abdominal

La respuesta correcta es la b

El examen microscopico de muestras de
sangre tefiida con Giemsa es el método de
eleccioén en el diagndstico de malaria. La gota
gruesa (opcién b) permite analizar una mayor
cantidad de sangre, facilitando la deteccién
de parasitemias bajas y ahorrando tiempo de
examen microscopico, aunque resulta mas di-
ficil la identificacion de especie al estar los
eritrocitos rotos. Antes de considerarlas como
negativas se deben examinar cerca de 200
campos, tanto en el frotis (se necesitan apro-
ximadamente unos 30 minutos) como en la
gota gruesa (unos 6 minutos), dependiendo
siempre de la experiencia del microbiélogo.

Los test antigénicos parasitarios, muy fa-
ciles de realizar, no precisan microscopia.
Suele utilizarse en la urgencia el test ICT (téc-
nica inmunocromatografica que detecta una
proteina 2 rica en histidina especifica de P.
falciparum) o el test Optimal (también test in-
munocromatografico que detecta la lactato
deshidrogenasa (LDH) parasitaria comdn a P,
falciparumy P. vivax). Ambas técnicas tienen
una alta sensibilidad (85-95%) y una especi-
ficidad superior al 90%, aunque no son (ti-
les para el diagnéstico de formas mixtas ni
detectan el grado de parasitemia que se de-
termina con el examen microscoépico. La con-
firmacion genémica se basa en técnicas mo-
leculares de PCR especifica, capaz de detectar
parasitemias muy bajas que escapan a la gota
gruesa, aunque precisa un tiempo minimo de
48 horas y su coste es mas elevado.

En este caso, se hace en urgencias una gota
gruesa que es positiva para P. falciparum, en-
contrando una parasitemia del 1%o. El test ICT
fue también positivo para P. falciparum.

La malaria en un nifio viajero es una ur-
gencia inmediata y debe recibir tratamiento
lo antes posible.

El nifio ingresa en planta de pediatria para
tratamiento antipaltdico. Se le pauta ibu-
profeno oral como antitérmico.
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TABLA I1l. Farmacos antipalidicos mas utilizados en el tratamiento

Farmacos antipalidicos  Dosis Duracion
Atovacuona (A) + Adultos: 1 g (A) + 400 mg (P)/dia 3 dfas
+ proguanil (P) Ninos: entre 250 mg (A) + 100 mg (P) y
1 g (A) + 400 mg (P)/dia, seglin peso (Tabla IV)
Cloroquina (CQ) CQ base: 25 mg/kg dosis total 3 dias

(10 mg +5mgalas 6,24y 48 h)

Mefloquina 15 mg/kg o 25 mg/kg

Quinina + clindamicina
(max. 600 mg/cada 8 h)

Quinina: 10 mg/kg cada 8 h

Dosis Gnica* o 2 dosis

(1* dosis 15 mg y 2* dosis 10
mg con intervalo de 6 6 24 h)
Quinina 7 dias
Clindamicina 5-7 dias

Clindamicina: 10 mg/kg/12 h

Quinina + doxiciclina
(max. 600 mg/cada 8 h)

Quinina: 10 mg/kg cada 8 h

Quinina 7 dias
Doxiciclina 7 dias

Doxiciclina: 2 mg/kg cada 12 h

*Mayor toxicidad.

:Cudl seria su actitud terapéutica frente a la
malaria?

a. Cloroquina oral

b. Mefloquina oral

c. Atovacuona mas proguanil orales
d. Cloroquina mas mefloquina orales
e. Quinina oral

La respuesta correcta es la c

Como el nifo llega de una zona de P. fal-
ciparum resistente a cloroquina (opcio6n a)
nunca deberia indicarse como tratamiento
para esta forma de Plasmodium. La meflo-
quina (opcién b) se utilizé como profilaxis y,
aunque no la tomo correctamente, no debe
emplearse como tratamiento un firmaco que
se uso en profilaxis, sobre todo si se cuenta
con otras opciones. Quinina en monotera-
pia no es una buena opcién (opcién e), ya
que es una zona de alta resistencia y un far-
maco Unico podria ser insuficiente.

El tratamiento de eleccion para un nifio con
malaria que procede de una zona de P. falci-
parum resistente a cloroquina consiste en aso-
ciar quinina y doxiciclina en los niflos mayo-
res de 8 afios, y en los menores, donde no

puede utilizarse doxiciclina ya que se depo-
sita en la dentina tifiendo los dientes de color
marrén, quinina y clindamicina, ambas via
oral si el nifio tolera esta via. Las dosis se es-
pecifican en la tabla Ill. En casos en que no se
utilizé en profilaxis, y el nifo se encuentre con
aceptable estado general y tolerando via oral,
puede emplearse atovacuona mas proguanil
(opcién c). La combinacién de ambos farma-
cos muestra sinergia contra P, falciparum'y
buena eficacia. La dosis para el tratamiento,
seglin peso, se especifica en la tabla IV. Ac-
tualmente en el Hospital Carlos Il de Madrid
se utiliza un protocolo de tratamiento con ato-
vacuona mds proguanil en nifos con malaria
por P. falciparum no complicada procedente
de zona resistente, con muy buenos resulta-
dos preliminares tanto en eficacia terapéutica
como en tolerancia farmacoldgica.

El nifo inicia tratamiento oral con atova-
quona proguanil en tnica toma, que vomita
pasados 20 minutos.

;Cual seria su actitud en este caso?

a. Repetir la dosis completa de atovacuona
mas proguanil
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TABLA |V. Tratamiento con atovacuona-proguanil

Peso (kg) En toma dnica diaria (3 dias consecutivos)

5-8 Medio comprimido adulto (o 2 comprimidos pediatricos)

8-11 Tres cuartos de comprimido adulto (0 3 comprimidos pediatricos)
11-20 1 comprimido adulto

21-30 2 comprimidos adulto

31-40 3 comprimidos adulto

> 41 4 comprimidos adulto

b. Repetir sélo la mitad de la dosis de ato-
vacuona mas proguanil

c. No es necesario repetir ninguna dosis

d. Canalizar una via para iniciar tratamien-
to intravenoso con atovacuona mds pro-
guanil

e. Canalizar una via para iniciar tratamien-
to con doxiciclina intravenosa

La respuesta correcta es la a

Los farmacos antipalddicos tienen mal sa-
bor y los nifos con frecuencia los escupen
o vomitan. Ante un episodio de vomitos tras
administrar una medicacion oral cuando el
tiempo transcurrido es inferior a media hora,
la actitud es repetir la dosis completa de di-
cho farmaco, ya que no hubo tiempo para
su absorcion (opcion a). Si el vémito ocu-
rre tras un periodo de tiempo entre media y
1 hora, se administrard la mitad de la dosis
(opcién b) y si pasé mas de 1 hora, no sera
necesario repetir la dosis (opcion c). Si el
nifio no tolera la via oral, en ese caso se ini-
ciard un tratamiento intravenoso con quini-
na mas clindamicina. No existe la formula-
cién de atovacuona y proguanil parenteral

(opcion d).

En este caso, tras repetir la dosis completa
via oral de atovacuona mds proguanil, el nifio
lo tolera bien, y no vuelve a vomitar. Se com-
pleta 3 dias de tratamiento, con buena evo-
lucion clinica, desapareciendo la fiebre, la ce-
falea y el dolor abdominal en las primeras 48

horas. Se repite una gota gruesa y un test ICT
post-tratamiento, resultando ambos negativos.
En el momento del alta, la madre acude al con-
trol de enfermeria porque el nifio ha expul-
sado un “gusano con las heces” redondo, de
color blanquecino y de casi 15 cm de longi-
tud. Se recoge y envia a parasitologia.

:Qué parasito se debe sospechar con esta
descripcion?

a. Tenia enana: Hymenolepis nana
b. Filaria Loa loa

c. Strongiloides stercolaris

d. Trichuris trichiura

e. Ascaris lumbricoides

La respuesta correcta es la e

Unicamente el Ascaris lumbricoides (op-
cion e) presenta las caracteristicas macroscé-
picas descritas por la madre. Hymenolepis
nana (opcion a), Trichuris trichiura (opcién d)
y Strongyloides stercolaris (opcién c) son de
un tamano casi microscépicos y por lo tanto
dificil de ver. La filaria Loa loa (opcién b) no
se encuentra en heces, sélo en sangre, con-
juntiva ocular o tejido celular subcutaneo.

El Ascaris lumbricoides es un nematodo
con distribucién mundial y mayor prevalen-
cia en paises tropicales himedos. La trans-
mision es oral-fecal, tras ingerir huevos em-
brionados con larva infectante. En su ciclo
biolégico pasa por el pulmén, lo que da lu-
gar a cuadros clinicos muy variados, desde
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formas sintomadticas, cuadros de diarrea y do-
lor abdominal, llegando incluso a producir
obstruccién intestinal. Puede ocasionar una
neumonitis aguda transitoria o neumonia ver-
miana (sindrome de Loeffler) en su paso por
las vias respiratorias, con tos, fiebre e infil-
trado pulmonar cambiante. Suele acompa-
fiarse de eosinofilia, como en este caso, que
en el momento del ingreso presentaba una
eosinofilia del 7%. El diagnéstico se realiza
encontrando huevos o gusanos adultos en
heces, aunque en este nifo se hizo por vi-
si6n directa del gusano. El laboratorio de pa-
rasitologia lo confirmé.

;Qué tratamiento estaria indicado?

a. Metronidazol

b. Mebendazol

c. Eritromicina

d. Cloroquina

e. Cloroquina y proguanil

La respuesta correcta es la b

El tratamiento recomendado es meben-
dazol (opcién b) oral a dosis de 100 mg cada
12 horas durante 3 dias. Como alternativa
puede utilizarse albendazol.

El paciente recibe el alta y, un mes des-
pués, acude a revision en consultas externas,
encontrandose asintomatico, con explora-
cion normal, salvo esplenomegalia de 2 cm,
dificil de palpar, que se interpreta como en
fase de resolucion. El control de heces en
dias alternos post-tratamiento es negativo.
No se realiza analitica.

Quince dias después acude de nuevo a ur-
gencias por fiebre, en esta ocasion termo-
metrada, de hasta 38,5 °C y dolor abdomi-
nal. Desde hace dos dias presenta tos
irritativa, sin odinofagia, ni vémitos, ni pér-
dida de peso. No ha viajado a ningdn lugar,
ni dentro de Espana ni fuera del pais. No ha
recibido ningtin tratamiento. En la explora-

cion el nifo presenta fiebre de 38,3 °C, con
tension arterial normal, palidez de mucosas,
hepatomegalia de 2 cm de reborde costal y
esplenomegalia de 3-4 cm, ambas doloro-
sas. El resto de la exploracion fisica es nor-
mal. En urgencias se realiza hemograma don-
de se objetiva: hemoglobina: 10,5 mg/dL,
hematocrito: 30%, VCM: 75 fl, leucocitos:
5.800 mm3 (N: 57%, L: 28%, M: 12%, E:
3%), plaquetas: 190.000 mm?3. Bioquimica:
normal. Sistematico de orina: normal. Rx to-
rax: normal.

:Qué sospecharia y por lo tanto que prue-
ba realizaria a continuaciéon?

a. Hemocultivo

b. Gota gruesa/extensién de sangre perifé-
rica

c. Estudio de pardsitos en heces

d. Ecografia abdominal

e. Hemocultivo y gota gruesa/extensién de
sangre periférica

La respuesta correcta es la e

Ante un nifo con fiebre sin un foco claro
es fundamental realizar un hemocultivo (op-
cioén a) pero también, en este caso, una gota
gruesa (opcién b). Durante el ingreso, ni pos-
teriormente en consulta, se realizé deteccion
genética (PCR) del Plasmodium 'y, a pesar de
no haber viajado de nuevo a una zona en-
démica, pueden quedar formas del parasito
en el higado y, pasado un tiempo, desarrollar
una nueva crisis paltdica. El ciclo del Plas-
modium es complejo, precisa tanto del hués-
ped humano como del mosquito vector (Fig.
4).Tras la picadura del Anopheles hembra, se
inoculan esporozoitos en el torrente sangui-
neo, pasando al higado donde se multiplican
y en una o dos semanas se liberan merozoi-
tos a la circulacion que penetran en el hema-
tie y dan lugar a la forma en anillo (trofozoi-
to, que se identifica en la extension sanguinea
para el diagnéstico) produciéndose la crisis
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Figura 4. Ciclo del Plasmodium (Center for disease Conrol and Prevention, CDC).

palddica. Algunos merozoitos pueden desa-
rrollarse y convertirse en gametocitos mascu-
linos y femeninos, que completaran el ciclo
al ser ingeridos por la hembra Anopheles, fu-
sionandose en el estémago del mosquito y
dando lugar al cigoto, que pasard a la glan-
dula salival y podrd ser inoculado de nuevo.
En el caso del P. vivax o P, ovale, pueden que-
dar formas “durmientes” en el higado (hip-
nozoitos) y con el tiempo pasar a la sangre y
dar lugar a una nueva crisis.

En urgencias, la gota gruesa fue positiva fren-
te a Plasmodium vivax. Por tanto este caso se
trata de una malaria que inicialmente fue una
parasitacion mixta por Plasmodium falcipa-
rum mas Plasmodium vivax, y que se escapo
a la gota gruesa y al test ICT, probablemente
porque el grado de parasitacion por P. vivax
era muy bajo. La asociacién de atovacuona

mas proguanil es esquizonticida hematico con-
tra las cuatro especies, pero no es activo con-
tra los hipnozoitos hepaticos ya establecidos
de P. vivax y P. ovale, por lo que no puede em-
plearse como cura radical en casos ya instau-
rados de estos parasitos en el higado.

Tras el tratamiento con atovacuona mds
proguanil se eliminé el Plasmodium de la
sangre, pero este quedo en el higado y, con
el tiempo, el nino ha desarrollado una nue-
va crisis palddica.

El paciente ingresa de nuevo para trata-
miento.

:Qué farmaco indicaria para tratar un pa-
ludismo por P. vivax?

a. Quinina
b. Mefloquina
c. Nuevo ciclo de atovacuona mas proguanil
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d. Quinina mas cloroquina
e. Cloroquina + primaquina

La respuesta correcta es la e

El Plasmodium vivax en Africa es sensible
a cloroquina (opcién e), motivo por el cual
no es necesario el tratamiento con quinina,
mefloquina ni atovacuona mas proguanil. La
dosis de cloroquina para el tratamiento del
paludismo (Tabla Ill) es: 10 mg de cloroqui-
na base por kg de peso en dosis inicial, se-
guido de 5 mg por kg de peso a las 6, 24 y
48 h después, siempre mejor con alimento.
Al completar este tratamiento, y para elimi-
nar las formas durmientes hepaticas y ha-
cer una cura radical, se utiliza primaquina
oral, a dosis de 0,5 mg por kg de peso en una
dosis tnica diaria durante 14 dias. Previa-
mente hay que descartar un déficit de glu-
cosa 6 fosfato deshidrogenasa, para evitar,
en estos casos, hemolisis con el tratamiento.
La primaquina no se encuentra comerciali-
zada en Espana y hay que solicitarla a través
de medicamentos extranjeros.

En este segundo ingreso, y antes de iniciar
el tratamiento, se realizé PCR para Plasmo-
dium (deteccion genética), que fue positiva
a Plasmodium vivax, confirmando el diag-
nostico de la gota gruesa.

El control al alta, tanto de gota gruesa
como de PCR, fue negativo. De forma am-
bulatoria completé 14 dias de tratamiento
con primaquina, que toleré bien. Los con-
troles analiticos y de heces fueron negativos,
y el seguimiento en consultas externas con-
firmé la evolucion favorable.

DIAGNOSTICOS FINALES

Paludismo por Plasmodium falciparum en
nifio viajero que realizé quimioprofilaxis in-
completa

Parasitacion intestinal por Ascaris lum-
bricoides

Paludismo por Plasmodium vivax (parasi-
tacion mixta inicial: P. falciparum - vivax)
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R. Jiménez Garcia

CASO CLINICO

Lactante de T mes que acude a su con-
sulta por sintomas catarrales, consistentes en
tos y rinorrea, de cuatro dias de evolucion.
Los padres observan una pausa de apnea
mientras dormia, sin coincidir con acceso de
tos, con cianosis perioral, seguida de un vo-
mito. Afebril.

Antecedentes personales: embarazo,
parto y periodo neonatal normales. PRN:
3.300 g.

Antecedentes familiares: sin interés. Pa-
dres sanos. Abuela materna con cuadro ca-
tarral desde hace mas de dos semanas.

Exploracion fisica: temperatura 36 °C. TA
100/45 mmHg. FC 160 Ipm. FR 35 rpm. Peso
4.460 g.

Buen estado general. Bien hidratada y per-
fundida. Buena coloracion mucocutanea.
Auscultacion cardiaca y pulmonar normal.
Abdomen normal. Exploracion neurolégica
normal. Fontanela normotensa. Orofaringe
y otoscopia normales.

:Cual es su sospecha diagnéstica inicial?

a. Reflujo gastroesofagico (RGE)

b. Bronquiolitis

c. Sepsis u otras infecciones

d. Crisis convulsiva

e. Todas las opciones pueden ser correctas

LACTANTE CON TOS EMETIZANTE

La respuesta correcta es la e

La apnea se define como una pausa res-
piratoria prolongada (mayor de 20 segundos)
asociada con cianosis, palidez marcada, hi-
potonia o bradicardia.

Se debe distinguir de la respiracion pe-
riddica, que es un patrén respiratorio irre-
gular con pequenas pausas de escasa dura-
cion, sin repercusion cardiocirculatoria y con
recuperacion espontdnea. La respiracion pe-
riodica puede ser un fenémeno normal,
mientras que las pausas de apnea son siem-
pre patoldgicas.

Entre las posibles etiologias de las pausas
de apnea en lactantes o neonatos no prema-
turos deben considerarse el RGE, las
infecciones (respiratorias, meningitis, encefa-
litis, sepsis, del tracto urinario), las convul-
siones, las alteraciones metabélicas (hipo-
glucemia, hipocalcemia, hiponatremia, errores
congénitos del metabolismo), los malos tra-
tos y las alteraciones cardiacas (arritmias, car-
diopatias congénitas).

EL RGE (opcién a) puede causar apnea
por laringoespasmo y apnea obstructiva.
Ademas la estimulacion de los quimiorre-
ceptores situados alrededor de la laringe
puede provocar apnea central con bradi-
cardia y palidez. Desde el punto de vista cli-
nico, puede sospecharse la relacién entre
apnea y RGE por una mayor incidencia de

- 83 —
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apneas tras la toma de alimento, la asocia-
cién con regurgitaciones o vomitos, la bra-
dicardia aislada grave (debido al estimulo
vagal) o la asociacion con enfermedad pul-
monar crénica. Sin embargo, el RGE es fi-
siol6gico en la mayoria de los lactantes por
lo que el diagnéstico de RGE no prueba que
éste sea la causa de la apnea.

Ademas de las infecciones respiratorias o
la bronquiolitis (opcién b), otras infecciones
(sepsis, sistema nervioso central, tracto uri-
nario) (opcién c) pueden provocar apnea. Un
hemograma completo con recuento diferen-
cial y de plaquetas y reactantes de fase agu-
da (proteina C reactiva —PCR- y/o procalci-
tonina —-PCT-) y los distintos cultivos (sangre,
LCR, orina), segun la sospecha diagndstica,
ayudaran a descartar esta posibilidad. Ante la
sospecha de bronquiolitis, la realizacién de
una prueba rapida para la deteccién de dife-
rentes antigenos virales (virus respiratorio sin-
citial, virus de la gripe) en aspirado nasofa-
ringeo puede ayudar al diagndstico etioldgico.
Las concentraciones plasmaticas de glucosa,
electrolitos y calcio ayudaran en el diagnés-
tico de trastornos metabélicos.

Las convulsiones (opcién e) en el perio-
do neonatal y lactantes pequefios frecuen-
temente son distintas que en el nifio mayor.
La apnea puede ser la Ginica manifestacion de
una crisis parcial, aunque en la mayoria de
los casos se acompanan de otras manifesta-
ciones sutiles, como movimientos oculares
(desviacion horizontal ténica de los ojos con
o sin sacudidas) o motoras. Ante esta sospe-
cha se debe realizar un electroencefalogra-
ma (EEQ), aunque el EEG interictal puede ser
normal, por lo que éste no excluiria comple-
tamente el origen comicial de la apnea.

En urgencias se realiza:

e Test rapido para la deteccion de antigenos
para virus respiratorio sincitial (VRS) y virus
de la gripe (Influenza A+B): negativos.

e Analitica sanguinea: leucocitos 13.370
mm? (N 22%, L 63%, MN 6,7%), Hb 11,5

g/dL, Hcto 34%, plaquetas 556.000 mm?,

PCR < 0,5 mg/dL.

e Bioquimica: glucosa, iones, amonio, fun-
ciones renal y hepatica normales.

e Hemocultivo y urocultivo: negativos.

e Gasometria venosa: pH 7,3, pCO: 59
mmHg, HCO; 29 mmol/L, EB 1,4 mmol/L.
Ingresa en la sala de pediatria con el diag-

néstico de bronquiolitis VRS- y pausa de ap-
nea. Se completa estudio, realizandose Rx
de torax (normal), estudio cardiolégico (nor-
mal), pHmetria (normal), ecografia transfon-
tanelar (normal), EEG (solicitado, pero no rea-
lizado).

En las siguientes 48 horas presenta paro-
xismos graves de tos, sin gallo, y numero-
sas pausas de apnea con bradicardia y/o cia-
nosis perioral, espontaneas o acompafnando
a los accesos de tos, por lo que se traslada a
UCIP.

Se repite la determinacion de antigeno
VRS (positivo débil) y la analitica (sin cam-
bios).

;Cual le parece ahora la causa mas proba-
ble de las pausas de apnea?

a. Bronquiolitis por VRS

b. Crisis convulsivas

c. Tos ferina

d. Sepsis

e. Infeccion respiratoria por Mycoplasma
pneumoniae

La respuesta correcta es la ¢

La presentacion clinica de la tos ferina va-
ria dependiendo de la edad y el estado va-
cunal.

En la presentacién clasica, se describen 3
fases de la enfermedad:

e Fase catarral: comienza con sintomas le-
ves del tracto respiratorio superior (rinitis,
lagrimeo, estornudos, tos) que duran en-
tre una a dos semanas. No hay fiebre o
ésta es minima. Es la fase de mayor con-
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tagiosidad. En lugar de mejorar, los sinto-

mas empeoran progresivamente.

e Fase paroxistica: aparecen paroxismos gra-
ves de tos, de forma espontdnea o desen-
cadenados por estimulos externos (comer,
[lorar, beber...), que suelen ser mas fre-
cuentes por la noche. A menudo estos ac-
cesos finalizan con una inspiracién pro-
funda con estridor (tipico “gallo”), seguida
de un vomito. Este periodo puede durar
entre 2 y 6 semanas. Los paroxismos ha-
bitualmente aumentan en frecuencia e in-
tensidad durante las 2 primeras semanas,
se mantienen con la misma intensidad du-
rante las siguientes 2 6 3 semanas, vy, fi-
nalmente, disminuyen de forma progresi-
va. La auscultacion pulmonar entre los
episodios suele ser normal. Las compli-
caciones son mas frecuentes durante este
estadio.

* Fase de convalecencia: la tos disminu-
ye progresivamente durante semanas a
meses.

Los lactantes mas pequefios con tos feri-
na pueden tener una clinica atipica en la que
predominan las pausas de apnea con mini-
mos sintomas respiratorios, estando el ga-
llo inspiratorio a menudo ausente (opcién c).
Pueden tener dificultad para la alimentacién,
taquipnea y tos. Los paroxismos de tos fre-
cuentemente se acompanan de apnea, cia-
nosis y bradicardia. Entre los episodios el lac-
tante suele tener un aspecto normal. En
cualquier lactante no vacunado con tos en
accesos que presente apnea, bradicardia, cia-
nosis o vomitos post-tusigenos, debe con-
siderarse este diagnéstico. El diagndstico
precoz de la infeccion por B. pertussis es im-
portante para instaurar un tratamiento pre-
coz y prevenir la diseminacion de la enfer-
medad.

La mayoria de las hospitalizaciones y
muertes se producen en lactantes menores
de 6 meses. Las complicaciones mas fre-
cuentes son apnea, neumonia y la pérdida
de peso por las dificultades en la alimenta-

cion y por los vémitos post-tusigenos. Los
lactantes mas pequefos también pueden pre-
sentar convulsiones o incluso la muerte (1%).
Los factores de riego que se han relaciona-
do con mal pronéstico son: edad menor de
2 meses, intubacién por neumonia y leu-
cocitosis marcada.

También se ha sugerido una asociacion
entre la tos ferina y el sindrome de muerte
stbita del lactante (SMSL), encontrando una
PCR positiva para Bordetella hasta en un 5%
de pacientes con SMSL. Se postula la hipo6-
tesis de que esta infeccién podria desenca-
denar una apnea fatal en algunos lactantes.
Se recomienda considerar esta posibilidad
en pacientes con aparente SMSL, sobre todo
si el lactante u otros miembros de la fami-
lia presentan sintomas catarrales.

El diagnostico de tos ferina debe ser ini-
cialmente clinico, confirmandose posterior-
mente por métodos de laboratorio. Se defi-
ne un “caso clinico” de tos ferina por la
presencia de tos durante mas de 2 semanas
y alguno de los siguientes sintomas: paro-
xismos de tos, gallo inspiratorio o vomito
post-tusigeno. En el caso de que exista un
contacto cercano con un caso confirmado,
se define como “caso clinico” a cualquier
paciente con tos de mas de 2 semanas de
evolucion, aunque no tenga los demas sin-
tomas acompanantes.

El diagnostico de una infeccién por VRS
(opcién a) no excluye el de tos ferina, ya
que la coinfeccion ocurre frecuentemente
(8-33% de los casos). La presentacion cli-
nica de ambas infecciones en lactantes pue-
de ser muy similar, aunque los nifilos con
tos ferina tienen pausas de apnea y gallo
con mas frecuencia, y en la auscultacion
pulmonar es menos frecuente la presencia
de sibilancias y crepitantes. A no ser que el
lactante presente neumonia secundaria,
entre los paroxismos la exploracién fisica
suele ser normal. El antecedente de un con-
tacto cercano con una persona con un cua-
dro catarral de mas de 2 semanas de evo-
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lucién es mas frecuente en la infeccién por
Bordetella.

El diagnostico diferencial de la tos per-
tusoide, con o sin pausas de apnea, inclu-
ye ademds la infeccion por adenovirus,
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneu-
moniae y otras causas menos frecuentes
como son Bordetella parapertussis y Bor-
detella bronchiseptica. La infeccién por
Mycoplasma pneumoniae (opcion e) es mas
frecuente en nifios entre 5 y 15 afos. Las
infecciones por adenovirus y virus influen-
za pueden provocar también tos pertu-
soide/paroxistica como parte de un cuadro
postviral.

Otras causas no infecciosas que deben
considerarse son la aspiracién por cuerpo ex-
trafio, el asma, el reflujo gastroesofagico y la
neumonia aspirativa.

A pesar de no haber realizado un EEG,
el origen comicial de las pausas de apnea pa-
rece poco probable (opcién b), porque no
existen otras anomalias paroxisticas motoras
u oculares asociadas y porque los sintomas
respiratorios y los accesos de tos hacen pen-
sar en un cuadro infeccioso respiratorio como
primera posibilidad.

La sepsis tampoco parece probable ya que
la paciente presenta buen estado general y
una exploracién normal entre los episodios,
y la analitica sanguinea y los reactantes de
fase aguda son normales (opcién d).

En la evolucién clinica presenta empeo-
ramiento inicial, con numerosas pausas de
apnea, espontaneas o en relacion con ac-
cesos de tos (hasta 60/dia). Los paroxismos
de tos se acompanan de cianosis y bradi-
cardia, con o sin gallo, y terminan con hi-
potonia generalizada y adormecimiento. No
presenta vomitos post-tusigenos. Progresi-
vamente, a lo largo de la segunda a cuarta
semanas, los episodios disminuyen en nd-
mero e intensidad, persistiendo episodios de
bradicardia durante el sueno, seguidos de
accesos de tos.

:Qué métodos diagndsticos utilizaria para
confirmar su sospecha clinica de tos ferina?

a. Cultivo de muestra obtenida mediante to-
runda de algodén de la nasofaringe pos-
terior

b. Reaccién en cadena de la polimerasa (PCR)
en muestra de aspirado nasofaringeo

c. Serologia

d. Inmunofluorescencia directa

e. Hemograma y radiografia de térax

La respuesta correcta es la b

La Bordatella sp. es una bacteria extre-
madamente |abil, de crecimiento lento, que
necesita condiciones de transporte, culti-
vo e incubacién especificas. Los porcenta-
jes de positividad del cultivo varian enor-
memente en funcién de varios factores:
técnica de obtencién de la muestra, mo-
mento de la toma, tratamiento antibidtico
previo, uso de medio de transporte y tiem-
po de incubacién. La mayor rentabilidad se
obtiene mediante aspirado nasofaringeo
(método de eleccién por obtener mayor nu-
mero de microorganismos) y siembra in-
mediata, a la cabecera del enfermo, en pla-
cas con medio de agar-carbén recientemente
preparadas. Pueden ser necesarios 7-14 dias
para su crecimiento. También se pueden re-
coger las muestras mediante una torunda de
dacron o de alginato-calcico, de la naso-
faringe posterior, aunque la rentabilidad es
menor (Fig. 1). No se deben utilizar torun-
das de algodon porque contienen sustan-
cias que inactivan a la Bordetella (opcion
a). Incluso si las muestran se toman correc-
tamente, la sensibilidad del cultivo es sélo
del 20-40%, aunque la especificidad es del
100%. La sensibilidad disminuye a lo largo
de la enfermedad, siendo maxima en la fase
catarral, disminuyendo significativamente
en el periodo paroxistico y siendo cercana
a 0 si la muestra se obtiene después de 3 se-
manas de enfermedad.
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Figura 1. Toma de muestra con torunda cle nasofaringe posterior.

La PCR (opcién b) tiene mayor coste y no
esta disponible en muchos laboratorios, pero
es mas rapida, mas sensible (sobre todo des-
pués de la primera semana de aparicion de
los sintomas), y no requiere que el micro-
organismo sea viable, por lo que podria iden-
tificar a pacientes tratados previamente con
antibioticos y los requerimientos de trans-
porte y preservacion de las muestras son me-
nos estrictos. Estas se obtienen, al igual que
para el cultivo, mediante torunda de dacron
o aspirado nasofaringeo. La sensibilidad es
del 94% vy la especificidad del 97%.

Dado que la paciente se encuentra en la
primera semana de evolucion de la enfer-
medad debera obtenerse muestra de aspira-
do nasofaringeo para realizar cultivo y PCR.

El papel de la serologia en el diagndstico
de tos ferina no estd todavia claramente de-
finido (opcion ¢). Mediante la serologia se
puede detectar la respuesta inmune a varios
antigenos y toxinas producidos por la B. per-
tussis. La serologia puede ser (til en pacien-
tes seleccionados, particularmente en ado-
lescentes, adultos e individuos previamente
vacunados, que llevan tosiendo mas de 2 6
3 semanas, momentos en los que tanto el cul-
tivo como la PCR son menos dtiles. El crite-
rio serolégico mas aceptado para el diag-
néstico es la demostracién de un incremento
significativo (cuatro veces) en la concentra-

cién de anticuerpos IgG contra antigenos es-
pecificos de la Bordetella (toxina pertussis),
comparando la titulacién entre la fase aguda
y la convalecencia. Sin embargo, la obten-
cion de muestras de sangre en ambas fases
de la enfermedad es poco practica y muchas
veces poco viable. Por ello, se han realizado
estudios para valorar la utilidad de la titula-
cién de anticuerpos en una sola determina-
cién, que demuestran que un titulo alto de
anticuerpos (pasados mds de 2 anos de la va-
cunacién) apoya el diagnéstico de tos ferina.
Se considera positiva cuando los niveles de
anticuerpos anti-toxina pertussis IgG son >
100 U/mL. Esta prueba tiene una sensibilidad
cercana al 60-70%, pero no estd estandari-
zado en muchos laboratorios. Los CDC (Cen-
ters for Disease Control and Prevention) no
aceptan la serologia como diagnéstico de
confirmacién de la tos ferina.

Los casos clinicos con serologia positiva
pero cultivo y PCR negativos son sélo con-
siderados como “casos probables”.

Se consideran “casos confirmados” de tos
ferina las personas con cuadro catarral de
cualquier duracién y cultivo positivo y las
que cumplen los criterios clinicos y tienen
una PCR positiva o estdn epidemiolégica-
mente ligadas a un caso confirmado.

La inmunofluorescencia directa propor-
ciona un diagnéstico rapido pero en muchas
ocasiones inadecuado (opcién d), ya que de-
pende de la interpretacién subjetiva de la
persona que realiza la técnica. Su sensibili-
dad y especificidad son menores que con las
otras técnicas y por su alto porcentaje de fal-
sos positivos y negativos no se recomienda
su utilizacion para el diagndstico de tos fe-
rina.

Los datos de laboratorio son inespecifi-
cos (opcién e), aunque es sugestivo de tos
ferina un hemograma con leucocitosis y lin-
focitosis. Puede haber reacciones leuce-
moides, con cifras de leucocitos incluso su-
periores a 50.000/mm?3, con un recuento
absoluto de linfocitos frecuentemente ma-
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yor de 10.000/mm?. El grado de linfocitosis
suele ser paralelo a la gravedad de la en-
fermedad. A veces puede observarse tam-
bién trombocitosis y, raramente, hipoglu-
cemia. Estos datos de laboratorio suelen
estar ausentes en adultos con tos ferina.

La radiografia de térax es inespecifica (op-
cién e), se pueden observar cambios sutiles
como infiltrados perihiliares y/o atelectasias.
La consolidacién parenquimatosa ocurre sélo
en un 20% de los casos de los pacientes hos-
pitalizados y sugiere una neumonia bacte-
riana secundaria.

En resumen, las recomendaciones diag-
nosticas para la identificacién de los pacientes
con tos ferina son:

e En las 2 primeras semanas de aparicion
de la tos: cultivo y PCR simultdneos.

* Entre las 2 y 4 semanas: PCR y serologia
simultaneas.

e Después de las 4 semanas: serologia.

Se realizo PCR para Bordetella en mues-
tra de aspirado nasofaringeo, que resulté po-
sitiva, confirmandose el diagnostico de tos
ferina. En la segunda semana de ingreso se
repitio analitica sanguinea: leucocitos 17.940
mn3 (L 76%, N 12%), plaquetas 660.00, Hb
12,5 g/dL.

:Cudl es la fuente de contagio mas probable
en este nifio?

a. El contacto cercano con otros nifos

b. Padre

c. Madre

d. Abuela

e. Contacto esporadico con persona enfer-
ma desconocida

La respuesta correcta es la d

La fuente de contagio mas frecuente en los
lactantes es el contacto intrafamiliar con una
persona adulta infectada, por lo que el an-
tecedente de un contacto cercano con un

adulto con tos prolongada apoya el diag-
néstico y siempre se debe investigar este dato
en la historia clinica. En este caso existe el
antecedente de un contacto con la abuela
materna, que presenta un cuadro catarral de
mas de 2 semanas de evolucion, por lo que
ésta debe ser la fuente de contagio mas pro-
bable (opcién d). Ambos padres (opciones b
y €) estaban asintomaticos, por lo que es mds
raro que pudieran transmitir la enfermedad.
Es desconocido el papel que desempefian los
portadores asintomdticos, se cree que es po-
sible la transmision de la enfermedad, aun-
que es menos probable que a través de las
personas sintomaticas, ya que no tosen.

La vacuna de la tos ferina no tiene un
100% de efectividad en la prevencién de la
enfermedad, por lo tanto, la tos ferina pue-
de ocurrir en nifios vacunados (opcién a); la
presentacién clinica y el curso de la enfer-
medad son generalmente mas leves. Estos ni-
fios pueden transmitir también la enferme-
dad a los lactantes no vacunados, sobre todo
en el dmbito familiar, aunque esto es menos
frecuente que la transmisién por adultos y
adolescentes.

El contacto esporadico con personas in-
fectadas desconocidas podria ser una fuen-
te de infeccion por la alta contagiosidad de
la enfermedad (opcidn e), pero esto ocurre
raramente.

La tos ferina es una enfermedad conside-
rada de la edad pediatrica, porque existe la
falsa creencia de que la vacunacion ofrece
una proteccién de por vida. Sin embargo, la
vacuna contra la tos ferina confiere una in-
munidad de corta duracion, se estima que
a los cuatro anos de la Gltima dosis la efi-
cacia vacunal es del 84% y disminuye hasta
el 46% a los siete afios. Por tanto, conside-
rando que en la mayoria de los paises la Gl-
tima dosis de vacuna se administra entre los
4y 6 afos, sélo la mitad de los individuos
inmunizados estaran protegidos al llegar a la
adolescencia, y el nimero de personas sus-
ceptibles aumentara con la edad. Por ello,



Lactante con tos emetizante

89

los adolescentes y adultos se convierten en
potenciales enfermos y transmisores de la
enfermedad a lactantes y recién nacidos des-
protegidos. En la era postvacunal, se ha vis-
to cémo ha cambiado la epidemiologia de
la enfermedad, afectando fundamentalmen-
te a los ninos menores de 1 ano (no inmu-
nizados o vacunados parcialmente) y au-
mentando significativamente el nimero de
casos en adolescentes y adultos.

Ademads, en los adultos y adolescentes la
clinica es atipica, probablemente debido a
la inmunidad parcial aportada por la vacu-
nacién o enfermedad previa, por lo que fre-
cuentemente no se diagnostica. General-
mente se manifiesta como un catarro con tos
prolongada y persistente, con o sin paro-
xismos, siendo rara la tos emetizante y el es-
tridor inspiratorio. Muchos adultos mani-
fiestan episodios de sudoracién (40-50%),
con frecuencia este cuadro clinico se atri-
buye a una bronquitis.

Es una enfermedad con marcados com-
ponentes ciclico y estacional, con ciclos epi-
démicos cada 3 6 5 afnos. Los casos se pre-
sentan generalmente a finales del invierno y
primavera.

Se realizé PCR en aspirado nasofaringeo
del padre y de la madre, resultando ambas
positivas, a pesar de estar asintomaticos. No
se pudo recoger muestra de aspirado naso-
faringeo de la abuela ni serologia, por lo que
a pesar de la sospecha diagndstica no se
pudo demostrar que ésta fuera la fuente de
contagio. La abuela recibi6 tratamiento con
claritromicina durante 7 dias.

;Qué tratamiento instauraria?

a. Eritromicina

b. Claritromicina o trimetoprim-sulfameto-
xazol (TMP-SMX)

c. Azitromicina

d. Esteroides, broncodilatadores

e. Inmunoglobulina especifica

La respuesta correcta es la c

El tratamiento antibiético precoz, duran-
te la fase catarral, puede disminuir la dura-
cién de los sintomas. Posteriormente no tie-
nen efecto sobre el curso de la enfermedad,
pero se recomienda para disminuir la trans-
mision de la enfermedad a personas sus-
ceptibles.

Los macrélidos son los antibiéticos de
eleccién, incluyendo la eritomicina y los
macrélidos de nueva generacién como la
claritromicina y la azitromicina (Tabla I). Aun-
que la eritromicina es mas barata, la azitro-
micina y la claritromicina son tan efectivas
como la eritromicina y son mejor toleradas
porque tienen menos efectos secundarios.
Ademads, tienen una vida media mas larga,
permitiendo una administracién menos fre-
cuente (1-2 veces/dia, respectivamente) y du-
rante menos dias (5-7 dias, respectivamen-
te), por lo que mejora el cumplimiento del
tratamiento.

Se ha comunicado la asociacién entre la
eritromicina administrada por via oral y la es-
tenosis hipertréfica del piloro en nifios meno-
res de 6 semanas, por lo que a esta edad no se
recomienda su administracién (opcion a).

El TMP-SMX puede ser una alternativa para
pacientes que tienen una contraindicacion
o que no toleran los macrélidos, pero no pue-
de utilizarse en menores de 2 meses, ni en
mujeres embarazadas o durante lactancia
materna por el riesgo de kernicterus en el
lactante o en el feto (opcién b).

La claritromicina tampoco se recomien-
da en los menores de 1 mes (opcién b), ya
que no existen datos sobre su seguridad y
efectividad a esta edad.

En los nifios menores de 1 mes, en los que
se ha asociado la utilizacién de eritromici-
na con el desarrollo de estenosis hipertrofi-
ca del piloro, se recomienda la utilizacién
de azitromicina, ya que diversos estudios su-
gieren que tiene menos efectos secundarios
(opcién c).
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TABLA . Tratamiento y profilaxis antibiotica de la tos ferina por grupos de edad

Edad Azitromicina Eritromicina Claritromicina TMP-SMX*
<1 mes Antibidtico de 1° Asociado con EHP No recomendado Contraindicado en < 2
eleccién Utilizar si azitromicina meses (riesgo de
10 mg/kg/d en dosis no disponible kernicterus)
Gnica, x 5 dias 40-50 mg/kg/d en 4
dosis, x 14 dias
1-5 meses 10 mg/kg/d en dosis 40-50 mg/kg/d en 4 5 mg/kg/d en 2 Contraindicado en
Unica, x 5 dias dosis, x 14 dias dosis, x 7 dias < 2 meses
TMP 8 mg/kg/d, SMX
40 mg/kg/d, en 2 dosis,
x 14 dias
= 6 meses 10 mg/kg/d una dosis, 40-50 mg/kg/d 15 mg/kg/diaen  TMP 8 mg/kg/d, SMX
y nifios después 5 mg/kg/d (maximo 2 g/d) en 2 dosis, x 7 dias 40 mg/kg/d en 2 dosis,
(médx 500 mg/d), x 4 dias 4 dosis, x 14 dias (max.1 g/d) x 14 dias
Adultos 500 mg/d una dosis, 2 g/dia en 1 g/dia en TMP 320 mg/d, SMX
después 250 mg/d x 4 dosis, 2 dosis, 1.600 mg/d en 2 dosis,
4 dias x 14 dias x 7 dias x 14 dias

EHP: estenosis hipertréfica de piloro.

*TMP-SMX es una alternativa a los macrélidos en pacientes > 2 meses, alérgicos a macrélidos, o que no los toleran.

En los lactantes entre 1-5 meses se puede
utilizar cualquiera de los macrélidos, aun-
que ni la azitromicina ni la claritromicina es-
tan aprobados por la FDA para su utilizacién
en menores de 6 meses.

Las medidas de soporte son la base del
tratamiento de la tos ferina en nifos. Las in-
dicaciones para hospitalizacion son la pre-
sencia de signos de dificultad respiratoria
(taquipnea, aleteo nasal, tiraje...), neumo-
nia, imposibilidad para alimentarse ade-
cuadamente, cianosis, apnea, con o sin tos
y/o convulsiones. Durante el ingreso se debe
monitorizar la frecuencia respiratoria, fre-
cuencia cardiaca y saturacién de O, por pul-
sioximetria. Algunos pacientes pueden pre-
cisar alimentacion por sonda nasogastrica
para conseguir una ganancia ponderal ade-
cuada. Se evaluara la gravedad de los paro-
xismos de tos: duracion, frecuencia y ca-
racteristicas de la tos, alteracion del ritmo
cardiaco (taquicardia o bradicardia), colo-
racion (rubefaccion, cianosis, palidez), es-

tado post-tusigeno (normal, exhausto, sin
respuesta). Se valorara la necesidad de ad-
ministrar oxigeno, estimulacién, aspiracion
o ventilaciéon manual con mascarilla y ambd
por personal experimentado que pueda iden-
tificar si el paciente puede salir del episodio
por si mismo o precisa alguna intervencion.
Los lactantes con insuficiencia respiratoria
grave o con paroxismos repetidos amena-
zantes para la vida pueden requerir intuba-
cién y ventilacion mecdnica. Los pacientes
mas graves pueden desarrollar hipertension
pulmonar grave.

Los criterios para el alta hospitalaria son
que el lactante tolere los episodios de tos sin
hipoxemia ni bradicardia, que tenga una bue-
na ganancia ponderal y que se pueda man-
tener una vigilancia adecuada por parte de
los cuidadores.

Los broncodilatadores, esteroides, antitu-
sigenos e inmunoglobulina especifica no han
demostrado su eficacia y, por lo tanto, no se
recomienda su utilizacion (opciones d y e).
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Durante el ingreso en cuidados intensivos
la paciente preciso oxigenoterapia indirecta
durante los accesos de tos y ventilacion no
invasiva durante 72 horas, por las pausas de
apnea. Se alimenté por sonda nasogastrica
durante las primeras 72 horas y después por
via oral. Se pauté antibioterapia con azitro-
micina durante 5 dias.

:Qué medidas profilacticas instauraria?

a. Habitacion individual durante todo el in-
greso

b. La medida mas importante es la protec-
ciéon del personal sanitario con guantes
y bata

c. Tratamiento antibidtico sélo a los contac-
tos sintomaticos

d. Tratamiento antibidtico sélo a los contac-
tos no vacunados

e. Tratamiento antibidtico a todos los con-
tactos cercanos

La respuesta correcta es la e

La tos ferina es una enfermedad muy con-
tagiosa, se estima que hasta el 80-90% de los
contactos domiciliarios no inmunes pueden
adquirirla. Si no se inicia tratamiento en la
fase catarral, los pacientes se consideran con-
tagiosos hasta tres semanas después del ini-
cio de la fase paroxistica o hasta cinco dias
después del inicio del tratamiento antibi6ti-
co. La enfermedad es mds contagiosa en la
fase catarral y fase paroxistica precoz (Fig. 2).

La transmisién ocurre por contacto cerca-
no con las secreciones del tracto respirato-
rio de pacientes que tienen la enfermedad
(transmision por gotitas). Al toser, estornudar
y hablar y durante la realizacién de procedi-
mientos, como aspiracién y broncoscopia, las
gotitas son impulsadas a corta distancia, el
microorganismo es inhalado y se adhiere al
epitelio ciliado de la nasofaringe del huésped,
diseminandose posteriormente hacia el trac-
to respiratorio inferior. Debido a que estas go-

Periodo de contagiosidad
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Figura 2. Periodo de contagiosidad de la tos ferina.

titas son relativamente grandes no permane-
cen suspendidas en el aire, no se requiere cui-
dado especial del aire y de la ventilacién para
evitar la transmision. Se recomienda, ademas
de las precauciones estandar, utilizar una ha-
bitacién individual (y, si no es posible, se debe
mantener una separacion espacial por lo me-
nos de un metro). La medida mas importante
para proteger al personal sanitario es la uti-
lizacion de mascarillas cuando alguien se
encuentre a menos de un metro de distancia
(opcion b). Se recomienda mantener estas pre-
cauciones hasta cinco dias después del inicio
del tratamiento eficaz o hasta tres semanas
después del inicio de los paroxismos, si no se
administra tratamiento antimicrobiano ade-
cuado. No son por tanto necesarias durante
todo el ingreso (opcion a).

Se recomienda tratamiento antibiético pro-
filactico en los contactos cercanos con inde-
pendencia de la edad, del estado vacunal y
de la sintomatologia que presenten (opcion
e). La profilaxis postexposicion en contactos
asintomdticos dentro de los primeros 21 dias
del inicio del cuadro clinico en el caso in-
dice puede prevenir el desarrollo de los sin-
tomas (opcién c). La utilidad de iniciar la pro-
filaxis después de los 21 dias no estd clara,
ya que la contagiosidad disminuye a lo largo
de la enfermedad, sin embargo, se reco-
mienda en los pacientes de alto riesgo.

Como la efectividad de la vacuna no es
del 100%, los pacientes vacunados pueden
padecer la enfermedad, aunque general-
mente mas leve, y transmitirla a otros, por
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lo que también deben recibir profilaxis (op-
cion d).

Se consideran contactos cercanos aque-
[los con contacto cara a cara a menos de un
metro, contacto directo con las secreciones
respiratorias, orales o nasales de un pacien-
te sintomatico, compartir el mismo espacio
cerrado cercano durante mas de una hora.

Son pacientes de alto riesgo, porque pue-
den sufrir complicaciones, los lactantes me-
nores de un ano (sobre todo menores de 4
meses), los individuos con inmunodeficien-
cias o enfermedades crénicas (enfermedad
pulmonar crénica, fibrosis quistica) o mu-
jeres en el tercer trimestre de gestacion.

Las dosis y farmacos para la profilaxis son
idénticos que para el tratamiento.

Se indico aislamiento de gotitas (utiliza-
cién imprescindible de mascarilla) y habita-
cion individual hasta completar cinco dias
de tratamiento antibiotico. Se pauto trata-
miento antibiético a todos los contactos cer-
canos (padre, madre y abuela) desde que se
sospecho la enfermedad clinicamente.

:Cual de las siguientes opciones le parece
correcta respecto a la vacuna de la tos fe-
rina?

a. Sélo esta indicada en poblacién infantil
menor de 7 anos

b. Confiere inmunidad permanente

c. Tras la enfermedad no esta indicada la va-
cunacién con DTPa

d. Se recomienda administrar una dosis de
dTpa a los 13-16 afos

e. Los antecedentes familiares de convulsio-
nes contraindican su utilizacion

La respuesta correcta es la d

La vacunacion rutinaria de los nifios y ado-
lescentes es la medida preventiva mas im-
portante contra la tos ferina. En Espafa la co-
bertura vacunal es del 95%. La vacuna anti-tos

TABLA Il. Vacunas anti-tos ferina disponibles

en Espaha

Vacunas Nombre comercial
(laboratorio)
Trivalentes
DTPa Infanrix (GSK)
dTpa Boostrix (GSK)

Tetravalentes
DTPa-HiB
DTPa-VHB

Infanrix HiB (GSK)
Tritanrix HB(GSK)

Pentavalentes

DTPa-VPI-Hib Infanrix- IPV-HiB (GSK)

Pentavac (Sanofi Pasteur MSD)
Hexavalentes
DTPa-VPI-HiB-VHB Infanrix Hexa (GSK)

DTPa: difteria-tétanos-pertussis (acelular); dTpa: difteria del
adulto-tétanos-pertussis del adulto (acelular); HiB: Haemo-
philus influenzae B; VHB: virus de la hepatitis B; VPI: polio in-
activada

ferina acelular (DTPa = difteria-tétanos-per-
tussis acelular) es la que actualmente se em-
plea. Se prepara con fracciones no téxicas de
B. pertussis. Es tan eficaz como la prepara-
da con bacilos enteros, pero los efectos se-
cundarios son mucho menores. No se dispo-
ne de vacuna de tos ferina sola, siempre esta
combinada con la antidiftérica y la antiteta-
nica y, en algunos preparados, con hepatitis
B, Haemophilus o poliomielitis (Tabla II).

La DTPa s6lo se emplea en menores de
7 afos porque es a partir de esta edad cuan-
do los efectos secundarios debidos a la va-
cuna anti-difteria y anti-tos ferina son fre-
cuentes.

La vacuna anti-tos ferina incluye una se-
rie de 3 dosis y recuerdo o recuerdos peri6-
dicos para mantener la proteccion.

Una dosis a los 2, 4, 6 meses.

Un refuerzo a los 18 meses.

Un recuerdo a los 4-6 afios.

La vacunacion de los nifios mayores de
7 anos, adolescentes y adultos, se realiza con
la dTpa (toxoide diftérico, dosis baja para
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adultos-toxoide tetanico-pertussis acelular,
dosis baja para adultos). La Asociacion Es-
panola de Pediatria (AEP) recomienda des-
de el 2005 la administracién de esta vacuna
a los 13-16 anos, sustituyendo a la vacuna
tétanos-difteria (Td) de adulto (opcion d).
También se insiste en que los adultos deben
recibir dosis de refuerzo de este preparado
(dTpa) cada 10 afios, en especial los que por
su trabajo, como el personal sanitario o de
las guarderias, tengan estrecha relacién con
nifios recién nacidos o lactantes. Por lo tan-
to, la vacunacién anti-tos ferina esta también
indicada en mayores de 7 afos, pero en cada
grupo de edad se administra una vacuna dis-
tinta (DTPa o dTpa) (opcion a).

En nifios, tras la enfermedad, incluso si
ésta ha sido confirmada por PCR o cultivo,
se recomienda la vacunacién con DTPa, ya
que la duracién de la inmunidad por la en-
fermedad es desconocida, y la vacuna DT
no estad disponible en Espana (opcién c).

Tras la exposicion, los contactos cercanos
al caso indice menores de 7 afos no inmuni-
zados o con inmunizacién incompleta debe-
ran completar la vacunacion de acuerdo al
calendario vacunal. En los mayores de 11 anos
sin dosis de recuerdo con Td en los dltimos 2
a 5 afos, deberan recibir una dosis de dTpa.

Los antecedentes de convulsiones en un
miembro de la familia no contraindican la
inmunizacion (opcion e). Aunque el riesgo
de convulsiones esta aumentado después de
la inmunizacion con DTPa en nifos con an-
tecedentes familiares de convulsiones, éstas
suelen ser febriles y tienen un pronéstico be-
nigno. Son contraindicaciones para la in-
munizacioén: una reaccién anafilactica in-

mediata previa, la aparicion de encefalo-
patia en los 7 dias siguientes a su adminis-
tracién o una enfermedad neuroldgica pro-
gresiva inestable que predisponga a la
aparicion de convulsiones.

DIAGNOSTICO FINAL

Tos ferina

Bibliografia

- Bisgard KM, Pascual FB, Ehresmann KR, et al. Infant
Pertussis. Who was the source? Pediatr Infect Dis )
2004; 23: 985-9.

— CDC guidelines. Guidelines for the control of per-
tussis outbreaks. Acceso en: www.cdc.gov/vaccines/
pubs/pertussis-guide/guide-htm

- Crowcroft NS, Booy R, Spicer L, Britto ] et al. Seve-
re and unrecognised: pertussis in UK infants. Arch
Dis Child 2003; 88: 802-6.

— Gregory D. Pertussis: A disease affecting all ages. Am
Fam Physician 2006; 74: 420-6.

— Hewlett E, Edwards KM. Pertussis-Not just for kids.
N Engl ] Med 2005; 352: 1215-22.

— Korppi M, Hiltunen J. Pertussis is common in non-
vaccinated infants hospitalized for respiratory syncitial
virus infection. Pediatr Infect Dis ] 2007; 26: 316-8.

— Kowalzik F, Prata Barbosa A, Regina Fernandes V, et
al. Prospective multinational study of pertussis in-
fection in hospitalized infants and their household
contacts. Pediatr Infect Dis ) 2007; 26: 238-42.

— McNeill Byrd E, Ohl C. Pathogenesis and epide-
miology of Bordetella pertussis infection. UptoDate
2007. Acceso en: www.uptodate.com.

- Singh M, Lingappan K. Whooping cough. The cu-
rrent scene. Chest 2006; 130: 1547-53.

- Yeh S. Treatment and prevention of Bordetella per-
tussis in infants and children. UptoDate 2007. Ac-
ceso en: www.uptodate.com.






M. Nieto

CASO CLINICO

Varén, de seis afios de edad, que acude a
urgencias por presentar desde hace 24 ho-
ras dolor abdominal periumbilical, persis-
tente e intenso, que no ha mejorado tras ad-
ministrar enemas y que en las ultimas horas
se ha acompanado de febricula. Los padres
no refieren vomitos, alteracion del ritmo in-
testinal ni sintomas catarrales.

Antecedentes familiares. Madre y padre
procedentes de Mali, ambos son de raza ne-
gra y portadores de rasgo falciforme. G-A-V:
5-0-5. Hermano varon fallecido a los 7 afios
de causa desconocida. Dos hermanos, de
cinco y tres anos de edad, con enfermedad
drepanocitica. Hermano de 10 afos sano.

Antecedentes personales. Embarazo con-
trolado, no complicado. Parto eutécico. Neo-
natal sin incidencias. Vacunacion segin ca-
lendario. Diagnosticado de drepanocitosis,
en los dltimos dos afios ha precisado hos-
pitalizacion en tres ocasiones por crisis vaso-
oclusivas. Antecedentes de broncoespasmo,
que no precisaron ingreso.

Exploracion fisica. Peso 22,5 kg, T° 37,8° C,
TA 102/58 mmHg, FC 132 Ipm, FR 28 rpm,
SatO, 95%. Aceptable estado general, con
palidez de mucosas. Bien hidratado y per-
fundido. Auscultacion cardiaca ritmica, con
soplo holosistélico 1l/VI en borde esternal iz-
quierdo. A. pulmonar con ligera hipoventi-
lacion en base izquierda. Abdomen blando,

NINO CON DOLOR TORACICO AGUDO

depresible, con leve dolor a la palpacion en
zona periumbilical y sin defensa, hepato-
megalia a 3 cm del reborde costal, y palpa-
cion del borde esplénico. Consciente, sin fo-
calidad neuroldgica.

Con estos datos, ;cual podria ser el diag-
nostico de sospecha mas probable?

a. Secuestro esplénico

b. Apendicitis aguda

c. Neumonia

d. Sindrome toracico agudo
e. Gastroenteritis

La respuesta correcta es la c

La exploracién abdominal no es sugesti-
va de padecer una apendicitis (opcién b), ya
que no muestra gran dolor a la palpacién ab-
dominal ni defensa. La gastroenteritis (op-
cién e) también seria un diagnéstico poco
probable, se caracteriza por la aparicién de
nduseas, vomitos y diarrea, acompafantes
del dolor abdominal y la febricula.

Es un paciente con una enfermedad de cé-
lulas falciformes o drepanocitosis, la hemo-
globinopatia estructural mas frecuente, que
engloba un conjunto de trastornos heredita-
rios que tienen en comdn la existencia de la
hemoglobina S (HbS) en una proporcién su-
ficiente como para producir manifestaciones
clinicas. Es mas frecuente en la raza negra y,

— 95 —
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Figura 1. Una mutacion en la posicion 6 de la cadena de la
beta-globina, cambiando acido glutamico por valina, condu-
ciria a una produccion de hemoglobina anormal (HbS).

por tanto, una entidad emergente en Espana
como consecuencia de la inmigracion.

Es una enfermedad autosémica dominan-
te en la que se produce HbS como resultado
de la sustitucion de un aminoéacido con car-
ga negativa (acido glutdmico) por otro ami-
noacido neutro (valina), en el sexto codén
del gen de la B-globina que estd localizado
en el cromosoma 11 (Fig. 1). La modificacion
de la carga superficial de la hemoglobina dis-
minuye su solubilidad, especialmente en su
estado reducido (la deoxi-Hb), facilitando la
formacion de agregados fibrilares o polime-
ros de la molécula de Hb, que alteran pro-
fundamente la morfologia eritrocitaria y au-
mentan su rigidez. Los hematies deformados
por este mecanismo reciben el nombre de
drepanocitos (Fig. 2) y, debido a su elevada
rigidez, no pueden atravesar normalmente la
microcirculacién de los tejidos, siendo he-
molizados y eliminados por los macréfagos
del sistema mononuclear fagocitico. Igual-
mente, la escasa deformabilidad de los dre-
panocitos produce un aumento de viscosi-
dad sanguinea vy facilita la formacién de
microtrombos.

La enfermedad drepanocitica se puede
expresar bajo cuatro formas clinicas diferen-
tes: forma homocigota o anemia falciforme

Figura 2. Hematie con forma de hoz, drepanocito.

(HbSS), que es la de peor evolucién clinica,
doble heterocigota HbS-talasemia, que es una
forma grave, aunque no tanto como la ante-
rior. La forma doble heterocigota HbS-HbC,
que cursa con menor afectacién vy, por ulti-
mo, la forma heterocigota o rasgo falciforme,
que cursa sin clinica.

La drepanocitosis es una enfermedad cré-
nica que cursa con anemia hemolitica, vas-
culopatia y dafio de 6rganos. Los pacientes
suelen estar asintomaticos hasta los 6 me-
ses, siendo los principales eventos agudos
las crisis vaso-oclusivas en cualquier locali-
zacion como hueso, pulmén, higado, ojo,
cerebro o pene, que se manifiestan como
dactilitis, dolor abdominal por oclusién me-
sentérica, accidentes cerebrovasculares, pria-
pismo o sindrome toracico agudo (opcion
d). Este Gltimo es mds frecuente en nifios y
adolescentes y suele estar precedido por epi-
sodios febriles. Se define por la presencia de
un infiltrado pulmonar nuevo que afecte al
menos a un segmento pulmonar completo
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sin atelectasia, y uno o mas de los siguien-
tes sintomas: dolor torécico, fiebre (> 38,5
°C), tos, hipoxemia y dificultad respiratoria.
En este caso, aunque en la anamnesis refe-
ria febricula, no se acompanaba de tos ni de
disnea ni dolor toracico y la exploracién no
mostraba signos de dificultad respiratoria ni
sibilancias.

Otro evento agudo es el secuestro es-
plénico (opcién a), que suele presentarse
de forma precoz a partir del segundo o ter-
cer mes de vida y tiene una elevada mor-
talidad con una recurrencia del 50% tras el
primer episodio. Se caracteriza por un des-
censo brusco de la cifra de hemoglobina,
abdomen doloroso y distendido por gran
aumento del bazo y shock hipovolémico.
En este paciente no se objetiv gran esple-
nomegalia y tampoco mostraba signos de
shock como taquicardia importante e hi-
potension.

La neumonia (opcién c) se puede presen-
tar con la clinica de este paciente, con fie-
bre a veces no muy elevada, dolor abdomi-
nal y anomalfas en la auscultacién pulmonar,
como hipoventilacién o crepitantes. Ademads,
los pacientes con anemia falciforme tienen
mayor susceptibilidad a las infecciones y, en
especial, a la neumonta.

Se realiza una radiografia de torax (Fig. 3)
que muestra infiltrado basal izquierdo y un
analisis de sangre: Hb 6,1 g/dL, hematocri-
to 19,4% con falciformacion positiva, leu-
cocitos 31.860/mny con 25.500/mm’ neu-
tréfilos y 1.200/mm3 formas inmaduras,
plaquetas 598.000/mm?3, urea 16 mg/dL,
creatinina 0,6 mg/dL, sodio 141 mEg/L, po-
tasio 4,8 mEq/L, bilirrubina total 3,24 mg/dl,
bilirrubina no conjugada 2,91 mg/dL, GOT
38 U/L, GPT 22 U/L, GGT 14 U/L, LDH
1.360 U/L, proteina C-reactiva 20 mg/dL,
procalcitonina 1,8 ng/dL. Gasometria veno-
sa: pH 7,36, pCO, 45 mmHg, pO. 36
mmHg, bicarbonato 23,9 mmol/L, exceso de
bases -1,9 mmol/L.

Figura 3. Radiografia de torax que muestra infiltrado en base
izquierda.

;Qué tratamiento le parece mas adecuado
en este paciente?

a. No ingresar al paciente, pero iniciar tra-
tamiento con amoxicilina-clavulanico oral
a 80 mg/kg/dia

b. Expansion con suero fisiolégico a 20 ml/kg
en 1 hora y posteriormente mantener sue-
roterapia a 2.500-3.000 mL/m? s.c./dia

c. Ingresar al paciente e iniciar tratamiento
con sueroterapia y tratamiento antibi6ti-
co con macrélido

d. Ingresar al paciente e iniciar tratamiento
con cefotaxima a 150 mg/kg/dia y eritro-
micina

e. Administrar oxigeno con mascarilla

La respuesta correcta es la d

Es un nifio con anemia falciforme con una
posible infeccién respiratoria que, aunque
el paciente no refiere disnea y mantiene sa-
turaciones de oxigeno adecuadas, presenta
leucocitosis con neutrofilia. Se debe ingre-
sar a todos estos pacientes con fiebre y con
criterios de riesgo como crisis apldsica, se-
cuestro esplénico, sindrome toracico agudo,
priapismo o alteracién del recuento leuco-
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citario, tanto mayor de 30.000/mm?3 como
menor de 5.000/mm3. Por tanto, no es ade-
cuado no ingresar al paciente (opcién a).

Estos pacientes tienen mayor riesgo de te-
ner infecciones por gérmenes encapsulados
como neumococo, Haemophilus o menin-
gococo, por lo que se iniciara antibiotera-
pia empirica de amplio espectro con cefota-
xima (150 mg/kg/dia) o ceftriaxona (50-75
mg/kg/dia). Se debe asociar un macrélido (op-
cién d), porque la causa mas frecuente de in-
feccion respiratoria son gérmenes atipicos
como Clamydia pneumoniae, Mycoplasma
pneumoniae'y virus. Este tratamiento se man-
tendrd hasta que permanezca afebril duran-
te al menos 24 horas y luego se cambiard a
cefuroxima-axetilo oral hasta completar un
total de 14 dias.

Es un paciente hemodinamicamente esta-
ble, por lo cual no precisa expansién con
suero salino fisiolégico (opcién b) ni hiper-
hidratacion, que podria provocar edema agu-
do de pulmén o fallo cardiaco congestivo.
En pacientes ingresados con patologia pul-
monar se suelen mantener aportes totales de
1.500 mL/m? s.c./dia, incluidos aportes ora-
les mds intravenosos.

Sélo se administrara oxigeno (opcion e) si
existe hipoxia, porque puede disminuir la eri-
tropoyetina si se administra sin hipoxia real.
Es necesario alcanzar SatO, = 94% por coo-
ximetria o una PaO, > 70 mmHg porque el
pulsioximetro puede dar valores falsos. Pue-
de existir una falsa elevacién de la saturacion
por pulsioximetria (3-7%), porque con la he-
mélisis se eleva la carboxi-Hb, que se lee
como hemoglobina oxigenada, o puede mos-
trar un descenso de saturacion irreal por una
desviacion a la derecha de la curva de la he-
moglobina. Lo ideal seria realizar una gaso-
metria arterial inicial que fuera orientativa.

El paciente ingresa en el Servicio de Pe-
diatria donde se realiza transfusion de con-
centrado de hematies sin incidencias. A las
pocas horas del ingreso comienza con dolor

tordcico intenso, precisando oxigeno a 1 Ipm
en gafas nasales para mantener saturaciones
de oxigeno normales. En la auscultacion pul-
monar continda la hipoventilacion en base
izquierda.

;Cual seria su actitud?

a. Tratamiento con salbutamol inhalado

b. Si persiste la clinica, repetir la radiologia
al cabo de una semana

c. Iniciar fisioterapia respiratoria con incen-
tivacion respiratoria pasada la fase aguda

d. Pautar tratamiento analgésico sélo si exis-
te dolor importante e intentando evitar
opiaceos

e. Inicio precoz de analgesia con ketorolaco

Las respuestas correctas son laay e

En los pacientes con historia previa de hi-
perreactividad en la via aérea se debe ana-
dir beta,-adrenérgicos inhalados, salbutamol
(opcidn a), aunque no se ausculten sibilan-
cias. Este tratamiento deberia ser conside-
rado aunque el paciente no tenga una histo-
ria previa de asma, pues en el 20% de ellos
se ha demostrado una mejoria del volumen
espiratorio forzado.

El tratamiento del dolor se basard en tres
principios: tratamiento de la causa inicial, hi-
dratacion adecuada y administracion precoz
de analgesia. No hay que esperar a tener un
dolor importante (opcién d) que puede pro-
vocar hipoventilacién del paciente. El keto-
rolaco (opcion e) es un excelente analgésico
no sedante (0,5 mg/kg i.v., hasta un maximo
de 30 mg, seguido de 0,5 mg/kg dosis cada
6 horas, con un maximo de dosis de 15 mg)
que puede ser utilizado con seguridad de for-
ma precoz. En caso de que fuera necesario
utilizar opioides, es importante evitar la so-
bredosificacion, que produciria una hipo-
ventilacion sobreanadida, por ejemplo, con
el uso de analgesia controlada por el paciente
(PCA).
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Si persisten los sintomas al cabo de dos o
tres dias o empeora clinicamente se debe re-
petir la radiografia, pero no esperar siete dias
(opcion b).

Es muy recomendable comenzar de
forma precoz con incentivacién respira-
toria (opcion ¢), 10 inspiraciones cada dos
horas respetando el descanso nocturno, asi
como fisioterapia respiratoria para preve-
nir la atelectasia que resulta de la hipo-
ventilacién.

En las siguientes 48 horas aparece tos pro-
ductiva con dificultad respiratoria progresi-
va y aumento de la necesidad de oxigeno-
terapia, hasta llegar a precisar mascarilla de
oxigeno con reservorio con alto flujo (15
Ipm).

A la exploracion fisica destaca: T* 38,6 °C,
FC 138 Ipm, TA 110/71 mmHg, FR 55 rpm,
SatO, 90-91%, con mal estado general, ten-
dencia a la somnolencia, dificultad respi-
ratoria con aleteo nasal, tirajes subcostal,
intercostal y supraesternal intensos, y aus-
cultacion pulmonar con hipoventilacion bi-
lateral con estertores bilaterales.

Se realiza nueva radiografia de torax (Fig.
4) que muestra empeoramiento radiolégico
con infiltrados bilaterales. Analisis de sangre
con Hb 5,6 g/dL, hematocrito 17%, leuco-
citos 54.260/mm? con 44.260/mm? neutro-
filos y 1.700/mm? formas inmaduras, pla-
quetas 401.000/mm3; urea 21 mg/dL,
creatinina 0,5 mg/dL, GOT 23 U/L, GPT 16
U/L, GGT 33 U/L, LDH 1.251 U/L; protei-
na C-reactiva 28,2 mg/dl, procalcitonina 2,3
ng/dL. Gasometria venosa: pH 7,20, pCO.
59 mmHg, bicarbonato 22 mmol/L, exceso
de bases -1,9 mmol/L.

:Qué tratamiento indicaria en primer lugar?

a. Aplicar ventilacion no invasiva (CPAP, Bi-
PAP)

b. Intubacién endotraqueal y ventilacién me-
canica convencional

Figura 4. Radiografia de torax con infiltrados bilaterales.

c. Anadir esteroides intravenosos
d. Comenzar tratamiento con vancomicina
e. Oxido nitrico inhalado

La respuesta correcta es la a

El paciente presenta infiltrados pulmona-
res asociados a fiebre, dificultad respirato-
ria, tos productiva, hipoxemia y dolor tora-
cico, que se define como sindrome toracico
agudo (STA). Su etiologia es discutida, aun-
que parece ser que las causas mas comun-
mente identificadas son la infeccion, crisis
vaso-oclusiva y el embolismo graso. La hi-
poventilacién por exceso de dolor o por uso
excesivo de narcéticos y la sobrehidratacion
actéan como desencadenantes y agravantes
del STA.

Su evolucion puede ser autolimitada o pro-
gresar como en este caso a una insuficiencia
respiratoria grave, en la que se podria aplicar
ventilacién no invasiva (opcién a) con pre-
sion positiva continua en la via aérea (CPAP)
o con dos niveles de presion (BiPAP). La ven-
tilacién no invasiva mantiene las vias aéreas
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abiertas, mejora la compliancia pulmonar dis-
minuyendo el trabajo respiratorio y mejora el
intercambio gaseoso, evita en muchos ca-
sos la intubacién endotraqueal y ventilacién
mecdnica (opcién b), que se reservard para
aquellos pacientes con hipoxemia o hiper-
capnia grave a pesar de la ventilacion no in-
vasiva, o cuando existe contraindicacién para
su uso (riesgo vital inminente, traumatismo
facial, incapacidad para mantener una via aé-
rea permeable, inestabilidad hemodindmica
o hemorragia digestiva activa). Hasta un 13%
de los pacientes con sindrome tordcico re-
quieren ventilacion mecdnica por fracaso res-
piratorio.

En paciente graves con gran progresion del
infiltrado pulmonar se considerara anadir
vancomicina (opcién c), a dosis de 10-15
mg/kg cada 8 horas, para tratar posibles bac-
terias resistentes a las cefalosporinas como
el S. aureus, y se valorara anfotericina B li-
posomal si existiera un gran infiltrado con
derrame pleural presente. Si el paciente tie-
ne mas de 20.000 leucocitos/mm? y es ma-
yor de 2 afios, se anadira dexametasona in-
travenosa (opcién d), a dosis de 0,3 mg/kg
cada 12 horas durante 2-3 dias, para ir dis-
minuyendo lentamente hasta suspender. Tan-
to la vancomicina como los esteroides esta-
rian indicados, aunque no para el tratamiento
inicial de un paciente con insuficiencia res-
piratoria grave.

El 6xido nitrico inhalado (opcion e) es
un vasodilatador pulmonar selectivo que
mejora la ventilacion-perfusion, disminu-
ye la hipertensiéon pulmonar y también
incrementa la afinidad del la HbS por el
oxigeno, disminuyendo asi la falciforma-
cién de hematies. Podria estar indicado en
el tratamiento del STA, aunque todavia no
existen estudios controlados que confirmen

su papel.

El analisis de sangre mostraba Hb 5,6 g/dL,
hematocrito 17%, siendo su Hb basal de 7-
8 g/dL.

;:Cual seria su actitud respecto a la transfu-
sion de concentrado de hematies?

a. No estd indicada porque el paciente esta
hemodindmicamente estable y estos pa-
cientes toleran bien los hematocritos bajos

b. Se transfundird en caso de precisar intu-
bacion endotraqueal y ventilaciéon me-
canica

c. Se intentard no superar cifras de Hb su-
periores a 8 g/dL

d. Se realizard transfusion de concentrado de
hematies y se valorara la exanguinotrans-
fusion

e. Si se transfundiera, se haria preferentemente
con sangre no irradiada de un familiar

La respuesta correcta es la d

Aunque esta hemodindmicamente estable
(opcidn a), debe transfundirse ya que se tra-
ta de un paciente con anemizacién y con
empeoramiento clinico y radiolégico. En el
STA, la transfusién (opcién d) debe ser con-
siderada de forma precoz porque mejora la
oxigenacion de los pacientes y previene la
progresion al fracaso respiratorio (Tabla I). Su
objetivo es lograr un incremento del hema-
tocrito hasta un 30% o de la hemoglobina de
10 g/dL, ya que a esos niveles se disminuye
la falciformacién y se mejora la oxigenacion.
Si es posible, para evitar la aloinmunizacién
se utilizara sangre de idéntico fenotipo (ABO,
antigenos Rh: C y E, y antigenos Kell). La
transfusion se realizard siempre con filtro de
leucocitos y si se transfunde de un familiar
sera irradiada (opcion e).

Se puede calcular la cantidad de concen-
trado de hematies a transfundir, intentando
no superar un hematocrito del 33% (opcién
¢), lo que provocaria un aumento de la vis-
cosidad y exacerbacion del STA o aparicién
de nuevas complicaciones:

(Hbd-Hbi) x 3 x kg = mL de concentrado
de hematies a transfundir, siendo Hbd la Hb
deseada y Hbi la Hb inicial.
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TABLA I. Indicaciones de transfusion y exanguinotransfusion en pacientes con anemia falciforme

Transfusion

* Hb <5 g/dL o Hto < 15% o descenso de Hb con respecto a la basal mayor de 2 g/dL (siempre que sea

<7 g/db)

e |nsuficiencia cardiaca

e Anemia sintomadtica por secuestro esplénico, crisis apldsica, crisis hemolitica o pérdida sanguinea

e Si se precisa cirugia, hasta alcanzar Hb 10 g/dL

e STA con anemizacion con respecto a la basal mayor de 2 g/dL o rapido descenso durante la hospitali-

zacion

¢ STA con hipoxia, disnea, trombopenia, cardiopatia

Exanguinotransfusion parcial

¢ STA que empeora rapidamente o con hipoxia importante y que no tiene anemia con indicacién de trans-

fusion simple
e Accidente cerebrovascular agudo
e Priapismo (discutido)
o Ulceras en piernas rebeldes
e Vaso-oclusion de la arteria retiniana
e Insuficiencia hepatica

e Excepcionalmente, en crisis muy grave de dolor que se prolonga a pesar del tratamiento convencional

e Shock séptico

STA: sindrome tordcico agudo.

Se valorara realizar exanguino-transfu-
sién parcial en aquellos pacientes con ra-
pido empeoramiento o cuya anemizacion
con respecto a la basal no es llamativa pero
estan graves. El objetivo debe ser disminuir
la HbS a menos del 30% de la concentra-
cién total de hemoglobina, sin exceder un
nivel de Hb total de 10 g/dL. Sus ventajas
respecto a la transfusion simple radican en
la mayor reduccién de HbS sin peligro de
hiperviscosidad, sin embargo también sig-
nifica una exposicion mayor a sangre alo-
génica, lo que aumenta la posibilidad de
complicaciones.

Se transfunde en dos ocasiones concen-
trado de hematies, hasta alcanzar Hb 9,7
g/dL. Tras el inicio de ventilacién no invasi-
va (BiPAR) con modo ventilatorio ST y con
parametros maximos de FiO» 85%, IPAP (pre-
sion positiva inspiratoria) 12 cm H:O, EPAP
(presion positiva espiratoria) 7 cm HO, co-
mienza con mejoria progresiva que permi-

te descenso de ventilacion no invasiva a las
48 horas y retirada a los 5 dias. Control ra-
dioldgico tras el segundo dia de ventilacion
no invasiva (Fig. 5).

Se mantuvo durante 4 dias con perfusion
continua con cloruro marfico, a dosis maxi-
ma de 20 pg/kg/hora, con buen control de
analgesia.

Tras una semana de ingreso en UCIP es
dado de alta. Al cabo de 6 dias, comienza
con dolor lumbar y en miembros inferiores,
con TA 160/100 mmHg, sin fiebre y con Hb
10,4 g/dL en el analisis. Ante la posibili-
dad de microinfartos, se inicia hiperhidra-
tacion pero el paciente continda con hiper-
tension arterial y de forma subita presenta
episodio de disminucion del nivel de con-
ciencia con midriasis y movimientos clo-
nicos de extremidades que ceden con tres
dosis de diazepam i.v. y una dosis de feni-
toina i.v., con una duracion total de 25 mi-
nutos. Se realiza TC craneal, que fue nor-
mal, y reingresa en UCIP,
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Figura 5. Radiografia de torax tras 48 horas de ventilacion no
invasiva.

3Qué afirmacion es correcta?

a. Es un estatus epiléptico

b. Se deberia realizar una RM craneal ur-
gente

c. Se deberia transfundir concentrado de he-
maties

d. Se deberia realizar una puncién lumbar

e. Se recomendard realizar controles evolu-
tivos periédicos con Doppler transcraneal

La respuesta correcta es la e

Este paciente ha tenido una crisis convul-
siva pero no es un estatus (opcion a), porque
el estatus convulsivo se define como una ac-
tividad paroxistica neuronal que se prolon-
ga al menos durante treinta minutos.

Una complicacién frecuente de la drepa-
nocitosis son los accidentes cerebrovascula-
res (ACVA), que pueden ser debidos a infar-
to por vaso-oclusién o a hemorragia, y cuya
sintomatologia, que suele ser un déficit mo-
tor, dura mas de 24 horas. Para descartar le-
siones susceptibles de tratamiento quirdrgi-
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Figura 6. Doppler transcraneal en arteria cerebral media iz-
quierda con velocidad media (VM) elevada: 167 cm/seg (VM
normal para su edad: 97 + 10 cm/seg).

co se debe realizar una TC craneal urgente,
que suele mostrar la anomalia vascular o pa-
renquimatosa, aunque a veces puede ser nor-
mal hasta 2-4 dias después del inicio del cua-
dro clinico. Con posterioridad, aunque no
de forma urgente, se debe realizar una RM
craneal (opcién b).

Dado que el paciente no muestra anemi-
zacion, no estaria indicada la transfusion de
concentrado de hematies (opcién c). Tampo-
co estaria indicado realizar una puncion lum-
bar (opcién d), puesto que el paciente pre-
viamente estaba afebril y no se sospecha una
infeccién del sistema nervioso central.

El Doppler transcraneal (opcién e) es un
procedimiento no invasivo que permite pre-
decir el riesgo de ACVA en nifios con ane-
mia falciforme, ya que la velocidad del flu-
jo sanguineo es inversa al didmetro arterial
(Fig. 6). Por ello, es recomendable realizar
controles anuales con Doppler transcraneal
y si la velocidad media es superior a 200
cm/seg en carétida interna o en arteria cere-
bral media, indica un riesgo muy elevado de
padecer un ACVA.

Durante los primeros tres dias mantiene
crisis convulsivas generalizadas de muy cor-
ta duracion y otros periodos en el que el nifio
se quejaba de dificultad para la vision. Se
realiza RM, que es sugerente de leucoence-
falopatia posterior reversible en relacion con
hipertension arterial. Es dado de alta del hos-
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pital al cabo de 26 dias, asintomatico y sin
crisis epilépticas, para control en consultas
externas de hematologia.

:Qué tratamiento a largo plazo no reco-
mienda al paciente?

a. Acido félico

b. Ensefar a los padres a palpar el bazo
c. Penicilina oral

d. Administrar vacuna antineumocdcica
e. Se contraindica el uso de hidroxiurea

La respuesta correcta es la e

La Sociedad Espafola de Hematologia Pe-
diatrica ha elaborado un protocolo de tra-
tamiento y realiza un registro nacional de
anemia falciforme. Con ello, se pretende
crear un censo de pacientes homocigotos y
heterocigotos, y ofrecer un tratamiento uni-
forme.

Las crisis aplasicas estan favorecidas por la
deficiencia de acido félico, también por la
existencia de otras infecciones como el par-
vovirus B19, para evitarlo deben recibir tra-
tamiento con acido félico (@), a una dosis de
5 mg diarios durante un mes cada tres meses.

En estos pacientes existe un asplenia fun-
cional, una alteracién del complemento y de
la opsonizacién, que favorecen las infec-
ciones por gérmenes encapsulados como
neumococo, Haemophilus y meningococo,
asi como S. aureus, S. viridans'y Salmonella.
Por ello, se debe realizar de forma obliga-
da desde los tres meses de vida y hasta los 5
afios y, de forma opcional, hasta la edad adul-
ta, profilaxis con penicilina oral (b), 125 mg
cada 12 horas en menores de tres anos, 250
mg cada 12 horas en mayores de tres afos y
400 mg cada 12 horas en mayores de 25 kg.

Y, ademas del calendario vacunal vigen-
te, se anadird la vacuna antineumocdcica
(opcién d), y contra Haemophilus influen-
zae b. También deben recibir la vacuna de
hepatitis B y contra el virus de la influenza.

TABLA II. Tratamiento con hidroxiurea

en depranocitosis

Criterios de inclusion

Pacientes diagnosticados de anemia falciforme ho-
mocigota o S-talasemia con alguno de los siguien-
tes criterios:

e = 3 episodios de dolor vaso-oclusivo al ano que
requieran hospitalizacién

1 solo episodio de STA con hipoxia, priapismo,
necrosis de la cabeza femoral o humeral, acci-
dente cerebrovascular en el que no se puede rea-
lizar hipertransfusion, accidente isquémico tran-
sitorio y otras complicaciones vaso-oclusivas
importantes

= 2 episodios de STA en los 2 dltimos afios

STA: sindrome toracico agudo.

Asimismo, es muy recomendable instruir
a los padres sobre las posibles situaciones cli-
nicas que pueden constituir una urgencia
como: fiebre, dolor de moderado a impor-
tante, sintomas respiratorios como tos, difi-
cultad respiratoria o dolor toracico, dolor ab-
dominal, aumento brusco del tamario del bazo
(se debe ensenar a los padres a palpar el bazo
[opcién bl), aparicion de clinica neurolégica,
priapismo con una duracién mayor de 2 ho-
ras o aumento de la palidez mucocutanea.

Es importante recordar el papel de la hi-
droxiurea (opcion e) en la prevencion del STA
pues, tanto en pacientes adultos como en ni-
fios, disminuye la frecuencia de las crisis vaso-
oclusivas, incluyendo el STA hasta en un 40%,
disminuye las tasas de hospitalizacién y au-
menta la supervivencia. Los mecanismos de
accion son varios: aumento de la HbF (he-
moglobina fetal), descenso de leucocitos por
efecto mielosupresor, disminucion de la ad-
hesividad de los hematies y también porque
se descompone parcialmente en 6xido ni-
trico. Los criterios de inclusién para el trata-
miento con hidroxiurea se reflejan en la ta-
bla 1. Se administra oral con una dosis total
diaria de 20 mg/kg, que se aumentard en 5
mg/kg/dia cada 3 meses hasta un maximo de
30 mg/kg/dia o hasta la aparicion de toxici-
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dad. Se pueden tardar semanas o meses has-
ta que se consigue una HbF > 20%.

DIAGNOSTICOS FINALES

Anemia drepanocitica

Sindrome toracico agudo

Crisis convulsiva

Leucoencefalopatia posterior reversible
secundaria a hipertension arterial
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M. Nieto

CASO CLINICO

Nifo de ocho anos de edad que acude a
Urgencias por presentar desde hace 9 dias
fiebre elevada, que inicialmente se acom-
panaba de buen estado general. A los tres
dias fue valorado por su pediatra que obje-
tiva adenopatias y hepatoesplenomegalia,
sospechando mononucleosis infecciosa. A
la semana del inicio del cuadro clinico em-
peora su estado general y comienza con de-
caimiento, astenia, vomitos, ictericia con-
juntival y orinas oscuras, por lo que acuden
al servicio de urgencias.

Antecedentes familiares. Padres sanos.
Hermana de cuatro afios, sana.

Antecedentes personales. Diagnosticado
a los dos anos de vida de artritis idiopatica
juvenil que fue tratada con escasa respuesta
con AINES, esteroides, metotrexato, gamma-
globulina y etanercept (anticuerpo anti-TNF).
Desde hace dos afios recibe tratamiento con
un antagonista de la interleukina-1 que tiene
actividad anti-inflamatoria e inmunorregula-
dora (anankinra®). Hace dos afios, ingreso en
cuidados intensivos por miocarditis coinci-
dente con episodio de artritis.

Exploracion fisica: T* 38,8 °C, TA 102/58
mmHg, FC 126 Ipm, FR 22 rpm, SatO; 98%.
Regular estado general, sin aspecto séptico.
Ictericia conjuntival. Bien hidratado y per-

NINO CON SINDROME FEBRIL
PROLONGADO

fundido. Auscultacion cardiaca ritmica, sin
soplos. A. pulmonar con buena ventilacion
bilateral sin ruidos sobreanadidos. Abdomen
blando, depresible, no doloroso, hepatome-
galia de 7 cm y bazo a 6 cm del reborde cos-
tal. Importantes adenopatias laterocervicales
bilaterales. Consciente y sin focalidad neu-
rologica. Sin rigidez de nuca y meningeos
negativos. Deformidad en miembros inferio-
res compatible con su enfermedad de base.
Faringe roja con amigdalas hipertréficas con
escaso exudado blanquecino.

:Cuadl le parece un diagnéstico poco pro-
bable?

. Infeccién por S. pyogenes

. Infeccién por virus Epstein-Barr
. Infeccion por citomegalovirus

. Infeccién por herpes virus tipo 6
. Linfoma

o o0 TN

La respuesta correcta es la a

El virus de Epstein-Barr (opcion b) es un
patégeno ampliamente extendido. Casi todos
los seres humanos se infectan y mantienen
una infeccién latente durante toda la vida. La
primoinfeccién suele ocurrir en la infancia o
en la adolescencia y en la mayoria de las oca-
siones es subclinica. Su presentacién clinica

- 105 -
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TABLA 1. Manifestaciones clinicas en la

mononucleosis infecciosa en menores de 35 anos

Linfadenopatia 94%
Faringitis 84%
Fiebre 75%
Esplenomegalia 52%
Hepatomegalia 12%
Rash 10%
Ictericia 9%

puede variar desde una mononucleosis in-
fecciosa a un linfoma de Burkitt.

La mononucleosis se caracteriza por la tria-
da de fiebre moderada-elevada, faringitis ton-
silar con exudado y linfadenopatia simétrica.
Otra clinica acompanante puede ser astenia,
petequias en paladar, edema periorbitario o
palpebral, exantema maculopapular, hepa-
toesplenomeglia e ictericia (Tabla I). La ano-
rexia, nadseas y vomitos reflejan una posible
hepatitis. Existen formas atipicas (Tabla II) con
semiologia neuroldgica y hematoldgica ex-
clusivamente. El 20% de los nifios presentan
alguna complicacién del sistema hematopo-
yético, nervioso o respiratorio.

El 10% de los sindromes mononucledsi-
cos no estan causados por el virus de Epstein-
Barr (VEB), sino por citomegalovirus (CMV),
virus de la inmunodeficiencia humana, to-
xoplasma, hepatitis B, virus herpes 6y 7. La
infeccién por CMV (opcién c) suele presen-
tarse como fiebre prolongada, linfadenopa-
tia, la faringitis suele ser leve-moderada o au-
sente, y la afectacion hepdtica es frecuente.
El sindrome mononucledsico por virus her-
pes 6 (opcion d) suele tener menor expresi-
vidad clinica que la causada por el VEB.

Una forma de presentacion de los linfo-
mas (opcion e) también podria ser fiebre pro-
longada, linfadenopatias y hepatoespleno-
megalia.

Es poco probable que se trate de una in-
feccion estreptocdcica (opcién a), ya que ésta
no cursa con astenia, ni con hepatoespleno-
megalia.

TABLA 1. Formas clinicas atipicas del virus

de Epstein-Barr

Neurolégicas

Sindrome de Guillain-Barré, paralisis facial, menin-
gitis aséptica, meningoencefalitis, mielitis transver-
sa, neuritis periférica, neuritis optica

Hematologicas

Anemia hemolitica, trombocitopenia, anemia apla-
sica, purpura trombética trombocitopénica, coa-
gulopatfa intravascular diseminada

Otras
Neumonia, miocarditis, pancreatitis, adenitis mesen-
térica, miositis, glomerulonefritis, Glceras genitales

Como antecedente importante, hace quin-
ce dias su hermana habia sido diagnostica-
da de mononucleosis infecciosa.

:Qué prueba de laboratorio le ayudaria al
diagnéstico de infeccion por el virus de Eps-
tein-Barr?

a. Hemograma

b. Determinacion de transaminasas
c. Prueba de anticuerpos heteréfilos
d. Frotis faringeo

e. Proteina C-reactiva

La respuesta correcta es la ¢

Si se solicita un andlisis de sangre, la prue-
ba complementaria que mds puede ayudar a
confirmar el diagnéstico de mononucleosis
infecciosa es la determinacién de anticuer-
pos heterdfilos (opcién c). Son anticuerpos
[gM dirigidos contra antigenos no relacio-
nados filogenéticamente. En la mononucleo-
sis infecciosa aglutinan eritrocitos de car-
nero (prueba de Paul-Bunnel original) y
actualmente se usan, por mayor sensibilidad,
eritrocitos de caballo (Mono-spot test®). Para
aumentar su especificidad los resultados po-
sitivos deben confirmarse adsorbiendo el sue-
ro con extracto de rifién de cobaya y prefe-
riblemente también con hematies de vaca.



Nifio con sindrome febril prolongado

107

Es importante recordar que la negatividad de
la prueba no excluye el diagnéstico de in-
feccién por virus de Epstein-Barr. El 75% de
los pacientes tienen anticuerpos al final de
la primera semana y a la tercera semana casi
el 90%, pudiendo persistir varios meses des-
pués de la infeccion aguda. Asimismo, pue-
den existir falsos positivos en pacientes con
trastornos linfoproliferativos. Los nifios me-
nores de cuatro afos con mononucleosis y
las primoinfecciones atipicas desarrollan con
menor frecuencia esta respuesta.

La mononucleosis infecciosa suele cursar
con linfocitosis absoluta mayor o igual al
50% de linfocitos, (opcién a), con linfocitos
atipicos (= 10% de leucocitos). En la mitad
de los pacientes se puede objetivar una ele-
vacion, que suele ser autolimitada, de las
transaminasas (opcién b).

Se solicita un analisis de sangre con los si-
guientes resultados: Hb 8,9 g/dL, hematocri-
to 25%, leucocitos 4.780/mm3 con neutro-
filos 1.740/mny, linfocitos 2.910/mm?3 y con
linfocitos atipicos, plaquetas 73.000/mm?3. La
coagulacion no se pudo realizar por muestra
mal procesada. Bioquimica sérica: urea 30
mg/dL, creatinina 0,5 mg/dL, bilirrubina to-
tal 5,2 mg/dlL, bilirrubina conjugada 3,7
mg/dL, GOT 790 U/L, GPT 459 U/L, GGT
382 U/L, LDH 10.600 U/L, fosfatasa alcalina
595 U/L, proteinas totales 6,5 g/dL, albdmi-
na 2,5 g/dL. Proteina C-reactiva 6 mg/dL, pro-
calcitonina 2,5 ng/mL.

Se realizan un test de Paul Bunnell, que
resulta positivo, un Coombs directo que es
positivo débil y una ecografia abdominal que
muestra una importante hepatoesplenome-
galia con liquido libre intraabadominal.

Pendiente de resultado de hemocultivo,
serologia VEB, hepatitis, toxoplasma y CMV.

:Qué tratamiento le parece mas adecuado?

a. Transfundir concentrado de hematies
b. Pautar tratamiento antiviral

c. Realizar transfusion de plaquetas y conti-
nuar tratamiento con antitérmicos

d. Continuar Unicamente con tratamiento
sintomatico con antitérmicos

e. Pautar tratamiento antibiotico

La respuesta correcta es la e

No es necesario transfundir concentrado
de hematies (opcion a) porque es un paciente
en el que la anemia no le repercute hemo-
dinamicamente. Tampoco estaria indicada
la transfusion de plaquetas (opcién c) por-
que, aunque exista trombopenia moderada,
no hay sangrado activo que lo justifique.
Como en este caso, algunos pacientes con
infeccion aguda por el VEB presentan neu-
tropenia y trombocitopenia moderada, que
suelen ser benignas y autolimitadas.

El aciclovir (opcion b), aunque disminu-
ye significativamente la replicacién viral en
la orofaringe al inhibir la DNA polimerasa
del VEB, no ha demostrado ningtin beneficio
clinico y no tiene efecto sobre la infeccion
latente. Por lo que, con un grado de evi-
dencia IB, no se recomienda su empleo en
la mononucleosis infecciosa.

Es un paciente que recibe tratamiento in-
munosupresor en el que probablemente exis-
ta una infeccion aguda por VEB con una po-
sible sobreinfeccién bacteriana, dada la
elevacion de la proteina C-reactiva (PCR) y
de la procalcitonina. En este caso seria ade-
cuado no sélo continuar con tratamiento sin-
tomatico (opcion d) sino, también, afiadir tra-
tamiento antibidtico (opcion e).

El paciente ingresa con tratamiento anti-
térmico, cefotaxima (200 mg/kg/dia) y aci-
clovir (30 mg/kg/dia). Durante las primeras
24 horas continda con fiebre, aunque he-
modindmicamente esta estable y sin sangra-
do activo. Avisan al pediatra de guardia por-
que comienza a precisar oxigeno a 1 [pmen
gafas nasales, asi como disminucion de la
diuresis con ligero aumento de la distension
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abdominal y aparicion de edemas generali-
zados. La TA es 118/55 mmHg, la FC 107
Ipm, y a la exploracion ha aumentado el ta-
mano hepatico a 8-9 cm.

Se realiza radiografia de torax que no
muestra signos de insuficiencia cardiaca ni
infiltrados pulmonares, y se repite un anali-
sis de sangre con: Hb 8,5 g/dL, leucocitos
2.720/mm? con neutrdfilos 1.860/mm», pla-
quetas 71.000/mm?, bioquimica sérica con
urea 25 mg/dL, creatinina 0,5 mg/dL, bili-
rrubina total 4,5 mg/dL, GOT 1.062 U/L, GPT
479 U/L, GGT 324 U/L, LDH 10.400 U/L,
fosfatasa alcalina 458 U/L, albdmina 2,1 g/dlL.

:Qué medida terapéutica podria conside-
rar?

a. Iniciar tratamiento con gammaglobulina

b. Comenzar tratamiento con metilpredni-
solona

c. Realizar expansién volémica con suero sa-
lino fisiolégico

d. Repetir ecografia abdominal

e. Realizar una ecocardiografia

La respuesta correcta es la b

El uso de esteroides (opcion b) en la in-
feccion por VEB es controvertido. Un estu-
dio multicéntrico objetivé que la combina-
cién de aciclovir y prednisona reducia en la
orofaringe la replicacion viral sin afectar a la
duracién de los sintomas. Estudios en los que
han utilizado sélo esteroides han observado
que inducen una ligera mejoria con dismi-
nucion de la linfadenopatia y del edema de
mucosa, sin alterar la respuesta seroldgica.
En cambio, un meta-analisis posterior no en-
cuentra suficiente evidencia para su uso. Por
tanto, no se recomienda (grado de evidencia
IB) como tratamiento de rutina en la mono-
nucleosis. Sin embargo, podria considerarse
su utilizacion en la mononucleosis infeccio-
sa complicada como la obstruccién de la via
aérea alta (grado 11B), la afectacion hepatica

grave, como la que aparece en este pacien-
te con ascenso progresivo de enzimas hepa-
ticas y del tamafio del higado; o también, se
podrian emplear en el caso de anemia apla-
sica o anemia hemolitica.

En este caso, no estaria indicado realizar
una expansién volémica con suero fisiol6gi-
co (opcidn c), porque es un paciente con ten-
sion arterial y frecuencia cardiaca normales,
probablemente la disminucién de la diure-
sis, los edemas y el aumento del liquido in-
tersticial estén producidos por la hipoalbu-
minemia.

Otras medidas terapéuticas como inter-
leukina-2, interferén alfa y gammaglobulina
intravenosa (opcion a) no han demostrado
ningln beneficio.

La ecografia abdominal (opcién d), aun-
que es una técnica poco cruenta, en este mo-
mento no cambiaria la actitud terapéutica.
Tampoco la ecocardiografia (opcién e) apor-
tard informacién relevante en un paciente
que posiblemente tenga un funcién cardia-
ca que parece conservada con tensiones ar-
teriales y frecuencia cardiaca dentro de va-
lores normales y con una radiografia de térax
sin cardiomegalia.

El nifo sigue presentando fiebre con de-
caimiento, precisa oxigeno a 2 [pm en gafas
nasales y mantiene diuresis tras la admi-
nistracion de una dosis de furosemida. Se
realiza otro control analitico con Hb 8,1 g/dlL,
leucocitos 3.660/mm? con neutrdfilos
1.940/mm? con 13% de formas inmaduras y
vacuolas citoplasmaticas en polimorfonu-
cleares, plaquetas 65.000/mm?3, tiempo de
protrombina 44%, fibrinogeno 75 mg/dL, el
tiempo cefalina no coagula. Bioquimica sé-
rica: glucosa 73 mg/dL, bilirrubina total 5,1
mg/dL, bilirrubina conjugada 3,5 mg/dL, GOT
877 U/L, GPT 380 U/L, GGT 318 U/L, LDH
7690 U/L, fosfatasa alcalina 450 U/L, PCR 8
mg/dL, procalcitonina 3,6 ng/mL, ferritina
> 7.500 ng/mL (normal 7-140 pg/L o ng/mL),
colesterol 110 mg/dL, triglicéridos 256 mg/dlL.
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TABLA IlI. Agentes desencadenantes del sindrome

hemofagocitico

Infeccioso

e Virus: Epstein-Barr, CMV, herpes simple, parvo-
virus, varicela zoster, herpes virus tipo 8, VIH

e Bacteria: Brucella, bacterias gramnegativas, mi-
cobacteria tuberculosa

e Hongos: Aspergillus, Candida sp

® Protozoos: Leishmania

Neoplasia
Leucemias, linfoma no Hodgkin

Autoinmune

Artritis idiopatica juvenil de comienzo sistémico o
poliarticular, lupus eritematoso sistémico, poliarte-
ritis nodosa, enfermedad mixta del tejido conecti-
vo, esclerosis sistémica, sarcoidosis

Otras

Enfermedad linfoproliferativa ligada al cromosoma
X, enfermedad de Chediak-Higashi, sindrome de Gris-
celli tipo 1, enfermedad de Kawasaki

:Cual es el diagnéstico mas probable?

a. Sindrome hemofagocitico

b. Sindrome de activacién macrofagica en
paciente con artritis idiopatica juvenil

c. Brote de artritis idiopatica juvenil

d. Leucemia mieloide aguda

e. Hemocromatosis

Las respuestas correctas son laay lab

El sindrome hemofagocitico (opcion a) o
linfohistiocitosis hemofagocitica (LHH) es una
disregulacion inmune que puede tener en la
forma familiar una base genética o aparecer
de forma secundaria asociado a un amplia
variedad de agentes desencadenantes (Tabla
[11). La infeccién, y sobre todo por el VEB,
es la principal causante de LHH secundaria
en nifos sanos e inmunodeprimidos.

En respuesta a este estimulo antigénico,
se produce una liberacién masiva e incon-
trolada de citocinas por los linfocitos T e
histiocitos activados en los tejidos. Asi, la fie-
bre es causada por liberacién de prosta-

Figura 1. Biopsia de médula 6sea en paciente con sindrome
hemofagocitico. Los histiocitos fagocitan a plaquetas (flechas
negras) y a células nucleadas rojas (flechas rojas).

glandina E2, la coagulopatia por liberacién
de factores tisulares procoagulantes, la dis-
funcién hepdtica por los TNF-a y TNF-y, la
hipertrigliceridemia es debida a la inhibicién
de la actividad de la lipoprotein lipasa y, ade-
mas, se objetiva hemofagocitosis (Fig. 1) en
médula 6sea e infiltracién histiocitaria. Cur-
sa con fiebre prolongada, decaimiento, he-
patoesplenomegalia de grandes proporcio-
nes, linfadenopatias, coagulopatia con
hipofibrinogenemia, citopenia de dos o tres
series hematopoyéticas, y puede aparecer ic-
tericia, ascitis y edemas. Todo ello es com-
patible con el cuadro clinico con el que ha
debutado este paciente.

El sindrome de activacién macrofagica
(SAM) aparece sobre todo en pacientes con
artritis idiopatica juvenil sistémica (opcién b).
Se presenta clinicamente como una LHH ti-
pica en los que el agente etiolégico pueden
ser los productos metabdlicos derivados del
dano tisular por el cuadro inflamatorio. Pue-
de desencadenarse por una infeccién por VEB
o por CMV. En este caso, el SAM seria la sos-
pecha diagnéstica mas probable.

Habria que realizar el diagnéstico dife-
rencial con un brote de artritis (opcion c),
pero éste se acompana de hiperfibrinogene-
mia, leucocitosis y trombocitosis.

Hay varias enfermedades neoplasicas (op-
cion d) que pueden causar pancitopenia y
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hepatoesplenomegalia, como la leucemia
aguda o cronica, linfoma no Hodgkin o el
neuroblastoma diseminado en higado y mé-
dula 6sea, en estos casos no suele existir una
elevacion tan importante de la ferritina. Tam-
bién se han objetivado elevaciones impor-
tantes de los niveles de ferritina en la hemo-
cromatosis, en pacientes que reciben de
forma repetida transfusiones de concentrado
de hematies o en enfermedades reumatol6-
gicas, como el lupus eritematoso sistémico
y la artritis idiopatica juvenil. Los resultados
del estudio HLH-94 indicaron que niveles de
ferritina superiores a 500 pg/L eran 80% es-
pecificos para el diagnéstico de LHH. La he-
mocromatosis (opcion e) es una enfermedad
genética en la que la clinica es debida al de-
posito de hierro en los tejidos y, aunque cur-
sa con alteraciones hepaticas, no se acom-
pana de esplenomegalia ni fiebre prolongada.

A las 48 horas ingresa en cuidados inten-
sivos con el diagnostico de sospecha de sin-
drome hemofagocitico. Se pauta transfusion
de concentrado de hematies y de plasma fres-
co congelado, y se hace una nueva radio-
grafia de térax que muestra infiltrados peri-
hiliares, por lo que se cambia la antibioterapia
a ceftazidima y amikacina.

En los resultados de la serologia destaca
una IgM positiva para VEB con IgG débil-
mente positiva. Se realiza puncion aspirado
con biopsia de médula 6sea, objetivando en
el medulograma una médula ésea reactiva
postinfecciosa. Se inicia tratamiento con me-
til-prednisolona (3 mg/kg/dia) por hepatopa-
tia y sospecha de sindrome hemofagocitico
secundario a enfermedad reumatica.

Para el tratamiento del posible sindrome de
activacion macrofagica, ;qué otro trata-
miento afadiria si continuara la progresion
clinica?

a. Inmunoglobulinas
b. Ciclosporina

c. VP-16 o etopésido

d. Plantear el caso al servicio de hematolo-
gia como posible trasplante alogénico de
médula 6sea

e. Anfotericina B liposomal

La respuesta correcta es la b

El tratamiento de la LHH debe iniciarse in-
mediatamente cuando el paciente cumpla
los criterios diagndsticos descritos en la Ta-
bla IV, puesto que un retraso en el tratamiento
puede suponer una progresion fatal hacia un
fallo multiorganico irreversible. Al inicio del
cuadro puede no demostrarse la hemofago-
citosis y muchas veces es necesario repetir
el estudio de médula 6sea.

En la LHH es preciso parar el cuadro in-
flamatorio causado por la liberaciéon masi-
va de citocinas, para ello se emplearan los
esteroides, las inmunoglobulinas a dosis al-
tas (400 mg/kg/dia durante 3-5 dias), la ci-
closporina A por su accién inmunosupreso-
ra sobre los linfocitos y el etopésido o VP-16.
Segtn el protocolo LHH-2004, el paciente
mayor de un afio en el que no se sospecha
una forma familiar, se puede ensayar un tra-
tamiento inicial con esteroides e inmuno-
globulinas.

En un paciente con LHH secundaria a en-
fermedad reumatica (SAM), se debe suprimir
la medicacién no esteroidea y en la mayoria
de las ocasiones responde al tratamiento con
esteroides a 2-4 mg/kg/dia. También se pue-
de emplear la ciclosporina (opcién b) como
farmaco de primera eleccion o en el caso de
que no exista una rapida mejoria con los es-
teroides. En nifos con SAM, las inmunoglo-
bulinas (opcion a) suelen no ser eficaces, aun-
que si se ha observado buena respuesta en
pacientes adultos y cuando se ha asociado
con esteroides. Si a pesar de la asociacién de
esteroides y ciclosporina no hubiera res-
puesta, se recomienda emplear el protocolo
LHH con dexametasona, etopdsido (opcion
¢) y ciclosporina.
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TABLA 1V. Criterios diagnésticos en la linfohistiocitosis hemofagocitica

Criterios mayores

1. Fiebre: temperatura mayor de 38,5 °C durante = 7 dias

2. Esplenomegalia: bazo palpable > 3 cm por debajo del reborde costal

3. Citopenia de = 2 lineas celulares
e Hemoglobina < 9 g/dL (< 10 g/dL en menores de 1 mes)
e Plaquetas < 100.000/mm3
* Neutrdfilos < 1.000/mm3

4. Hipertrigliceridemia o hipofibrinogenemia
e Triglicéridos > 3 mmol/L (265 mg/dL), o mas de 3 desviaciones estandar de su rango normal para la edad
e Fibrinégeno < 1,5 g/L, o mas de 3 desviaciones estandar de su rango normal para la edad

5. Hemofagocitosis: demostrada en médula 6sea, bazo, o ganglios linfaticos. Sin evidencia de malignidad.
Al principio, puede no encontrarse y por ello es conveniente repetir el medulograma y/o biopsiar

otros tejidos

Criterios alternativos

a. Actividad de células NK (natural killer) ausente o baja

b. Ferritina sérica = 500 pg/L o ng/mL
c. Receptor soluble de IL-2 (CD25) = 2.400 U/L

Diagnostico

* Requiere la presencia de todos los criterios mayores. El criterio (a) o una combinacion del (b) y (c) podria

sustituir alguno de los criterios mayores

e Con cuatro criterios mayores y una sospecha diagnéstica muy alta, se podria iniciar tratamiento porque

el retraso puede ser fatal

Adaptado de McClain KL. Hemophagocytic lymphohistiocytosis. Uptodate (version 16.2) mayo 2008. www.uptodate.com 2008.

El trasplante alogénico de progenitores he-
matopoyéticos (opcion e) es el tnico trata-
miento curativo en las formas genéticas. En
este paciente, no existe sospecha de que sea
una forma familiar y ademas se identificé el
VEB como agente causal.

Cuando sea posible, en la LHH se inten-
tara eliminar el estimulo antigénico, mante-
niendo en este caso la terapia antiviral. La
anfotericina B liposomal (opcién e) se usard
en el caso de sospecha de LHH asociado a
Leishmania, ya que esta terapia antimicro-
biana puede por si sola revertir el cuadro cli-
nico.

El resultado de la biopsia de médula 6sea
confirma signos displasicos reactivos y fe-
nomenos moderados de histiohemofagoci-
tosis. Se pautaron tres ciclos de inmunoglo-
bulinas (400 mg/kg/dia) y se mantuvieron
esteroides, ceftazidima, amikacina y terapia

antiviral. Al cuarto dia de ingreso en UCIP
presenta recuperacion progresiva de las se-
ries hematopoyéticas (Hb 9,4 g/dL, leucoci-
tos 7.010/mm3, plaquetas 126.000/mm?>.
Continda con hepatomegalia y en los con-
troles analiticos, aunque hay disminucion de
GOT y GPT, existe ascenso de parametros
de colestasis con bilirrubina total de 11,4
mg/dL (directa 7,8 mg/dL), GGT 1.026 U/L
y fosfatasa alcalina 710 mg/dL.

:Qué tratamiento utilizaria para la colesta-
sis?

a. Fenitoina

b. Acido ursodesoxicélico

c. Vitaminas hidrosolubles

d. Vitaminas liposolubles

e. Aporte caldrico con férmulas con LCT

Las respuestas correctas son laby lad
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En el tratamiento de la colestasis puede
utilizarse el acido ursodesoxicélico (opcion
b), a dosis de 15-30 mg/kg/dia en tres do-
sis. Es un &cido biliar hidrofilico no téxico
que produce desplazamiento de los acidos
biliares mas téxicos, aumenta el flujo biliar
y tiene cierto efecto citoprotector sobre los
hepatocitos.

En los procesos que cursan con colestasis
existe dificultad para la absorcién de grasa y
vitaminas liposolubles: A, D, E y K (opci6n
d), que deben ser repuestas. La dosis de vi-
tamina A es de 5.000 U/dia oral, no se debe
emplear a mds dosis por el riesgo de pro-
ducir metabolitos potencialmente hepatot6-
xicos. El déficit de vitamina E causa desmie-
linizacion de los nervios periféricos y debe
aportarse a una dosis de 5-15 U/kg/dia por
via enteral en dosis Gnica. La vitamina D se
administrard en forma de 25-hidroxivitami-
na D3 (3-5 mg/kg/dia) o como 1,25-hidroxi-
vitamina D3 (0,1 mg/kg/dia). La dosis de vi-
tamina K es de 5 mg/dia por via enteral y si
la colestasis es grave serd intramuscular (2-5
mg/mes). Para evaluar el tratamiento se debe
monitorizar la concentracién sérica de vita-
minas Ay E, o esta Gltima sustituirla por la
relacién vitamina E/lipidos, que debe ser su-
perior a 0,6 mg/g.

Para mejorar la absorcién de la grasa, se
usaran férmulas con acidos grasos de cade-
na media o MCT (opcién e), que no requie-
ren sales biliares para su absorcion y pasan
directamente a la circulacion portal.

El tratamiento de la colestasis no incluye
la fenitoina (opcidn a), sino el fenobarbital,
que produce incremento del flujo biliar y ali-
via el prurito. La dosis es de 3-10 mg/kg/dia,
los efectos secundarios incluyen cierto efec-
to sedante y puede incrementar el déficit de
vitamina D.

En los dias sucesivos, presenta mejoria
importante del estado general, aunque con-
tinda teniendo algun pico febril. En los con-
troles analiticos se ha normalizado la coa-

gulacion, con glucemias y proteinas totales
normales, las enzimas hepaticas han mejo-
rado hasta GOT 165 U/L y GPT 134 U/L y,
aunque mantiene la colestasis se decide alta
de cuidados intensivos al 10° dia de ingre-
so. Posteriormente, presenta mejoria pro-
gresiva con descenso de hepatomegalia y
desaparicion de colestasis. Al cabo de un
mes y medio es dado de alta a su domi-
cilio.

DIAGNOSTICOS FINALES

Artritis idiopatica juvenil

Infeccion aguda por virus de Epstein-Barr

Sindrome hemofagocitico secundario a
enfermedad reumatica (sindrome de activa-
cion macrofagica)

Disfuncion hepatica con colestasis
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A. Serrano

CASO CLINICO

Nina de 1 ano y 10 meses que acude a
la urgencia de una clinica privada a primera
hora de la noche, por fiebre hasta 38 °C de
24 h de evolucion. En las dltimas horas se
asocio tos perruna y dificultad respiratoria;
le han administrado un aerosol de budeso-
nida y dos de adrenalina sin mejoria, por
lo que la derivan a este Hospital. En el ser-
vicio de urgencias presenta buen estado
general, estridor audible sin fonendo, tira-
je subcostal y supraesternal, FC 167 Ipm,
temperatura 36,9 °C, SatO; por pulsioxi-
metria 90-91% con aire ambiente, puntua-
cion en la escala de Taussing de 9-10 (Ta-
bla ).

Entre los antecedentes personales, ha pre-
sentado un episodio de bronquiolitis a los 10
meses y dos de laringitis aguda sin precisar
ingreso hospitalario. Esta diagnosticada de

NINA CON TOS PERRUNA, FIEBRE
E INSUFICIENCIA RESPIRATORIA

dermatitis atopica. No presenta alergias co-
nocidas y ha sido vacunada correctamente,
incluida vacuna contra el neumococo (Pre-
venar®). Peso 9,470 kg (P3).

:Cual es su sospecha diagnéstica?

a. Aspiracion de cuerpo extrafio
b. Bronquitis espastica

c. Crup
d. Laringitis espasmodica
e. Epiglotitis

La respuesta correcta es la c

El sintoma guia en esta paciente es el es-
tridor que ademas se acompana de otros sig-
nos de insuficiencia respiratoria (tiraje) y dis-
minucién de la saturacion de oxigeno. En el
momento de ser atendida esta taquicardica
(posiblemente por la administracién de ae-

TABLA . Escala de Taussig (valoracion clinica de la gravedad del crup)

0 1 2 3
Estridor No Leve Moderado Intenso/ausente
Color Normal Normal Normal Cianosis
Retraccion intercostal No Leve Moderada Intensa
Entrada de aire Normal Disminucion leve Disminuida Muy disminuida

Conciencia Normal

Intranquilo

Agitado Somnoliento

Puntuacion: leve: < 5, leve-moderado: 5-6, moderado: 7-8, grave: > 8.

-113 -
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TABLA I1l. Causas mds frecuentes de estridor

Via aérea extratoracica
e Supraglética
— Epiglotitis
— Abscesos retrofaringeo y periamigdalino
— Angioedema
— Difteria
e Gldtica y subgldtica
— Crup (laringotraqueitis)
— Laringomalacia
— Traqueomalacia
— Pardlisis cuerdas

Via aérea intratoracica
— Anillos vasculares
— Arteria pulmonar aberrante
— Adenopatias
— Cuerpos extranos
— Tumores

rosoles de adrenalina y la insuficiencia res-
piratoria) y no tiene fiebre.

El estridor es un ruido de alta intensidad
que se produce por el paso de aire de forma
turbulenta por una via aérea estrecha. Pue-
de ser inspiratorio, siendo su origen en la via
aérea extratordcica (mas frecuente), espira-
torio si es en la via aérea intratoracica o bi-
fasico, indicando que la obstruccioén es fija
o esta en las cuerdas vocales, donde el ca-
libre de la via aérea es menor (en la tabla Il
se muestran las causas de estridor).

El crup (opcidn c) es una enfermedad fre-
cuente en nifios de 3 meses a 3 afnos. Se pro-
duce por una inflamacién de la laringe y de
la via aérea subgldtica. El inicio de los sin-
tomas, que son catarrales, es gradual. En las
siguientes 12-48 horas aparecen fiebre, ron-
quera, tos perruna y estridor. Si la obstruc-
cion de la via aérea progresa aparecen los
signos de insuficiencia respiratoria, aumen-
ta el estridor, presentan taquipnea y puede
acompanarse de agitacién o somnolencia.
En las fases de agitacion empeora el cuadro
al aumentar la presion negativa en la via aé-
rea, aparece tiraje subcostal, supraesternal e
intercostal, pudiendo disminuir los ruidos
respiratorios en la auscultacién. Suele ma-

nifestarse por la noche, al final del otofio e
invierno (de septiembre a diciembre) en el
hemisferio norte y es mas frecuente en nifnos
que en nifas (1,4/1). Tiene un curso corto,
en el 60% de los casos se resuelve la tos en
48 horas, pero en algunos nifos puede per-
sistir durante una semana.

Aunque el crup es la laringotraqueitis
aguda viral, algunos autores también in-
cluyen de forma incorrecta la laringitis es-
pasmadica recurrente o crup espasmadico,
la epiglotitis y la laringotraqueitis bacte-
riana, laringitis membranosa o crup bacte-
riano.

La laringitis espasmddica (opcién d) se ca-
racteriza por la aparicién aguda de estridor
durante la noche, es de corta duracion (va-
rias horas) y cesa bruscamente; no es el caso
de esta paciente, que tiene un curso mas pro-
longado. Aparece en nifios entre 3 meses y
3 afos y no suele acompanarse de fiebre,
aunque en ocasiones tienen una infeccion
respiratoria leve con febricula. En muchos
casos es recurrente, por ello algunos autores
lo han relacionado con enfermedades até-
picas (la paciente presentaba dermatitis ato-
pica). En las fases iniciales puede confundirse
con la laringotraqueitis.

La epiglotitis (opcién e) es una enferme-
dad muy grave porque causa obstruccién
brusca e importante de la via aérea; esta pro-
ducida por una bacteria, Haemophilus in-
fluenzae tipo b; se produce en nifios entre 3
y 7 ahos. En Espafia, desde que se introdu-
jo la vacuna contra este germen, practica-
mente estd erradicada. Los patégenos que la
producen actualmente son: H. influenzae ti-
pos Ay F, H. parainfluenzae, Streptococcus
pneumoniae, Staphylococcus aureus, Strep-
tococcus beta-hemolitico grupos A, By F. Los
pacientes presentan voz gangosa, fiebre alta,
aspecto toxico con letargia, babeo continuo
y estridor inspiratorio intenso con evolucién
a insuficiencia respiratoria aguda progresiva
grave (no es el caso de esta paciente). No
pueden tumbarse y adoptan una postura en
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tripode, sentados apoyados en las piernas e
inclinados hacia delante, con el cuello ex-
tendido y la boca abierta. Se trata con anti-
bidticos, se recomienda una cefalosporina
de tercera generacion (ceftriaxona o cefo-
taxima) durante 7-10 dias y suele ser nece-
saria la intubacion, en general durante 48
horas.

En la bronquitis espastica (opcién b) no se
produce estridor, se auscultan sibilancias y
espiracién alargada con signos mds o menos
graves de dificultad respiratoria. Se trata con
broncodilatadores. Hay pacientes que tienen
antecedentes de bronquiolitis previas (como
es el caso de esta paciente, pero esta nifa
no tiene broncoespasmo en la auscultacién
y ademas presenta estridor).

La aspiracion de un cuerpo extraio (op-
cién a) siempre se tendrd presente y se in-
vestigara sobre esa posibilidad. Suele existir
un episodio previo de atragantamiento y tos,
aunque no siempre lo refieren, dificultando
el diagnostico. La edad tipica es entre 6 me-
ses y 2 anos, cuando los nifios se llevan ob-
jetos a la boca. Segtin donde quede alojado
el objeto, pueden presentar estridor e insu-
ficiencia respiratoria sin fiebre desde el in-
cidente o manifestarse tiempo después con
neumonia, atelectasia... La ronquera y la tos
perruna suelen estar ausentes. El tratamien-
to consiste en la extraccion del cuerpo ex-
trafio mediante broncoscopia rigida, la pre-
sencia de estridor indica que es urgente su
extraccion.

:Cudl le parece el germen que produce con
mayor frecuencia el crup?

a. Parainfluenza

b. Virus respiratorio sincitial (VRS) y adeno-
virus

c. Influenza

d. Rinovirus y enterovirus

e. Metapneumovirus

La respuesta correcta es la a

El virus parainfluenza tipo 1 es el germen
que produce con mayor frecuencia el crup
(aproximadamente en el 75% de los casos),
fundamentalmente en las epidemias de oto-
fio e inicio del invierno. El parainfluenza tipo
2 en ocasiones produce epidemias siendo el
curso clinico mas leve, el tipo 3 produce ca-
sos esporadicos pero mas graves.

El virus respiratorio sincitial y adenovirus
(opcién b) también pueden producirlo aun-
que suelen ser cuadros de infeccion pul-
monar.

El virus influenza (opcién c) raramente
produce crup, pero tiene un curso mds gra-
ve. El virus influenza se transmite de perso-
na a persona a través de las secreciones res-
piratorias. En las infecciones no complicadas
debuta con fiebre de aparicién aguda, cefa-
lea, mialgias y mal estado general. Se acom-
pafia de sintomas respiratorios como tos, do-
lor de garganta vy rinitis. Suele tener una
evolucién autolimitada y mejora progresi-
vamente en 2 a 5 dias. Como complicacio-
nes puede producir neumonia intersticial,
otitis media, laringotraqueitis (crup), bron-
quitis y raramente bronquiolitis. La compli-
cacién mds grave es la neumontia sobre todo
en los nifos de alto riesgo que pueden so-
breinfectarse por S. pneumoniae o S. aureus.
Como complicaciones neurolégicas se han
descrito meningitis aséptica, mielitis trans-
versa, sindrome de Guillain-Barré, encefali-
tis postinfecciosa o encefalomielitis dise-
minada, encefalopatia, crisis febriles, miositis
y rabdomiolisis, también pueden producir
miocarditis, pericarditis y shock toxico.

Los rinovirus y enterovirus (Coxsackie y
echovirus) (opcion d) pueden producir casos
esporadicos de crup que suelen ser leves.

Los metapneumovirus (opcion e) produ-
cen infecciones respiratorias pulmonares y
raramente crup.

Si sospecha infeccién por parainfluenza
o VRS en pacientes ingresados deben utili-
zarse medidas de aislamiento de contacto
respiratorio, con bata y guantes si se toca
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TABLA I11. Valoracién de la gravedad de los pacientes con laringitis aguda (escala de Westley)

Sintoma 0 1 2 3 4 5

Estridor No Al agitarse En reposo

Retracciones No Leves Moderadas Intensas

Ventilacién Normal Disminuida Muy disminuida

Cianosis No Al agitarse En reposo
Conciencia Normal Alterada

Crup leve: < 2 puntos; crup moderado: 3-7 puntos; crup grave: = 8 puntos.

al paciente. Si la sospecha es por influenza
también se utilizaran mascarillas.

:Qué tratamiento instauraria en esta pa-
ciente diagnosticada de crup?

a. Humedad ambiental

b. Oxigeno y aerosol de adrenalina

c. Oxigeno, prednisona oral y aerosol de
adrenalina

d. Oxigeno y dexametasona intravenosa

e. Oxigeno, dexametasona oral y adrenali-
na en aerosol

La respuesta correcta es la e

Todo paciente que acuda a urgencias con
sintomas respiratorios debe evaluarse la sa-
turacion de oxigeno por pulsioximetria, tam-
bién es imprescindible conocer la FC, FR'y
temperatura. Si la SatO; es inferior del 92%
o tienen distrés respiratorio moderado o gra-
ve, deben recibir oxigenoterapia, que se ad-
ministrara himedo. Esta paciente presenta-
ba una SatO, del 90-91% por lo que se debe
administrar oxigeno (opciones b, c, d y e).

Respecto al tratamiento farmacoldgico, se
ha evidenciado el beneficio de los corticoi-
des y de la adrenalina nebulizada que son
las piezas clave del tratamiento (opciones ¢
y e). Su administracién depende de la gra-
vedad de los sintomas.

Actualmente la humedad ambiental no se
recomienda (opcién a) ya que los Gltimos es-
tudios (revision Cochrane) concluyen que no

hay evidencia de que la inhalacién de aire
humidificado, en nifios con crup leve-mo-
derado, produzca una mejoria en la evolu-
cion clinica. Se ha empleado con la idea de
que la humedad mejoraria el aclaramiento
de las secreciones. No hay que olvidar que
en algunos casos puede favorecer el bron-
coespasmo. Si el paciente se agita al admi-
nistrar el aerosol, éste debe ser retirado.

Los corticoides estan recomendados en
esta patologia por todos los autores. Por su
efecto antiinflamatorio, disminuyen el ede-
ma de la mucosa laringea en los nifnos con
crup y han demostrado una mejoria clini-
ca. Una revision Cochrane del afio 2006 re-
alizada con 31 estudios sobre el uso de cor-
ticoides en el crup, se llegd a la conclusién
de que los corticoides producen una mejo-
ria en la puntuacién de Westley (Tabla Ill) a
las 6 y 12 horas de forma significativa; no fue
evidente a las 24 horas. En los pacientes tra-
tados con corticoides se produjeron menos
visitas y reingresos en los servicios de ur-
gencias, una disminucion en la estancia en
urgencias o en la sala de hospitalizacién, y
una disminucién en el empleo de aerosoles
con epinefrina de forma repetida.

El corticoide mas utilizado es la dexame-
tasona, por ser el mas barato, de accion mas
prolongada y mas facil de administrar por sus
presentaciones oral, intramuscular e intra-
venosa y sin efecto mineralocorticoide. Los
nifos con crup grave tratados con dexame-
tasona tuvieron un porcentaje menor de in-
tubacion vy, en el caso de ser intubados, fue
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durante menos tiempo y con menos reintu-
baciones una vez extubados. Se recomienda
la via oral en una dosis Gnica de 0,6 mg/kg
(méaximo, 10 mg); su accién comienza en-
tre 1-2 horas de su administracion, siendo
maxima a las 6 horas y manteniendo niveles
entre 36-72 horas. Para la administracién oral
se puede utilizar el preparado oral, 1 mg =1
mL o la preparacion intravenosa, 4 mg = 1
mL. Si el paciente no tolera la via oral por vo-
mitos, se aconseja la via i.m. (algunos auto-
res piensan que es menos efectiva que la oral)
o i.v. si tiene canalizada una via venosa. En
pacientes con laringitis leve o moderada se
puede utilizar budesonida nebulizada a do-
sis de 2 mg (2 mL de la solucién en 4 mL de
suero fisiol6gico) en vez de dexametasona.
Su accién aparece entre 2 y 4 horas después
de su administracién. Puede tener un efecto
aditivo a la dexametasona oral, por lo que
si la laringitis es grave, se pueden utilizar jun-
tos en el mismo aerosol; la budesonida se ad-
ministrara cada 12 horas.

La mayoria de los trabajos aconsejan uti-
lizar una dosis tnica de corticoides, pero en
los nifios mas graves pueden utilizarse 4 do-
sis de dexametasona (cada 12-24 horas) o
budesonida durante 2 dfas.

No se han encontrado efectos adversos
con el uso de corticoides en una sola do-
sis, aunque existe riesgo de sangrado diges-
tivo y sobreinfeccion bacteriana si el trata-
miento es mas prolongado. El sangrado
gastrointestinal es mas frecuente en los pa-
cientes mas graves y, por ello, también pue-
de ser consecuencia de la situacion clini-
ca, ingreso en UCIP, dosis repetidas y altas
de corticoides... Aunque la administracion
de corticoides podria aumentar la carga vi-
ral no se ha evidenciado que aumente el
tiempo de eliminacién de los virus.

En pacientes con crup leve se podrian uti-
lizar dosis mas bajas de dexametasona 0,15
mg/kg pero, aunque hay estudios controla-
dos aleatorizados que demuestran que esta
dosis mas baja puede ser (til, varios meta-

analisis indican un mayor beneficio en las
dosis mas altas, en los pacientes con crup
mas grave.

Otros corticoides menos utilizados han
sido la prednisona y la prednisolona. Esta ul-
tima a dosis 1-2 mg/kg/d en 3 dosis durante
3 dias; el preparado oral (Estilsona®), 1 mL =
13,3 mg, tiene el inconveniente de su me-
nor duracién y menor potencia que la de-
xametasona. La prednisona es un prefarma-
co de la prednisolona, precisa del higado
para su conversion y es 6 veces menos po-
tente que la dexametasona, sélo existe pre-
parado oral (1 mg =1 mL) y equivalen 4 mg
de prednisona a 0,6 mg de dexametasona.
En el momento actual no se recomienda la
prednisona (opcién c) porque precisa mayor
cantidad del preparado y no ofrece ninguna
ventaja sobre la dexametasona.

Si el paciente presenta estridor y tiraje mo-
derado o esta empeorando, debe afiadirse a
los corticoides, aerosoles con adrenalina has-
ta que se inicie el efecto de los corticoides,
alrededor de 6 horas (por ello la mejor op-
cién en esta paciente es la e).

La adrenalina en aerosol ha demostrado
una mejoria clinica en el crup aunque no se
ha demostrado que disminuya la estancia
hospitalaria. Produce una vasoconstriccion
de las arteriolas precapilares mediante la
estimulacién de los alfarreceptores, descen-
diendo la presion hidrostatica y conducien-
do a una reabsorcién del fluido, con dismi-
nucion del edema de la mucosa laringea. Su
efecto comienza a los 10 minutos siendo ma-
ximo a la media hora, con una duracion de
2 horas, retornando el paciente a su situa-
cién inicial. Por tanto no altera el curso na-
tural de la enfermedad ni a corto ni a largo
plazo. Puede emplearse adrenalina racémi-
ca 0,05 mL/kg/dosis (mdximo, 0,5 mL) en
una solucién al 2,25% diluido en 3 mL de
suero salino fisiolégico, en nebulizacién du-
rante 15 minutos. Al no estar comercializa-
da en Espafa y ser igual de efectiva, se pue-
de utilizar adrenalina estandar (adrenalina
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L) cuya presentacion es 1:1.000 (1 mg = 1
mL), la dosis recomendada es 0,5 mL/kg/do-
sis sin diluir (maximo, 5 mL) nebulizada en
15 min. La nebulizacién de adrenalina se
puede repetir cada 15-20 minutos. En el crup
grave la administracion repetida disminuye
la necesidad de intubacion.

Para la administracion de farmacos en ne-
bulizacién en la laringitis, se utilizaran flu-
jos de oxigeno o aire a 5 litros por minuto,
para que las particulas se depositen en la fa-
ringe (en el asma se utilizaran superiores, 7
litros/min). Si se utilizan 3 o mas dosis de
adrenalina en dos horas, el paciente debe ser
monitorizado. Una vez que ha mejorado con
el tratamiento, se recomienda un tiempo de
observacién en urgencias, que varia entre 4-
10 horas, segun la gravedad inicial. Los pa-
cientes graves que no reciben alimentacion
oral precisaran también fluidoterapia.

No estan indicados otros tratamientos
como antitusigenos, descongestivos, ni anti-
bidticos, sélo antipiréticos o analgésicos si
se precisan. En el crup grave por virus in-
fluenza A o B debe considerarse el trata-
miento con inhibidores de neuraminidasa
(oseltamivir o zanamivir).

A la paciente se le administré oxigeno con
gafas a 2 litros y adrenalina en aerosol 4 mg
(4 mL en 5 mL de SSF); no se evidencia una
clara mejoria por lo que ingresa en la sala de
hospitalizacién para continuar con trata-
miento y vigilancia. En la sala (30 minutos
de su ingreso) aumenta la temperatura a 39,2
°C y el estridor, administrandose ibuprofeno
y una dosis de prednisolona oral (1,4 mL).

En esta paciente seria mds adecuada la ad-
ministracion de dexametasona, como ya se
ha comentado, que tiene una accién mas pro-
longada que la prednisolona y deberia ha-
berse administrado ya desde su ingreso. La
dosis de prednisolona administrada para su
peso es 1,5 mg/kg, dosis adecuada porque
se recomienda entre 1-2 mg/kg. Como se ha

TABLA 1V. Indicaciones de ingreso hospitalario
en el crup

¢ Necesidad de oxigeno suplementario

e Tiraje y taquipnea moderados (pueden conducir
a fatiga y agotamiento)

e Sin tolerancia oral o clinica de deshidratacion

e Edad menor de 6 meses

e Incapacidad familiar de entender la enfermedad
o el tratamiento

e Imposibilidad de volver a acudir al hospital en
poco tiempo
e Visita recurrente en menos de 24 horas

descrito, el crup tiene una evolucién fluc-
tuante con fases de mejoria y otras de em-
peoramiento, relacionandose con la agita-
cién y, en esta paciente, también con el
aumento de temperatura. Las indicaciones
de ingreso hospitalario en el crup se mues-
tran en la tabla IV.

Estando con buen estado general, dos ho-
ras mas tarde aumenta la dificultad respira-
toria coincidiendo con agitacion, la SatO: es
de 100% con oxigeno en gafas nasales a 2
litros/min.

Habia recibido 3 dosis de adrenalina en
aerosol en 6 horas, una dosis de budesonida
en aerosol hacia 6 horas y una dosis de cor-
ticoide oral (prednisolona) 1 hora 30 minu-
tos antes. Tiene canalizada una via venosa
por la que recibe fluidoterapia.

:Qué haria en este momento?

a. Una gasometria

b. Un hemograma con reactantes de fase agu-
da (proteina C reactiva -PCR-y procal-
citonina —PCT-)

c. Traslado a UCI pediatrica (UCIP)

d. Corticoides i.v. y vigilar porque mejorara
rapidamente

e. Repetir aerosol de adrenalina y vigilar

La respuesta correcta es la e
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TABLA V. Tratamiento de la laringitis viral (crup)

e Paciente tranquilo y confortable

e \/ia aérea permeable (oxigenoterapia si SatO, <
92%)

e Adrenalina 1/1.000 en aerosol 5 mg (5 mL) con
flujo de oxigeno a 5-6 litros

* Dexametasona oral 0,6 mg/kg [si vomita o no to-
lera: budesonida inhalada 2 mg (junto con la adre-
nalina)] o dexametasona i.m. 0,6 mg/kg
— Mejoria:

- Alta a domicilio en 3-10 horas
— Sin mejoria
- Adrenalina en aerosol ¢/2 horas
- Budesonida inhalada ¢/12 h (junto adrenalina)
- Dexametasona 0,6 mg/kg/d c/12-24 h, o.r.,
im., oi.v.
- Ingreso en Sala o UCIP segtin gravedad

Como se ha comentado previamente, la
adrenalina en aerosol tiene un tiempo de ac-
cion de 2 horas y posteriormente la paciente
vuelve a su estado previo, esta paciente ha re-
cibido 3 aerosoles, pero con un intervalo de
2 horas, por lo que se podria administrar otro
aerosol de adrenalina (opcién e) hasta que el
corticoide comience a hacer efecto (s6lo ha
pasado 1 h 30 min), también se ha comen-
tado que la accién de los corticoides no es in-
mediata, tanto si es por via oral como i.v.; co-
mienza sobre 1-2 horas, siendo su efecto
maximo a las 6 horas. Administrar una dosis
de corticoide i.v.; aunque tenga una via ve-
nosa canalizada, no seria lo mds adecuado ya
que la via oral es igual de efectiva (opcién d).
De todas maneras no hay que olvidar que es
una paciente que no ha mejorado y que pue-
de empeorar rapidamente y precisar ingreso
en UCIP (opcién c). El tratamiento de la la-
ringitis se muestra en la tabla V.

La vigilancia del paciente con crup debe
ser clinica valorando los signos de insufi-
ciencia respiratoria. Dependiendo de la evo-
lucion, pueden realizarse una gasometria
(opcién a) y una analitica (opcién b), pero
muchas veces irritar a estos pacientes (prac-
ticando una analitica) hace que aumente el

Figura 1. Rx de cavum a las 4 horas del ingreso.

Figura 2. Rx de térax AP a las 4 horas del ingreso.

trabajo respiratorio, por lo que el médico va-
lorara si es necesario practicar pruebas com-
plementarias. En estos pacientes la fiebre, la
agitacion, pueden empeorar el trabajo res-
piratorio y aumentar el estridor.

Se administra otro aerosol de adrenali-
na, la temperatura desciende a 36,9 °C con
el antitérmico, disminuyendo el trabajo res-
piratorio y mejorando clinicamente.

A las 4 horas de su ingreso se practica una
gasometria que es normal, Rx de cavum (Fig.
1)y Rx de torax (Fig. 2). Se pauta tratamien-
to con metilprednisolona (Urbason®) i.v. una
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dosis, budesonida (Pulmicort®) inhalada c/12
hy adrenalina inhalada c/6 h.

A las 11 horas del ingreso comienza de
nuevo con hipertermia, tiraje subcostal, in-
tercostal, supraesternal y supraclavicular y
aleteo nasal, FC 150-160 Ipm por lo que avi-
san al intensivista pediatrico, que decide su
ingreso en UCIP para vigilancia. La pacien-
te esta algo decaida pero con aceptable es-
tado general, no tiene fiebre (36,8 °C) ni as-
pecto toxico, FC 140 Ipm, FR 30 rpm, TA
125/73 mmHg. Presenta estridor inspirato-
rio, tiraje subcostal, intercostal y supraester-
nal intenso. Hipoventilacion generalizada.
Oxigeno en gafas a 2 litros con SatO, 98%.
Gasometria venosa: pH 7,30, PCO; 40
mmHg, bicarbonato 19 mmol/L.

+Qué haria en ese momento?

a. Intubacioén y ventilacién mecanica inva-
siva

. Administrar dexametasona i.v.

. Heliox

. Ventilacion mecanica no invasiva

. Repetir aerosol de adrenalina

o on T

La respuesta mas correcta podria ser la b.
También pueden ser correctas lac, dy e

Esta paciente, como se ha descrito pre-
viamente, empeoraba coincidiendo con pe-
riodos de agitacion, con el aerosol de adre-
nalina mejoraba, también cuando disminuia
la fiebre. Es correcto, por tanto, repetir el ae-
rosol de adrenalina (opcién e) y también ad-
ministrar dexametasona (opcién b). Se habia
administrado metilprednisolona (7 horas an-
tes) que tiene una accién mas corta y el in-
tervalo de dosis recomendado es de 6 horas,
por ello se podia repetir la metilprednisolo-
na o administrar dexametasona que no ha-
bia recibido hasta ese momento, que seria lo
mas correcto, por su accién mas prolongada
y ser mas especifica para el crup (opcién b).
Aunque su situacion clinica no parecia que

precisara ingreso urgente en UCIP, se la tras-
ladé para una mayor vigilancia.

El helio es un gas inerte de baja densidad
no toxico, al administrarlo por via inhalato-
ria disminuye la turbulencia del flujo aéreo a
través de la via aérea estrecha. Su accion es
inmediata. Se administra con mascarilla con
reservorio a una proporcion de helio 60-80%
y el resto oxigeno por lo que se denomina he-
liox (opcién c). Uno de los inconvenientes es
que queda limitada la concentracion de oxi-
geno inspirado en nifos con hipoxia. Aunque
potencialmente disminuye el trabajo respira-
torio, no se ha demostrado una mejoria res-
pecto al tratamiento estandar y puede ser di-
ficil de utilizar por personal no experto, por
ello, en el momento actual no hay razones
suficientes para recomendar su uso rutina-
rio en ninos con crup grave.

En la actualidad se acepta que la ventila-
cién no invasiva (opcién d) puede mejorar la
ventilacion y oxigenacion en pacientes con
obstrucciones de la via aérea, disminuyen-
do su trabajo respiratorio, por lo que puede
utilizarse asociada al tratamiento estandar de
la laringitis.

En este momento no parecen indicadas la
intubacién y ventilacién mecanica (opcién
a) ya que la paciente tiene una gasometria
normal y mejora claramente con el trata-
miento médico, aunque no hay que olvidar
que estos pacientes pueden empeorar brus-
camente y deben vigilarse estrechamente.

En la UCIP se continda con oxigeno, se
pauta dexametasona i.v. (0,6 mg/kg) y aero-
sol de adrenalina 4 mg (4 mL de adrenalina
1/1.000) con mejoria clinica.

Se realiza otra gasometria venosa que
muestra pH 7,33, pCO, 42 mmHg, y una
analitica de sangre con Hb 12 g/dL, Hto 34%,
leucocitos 13.840 mm3 (N 53%, L 12%, C
28%, M 3%), plaquetas 240.000 mm3, PCR
2,4 mg/dL, PCT 1,28 ng/dL.

En la evolucion continda con episodios de
aumento del trabajo respiratorio coincidien-
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do con agitacién, disminuyendo la dificul-
tad respiratoria cuando se tranquiliza. Se pre-
para ventilacion no invasiva (Vapothem®) y
Heliox. Antes de iniciarlas presenta de for-
ma brusca intenso trabajo respiratorio con
bradicardia, cianosis e hipertonia. Se intuba
(tubo de 4 mm) y se conecta a ventilacion
mecanica a las 7 horas de su ingreso en UCIP
y a las 18 horas de su ingreso en el hospital.

;Qué haria en ese momento?

a. Administrar sedacién i.v.

b. Recoger exudado bronquial y comenzar
con la administracion de antibiéticos

c. Repetir Rx de térax

d. Continuar con corticoides i.v.

e. Todas las anteriores

La respuesta correcta es la e

Ante todo nifio con signos de insuficien-
cia respiratoria debe asegurarse la permea-
bilidad de la via aérea, adecuadas oxigena-
cién y ventilacion.

Los pacientes intubados deben ser seda-
dos para que estén confortables y permitan
una ventilacién adecuada. Cuando el pa-
ciente mejora se puede ir disminuyendo la
sedacién y se utilizan modalidades ventila-
torias que permitan su colaboracién respira-
toria. Pero esta paciente, a la que ha sido pre-
ciso intubarla por insuficiencia respiratoria,
debe ser sedada (opcion a) hasta que dis-
minuya el edema de la via aérea; pueden ser
necesarios 2-4 dias. Los movimientos de la
cabeza en los pacientes intubados no seda-
dos aumentan mas el edema de la via aérea.
Deben intubarse con un tubo de un tama-
fio inferior, 0,5 a T mm del que le corres-
ponderia a su edad (a esta paciente le co-
rresponderia un 4,5 mm y se intubd con un
4 mm) y continuar con sedacién y ventila-
cién mecanica hasta que se aprecie escape
de aire alrededor del tubo endotraqueal, lo
que indica que ha disminuido el edema.

Aunque en esta paciente se piense que su
crup tiene un origen viral, seria adecuado re-
coger muestras de cultivo bronquial y valo-
rar iniciar tratamiento antibiético empirico
(opcién b). El diagnéstico etiolégico viral
puede realizarse en lavado nasal o secre-
ciones faringeas cultivando el virus; éste es
un procedimiento muy lento, por lo que se
aconseja la deteccion de antigenos virales
por técnica de PCR, que es mas rapido, aun-
que no esta disponible en todos los centros.
Existen test de diagndstico rapido en exuda-
do nasofaringeo para adenovirus, influenza
y virus respiratorio sincitial. La identificacion
del virus puede ser necesaria para el aisla-
miento de los pacientes o para valorar si es
preciso un tratamiento antiviral, como en el
caso del virus influenza.

No hay estudios que aconsejen el uso de
corticoides durante mds de 24 horas, aunque
si la obstruccion ha sido tan grave que ha pre-
cisado intubacién posiblemente puedan con-
tinuarse (opcion d) durante 48 horas o hasta
que se evidencie la disminucién del edema.

A todos los nifios intubados que van a con-
tinuar con ventilacién mecanica debe reali-
zarseles una Rx de térax (opcion c) para evi-
denciar la localizacién del tubo endotraqueal
y si se ha producido alguna complicacién
durante la maniobra de intubacién.

La realizacién de una radiografia de cue-
[lo o térax para confirmar una laringotra-
queitis viral no es necesaria. Se practicara Rx
cervical o de térax cuando la evolucién sea
atipica, se sospeche aspiracion de cuerpo ex-
trafio, el crup sea recurrente o exista un fra-
caso en el tratamiento. En niflos con crup la
Rx AP del cuello puede mostrar una estre-
chez subglética llamado “signo de aguja, re-
loj de arena o en punta de ldpiz”; en la Rx
lateral del cuello puede aparecer una so-
bredistension de la hipofaringe durante la
inspiracion con un estrechamiento subgléti-
co. En la epiglotitis la Rx lateral del cavum
muestra la hinchazén de la epiglotis con el
“signo del pulgar”.
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Figura 3. Rx de térax AP después de la intubacion endotraqueal
(18 horas del ingreso hospitalario).

Se practica Rx de térax que se muestra en
la figura 3.

;Qué piensa de esta evolucion?

a. Puede ser normal en un crup

b. Puede tratarse de una laringotraqueitis bac-
teriana

c. Se trata de un edema angioneurético

d. Existe un absceso retrofaringeo o peria-
migdalino

e. Es un cuadro de difteria laringea

La respuesta correcta es la b

Aungque la clinica de esta paciente pudie-
ra ser un crup y fuera fluctuante dependien-
do de que esté agitada o tranquila, la evolu-
cion no es la habitual (suelen mejorar con
el tratamiento y s6lo un 5% precisan ingreso
hospitalario y de ellos sélo el 1-3% requie-
ren intubacién). Esta paciente presentaba fie-
bre, no habia mejorado con el tratamiento,
incluso empeoré bruscamente, y la analiti-
ca es sospechosa de infeccién, por ello debe
pensarse en otra patologia inicial o sobrein-
feccion, y la mas probable es una laringotra-
queitis bacteriana (opcion b).

La laringotraqueitis bacteriana es un cuadro
mds infrecuente y grave que el crup. Se pro-
duce por una infeccién bacteriana, puede ser

primaria o secundaria a una infeccién virica.
En la primaria existe una obstruccién aguda
con fiebre y aspecto téxico. En la secundaria
se produce un empeoramiento importante du-
rante la evolucion de la laringotraqueitis viral,
con fiebre alta, apariencia téxica y aumento
del distrés respiratorio. Esta paciente no tenia
aspecto toxico, pero si tenia fiebre y en la ana-
litica presentaba una desviacion izquierda con
28% de cayados, la PCR no habia aumentado
todavia, pero si la PCT, que se eleva mas pre-
cozmente que la PCR en las infecciones bac-
terianas. En esta enfermedad la traquea esta in-
filtrada por células inflamatorias, asociandose
ulceracién, pseudomembranas y microabsce-
sos. Se produce un exudado purulento denso
que obstruye la via aérea. En la Rx lateral del
cuello pueden verse densidades de tejido blan-
do que corresponde al exudado purulento den-
tro de la traquea y en la Rx AP de térax pue-
den aparecer infiltrados. En la auscultacion
pulmonar pueden existir crepitantes o sibilan-
cias (no era el caso de esta nina). En los
pacientes con crup que no responden a adre-
nalina nebulizada ni a corticoides debe sos-
pecharse una laringotraqueitis bacteriana (la
paciente si habia respondido a adrenalina pero
el curso fue muy térpido).

El edema angioneurético agudo o reaccién
alérgica (opcién c) puede presentarse a cual-
quier edad, es de rapida aparicion, sin fiebre
ni catarro (no coincide con la clinica de la pa-
ciente). La primera manifestacién es el edema
de labios y lengua, puede aparecer un rash ur-
ticarial con disfagia, sin ronquera, y en oca-
siones aparece estridor inspiratorio, suelen exis-
tir antecedentes de alergias o crisis previas.
El déficit de C1 inhibidor provoca angioede-
ma de glotis sin urticaria, tiene una heredita-
ria autosémica dominante, por lo que es fre-
cuente encontrar antecedentes familiares.

Los nifios con un absceso periamigdalino
o retrofaringeo (opcion d) pueden presentar
disfagia, babeo, estridor, disnea, taquipnea,
con diferentes grados de toxicidad infecciosa.
La tos perruna suele estar ausente. El cuello
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puede estar en hiperextension para favorecer
la entrada de aire y puede acompanarse de
celulitis o inflamacién en el tejido subcuta-
neo del cuello por reaccién inflamatoria y
adenopatias cervicales (no es el cuadro de
esta paciente). En el absceso retrofaringeo en
la Rx lateral del cuello existe un espacio re-
trofaringeo mayor de 7 mm (de la parte pos-
terior de la faringe a la parte anterior del bor-
de inferior del cuerpo de la 2* vértebra
cervical) o un espacio retrotraqueal mayor de
14 mm (de la parte posterior de la traquea al
borde anterior de la parte inferior del cuerpo
de la 6° vértebra cervical). Los gérmenes que
producen este cuadro son Streptococcus pyo-
genes, Staphylococcus aureus y anaerobios
(Fusobacteria prevotella'y Veillonella), en oca-
siones Haemophilus, pero con frecuencia son
mixtos con gérmenes aerobios y anaerobios.

La difteria laringea (opcion e) estd produ-
cida por el Corynebacterium dyphteriae, no
existen casos en Espafa desde el aiio 1986,
pero podria reaparecer debido a la inmigra-
cién desde los paises del Este. Existen pré-
dromos de faringitis durante 2-3 dias, febri-
cula, ronquera y tos perruna, pudiendo
aparecer también disfagia y estridor inspira-
torio. Es tipica la existencia de una faringitis
membranosa. El tratamiento consiste en man-
tener una via aérea permeable con intuba-
cién y extraccién de las membranas larin-
geas, administracién de toxoide antidiftérico
y antibiético (eritromicina o penicilina G s6-
dica). Se aconseja la vigilancia epidemio-
[6gica, la revacunacién a los nifos a los 6
y 14 anos y a los adultos cada 10 afios.

:Qué antibiético indicaria para la laringo-
traqueitis bacteriana?

a. Amoxicilina-clavulanico

b. Cefotaxima mdas vancomicina
c. Eritromicina

d. Meropenem mds gentamicina
e. Claritromicina

La respuesta correcta es la b

Los gérmenes que producen la laringotra-
queitis bacteriana son el S. aureus, S. pneu-
moniae y H. influenzae y con menor fre-
cuencia el S. pyogenesy Moraxella catarrhalis.
Al ser una enfermedad grave el tratamiento
antibiético inicial empirico debe realizarse
con una cefalosporina de tercera generacién
(cefotaxima o ceftriaxona) asociada a van-
comicina o teicoplanina (opcion b). El mero-
penem también podria ser una opcién pero
asociado a vancomicina, no a gentamicina
(opcién d). La claritromicina (opcion e) y la
eritromicina (opcion c) son macrélidos efec-
tivos contra Moraxella catarrhalis pero pue-
den no cubrir completamente el resto de los
gérmenes que producen este cuadro.

Los niflos menores de 2 afos no produ-
cen anticuerpos protectores contra los anti-
genos polisacaridos de la cubierta de H. in-
fluenzae, S. pneumoniae o N. meningitidis
y por ello son muy susceptibles a infeccio-
nes invasoras por estos gérmenes. Puede afec-
tar también a niflos vacunados de forma in-
completa.

Se conecta al respirador en modalidad vo-
lumen control regulado por presion, sedoa-
nalgesiada con midazolam y fentanilo. No
presenta fuga aérea alrededor del tubo en-
dotraqueal.

Se inicia tratamiento con cefotaxima (100
mg/kg/d) que se mantiene durante 10 dias
y profilaxis de la tlcera de estrés con rani-
tidina. Se suspenden los corticoides por la
presencia de restos en posos de café por la
sonda nasogastrica, sustituyendo la ranitidi-
na por omeprazol.

El segundo dia se evidencia en la Rx de to-
rax infiltrados en LS y LI derechos (Fig. 4) y el
5°dia: engrosamiento peribronquial y perihi-
liar derecho con infiltrado en lingula (Fig. 5).

En la analitica a las 24 horas habian dis-
minuido los leucocitos a 9.260 mm?3 y los ca-
yados al 16%, PCR 2 mg/dL. A las 48 horas
los leucocitos se normalizaron (8.330 mm?3),
cayados 1%, y PCR < 0,5 mg/dL.
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Figura 4. Rx de torax AP que muestra infiltracos en LS y LI de-
rechos (segundo dia de ingreso).

A las 48 horas se comienza el descenso
de la sedoanalgesia, ventilandose con mo-
dalidad SIMV con presion de soporte.

A los 3,5 dias es extubada, presenta difi-
cultad respiratoria inmediata que va en au-
mento, por lo que se comienza con la ad-
ministracion de heliox (proporcion 70% helio:
30% oxigeno) durante 3 dias y se reinstau-
ran los corticoides, con mejoria clinica pro-
gresiva. Al retirar el heliox se continda 24 ho-
ras con ventilacién no invasiva a través de
gafas nasales (Vapothem®).

En el exudado bronquial recogido inme-
diatamente después de la intubacion crecio
H. influenzae tipo b, betalactamasa negativo.

Fue dada de alta de UCIP a los 9 dias sin
precisar oxigeno. En la sala de hospitaliza-
cion la evolucion fue satisfactoria, tratando-
se con aerosoles de budesonida y omepra-
zol oral; se realizo fibrolaringoscopia el 15°
dia, que mostré una via aérea normal. Fue
dada de alta del hospital el 16° dia del in-
greso.

El diagnéstico inicial de esta paciente cuan-
do acude a Urgencias es de crup y es correcto.
El diagndstico de esta enfermedad es clini-

Figura 5. Rx de térax AP que muestra engrosamiento peri-
bronquial y perihiliar derecho con infiltrado en lingula (5° dia).

co y se basa en la presencia de tos perruna
y estridor, sobre todo durante las epidemias
comunitarias por un tipo de virus. No es ne-
cesario practicar Rx de térax o de cavum, ni
analiticas para realizar el diagndstico. Los sin-
tomas suelen mejorar en 3 dias pero pueden
prolongarse durante una semana. En los pa-
cientes que no respondan al tratamiento con
adrenalina y corticoides debe descartarse otra
patologia; si tiene fiebre alta y aspecto téxi-
co se pensara en una laringotraqueitis bacte-
riana, en este caso se realizara analitica y Rx
de térax y lateral del cuello. Las causas de es-
tridor adquirido con su diagndstico y trata-
miento se muestran en la tabla VI.

El H. influenzae, que es el germen que se
cultivo en esta paciente, es un cocobacilo
gramnegativo; coloniza el tracto respiratorio
superior en humanos, principalmente la na-
sofaringe, incluso durante meses. Las infec-
ciones virales intercurrentes pueden favore-
cer la enfermedad invasiva o que se extienda
entre los contactos por las secreciones res-
piratorias. El serotipo b corresponde a las ce-
pas capsuladas, que son mas agresivas y afec-
tan mas a los nifos, produciendo epiglotitis,
meningitis y celulitis. Las cepas sin capsula
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TABLA VL. Diagnéstico diferencial del crup

Inicio Edad Clinica Diagndstico Tratamiento
Laringitis Brusco 3m-3a  Tos perruna Clinico Humedad ambiental (?)
espasmédica (nocturno) Estridor inspiratorio
Laringitis viral ~ Gradual ~ 3m-3a Tos perruna Clinico Dexametasona oral
(crup) Estridor inspiratorio Aerosol adrenalina
Insuf. respiratoria O; si Sat0, < 92%
variable
Epiglotitis Brusco 3m-7a Fiebre alta Clinico Intubacion*
Voz gangosa Leucocitosis Cefotaxima
Disfagia, babeo desviacion izq. mads vancomicina o
Estridor inspiratorio Rx lat. cuello clindamicina
Insuf. respiratoria grave  (signo pulgar)
Aspecto téxico Laringoscopia**
Laringotraqueitis  Brusco 3m-3a Fiebre alta Leucocitosis Via aérea permeable
bacteriana Tos perruna desviacion izq. Cefotaxima mds vancomicina
Estridor inspiratorio Rx lat. cuello***  Dexametasona oral o i.v.
Insuf. respiratoria RX tGrax**** Aerosol adrenalina
Aspecto toxico
Abscesos cuello  Progresivo  Todas Fiebre Rx lat. cuello Amoxicilina-clavuldnico
Disfagia (babeo) TC cuello Valorar cirugia
Inflamacion cuello
Celulitis variable
Cuerpo extrano  Brusco 6m-2a Atragantamiento Rx térax insp./esp.  Broncoscopia rigida
Tos y extraccion
Dific. resp. variable
Angioedema Brusco Todas Edema labios Clinico Adrenalina 1/1.000 s.c.
Rash cutdneo 0,01 mL/kg (max. 0,3 mL)
Disfagia Hidrocortisona 1-5 mg/kg/d
Estridor inspiratorio im.oiv.c/12-24ho
Metilprednisolona 1-2 mg/kg/d
i.m.oiv.c/6-12 h
Difteria laringea ~ Progresiva  Sin vacuna Faringitis Exudado Via aérea
Febricula, ronquera membranoso Extraccién membranas
Tos perruna en laringe Toxoide diftérico

Disfagia
Estridor inspiratorio

*Intubacion en quiréfano con anestesista y otorrinolaringdlogo, puede realizarse con sevoflurano.

**La laringoscopia puede provocar parada respiratoria por obstruccion via aérea.

***Pueden visualizarse condensaciones dentro de la traqueaa que corresponde al pus.

****Pueden existir infiltrados pulmonares.

son mas frecuentes en adultos y producen
otitis, sinusitis, neumonias y, raramente, bac-
teriemia. En Espafia, alrededor del 30% de
las cepas producen lactamasas y menos del
5% son resistentes a ampicilina.

Eritromicina o penicilina

DIAGNOSTICOS FINALES

Crup o laringotraqueitis aguda viral
Laringotraqueitis bacteriana probable-
mente secundaria a infeccién virica
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CASO CLINICO

Varén de 2 aios y medio que acude a ur-
gencias por presentar dolor en miembro in-
ferior derecho que le produce cojera desde
hace 3 dias. Ha padecido una infeccion de
vias respiratorias altas hace 2 semanas. Sin
fiebre. La madre no refiere antecedente trau-
matico.

Antecedentes personales: embarazo nor-
mal. Parto normal a término. PRN: 2.900
kg. Sin reanimacion neonatal. Lactancia ma-
terna de 2 meses. Sin intolerancias alimen-
tarias. Vacunado correctamente para su edad
y antineumocdcica heptavalente. Sin aler-
gias conocidas. Sin ingresos ni cirugias pre-
vias.

Antecedentes familiares: madre soltera
sana. 38 afos. Abuela materna con cancer
de mama diagnosticado a los 50 afos.

;Cual seria su actitud en urgencias?

a. Realizar andlisis de sangre: hematime-
tria y reactantes de fase aguda

b. Realizar Rx térax

c. Reposo, administrar antiinflamatorios y
alta domiciliaria

d. Iniciar tratamiento antibidtico

e. Realizar Rx de cadera

La contestacion correcta es la ¢

NINO CON DOLOR OSEO

A. Lassaletta Atienza

El pediatra que exploré al paciente en ur-
gencias aprecié una limitacién al movimiento
de la cadera derecha, especialmente la ro-
tacion interna. El paciente estaba afebril. Se
diagnostico de sinovitis transitoria de cade-
ra y se pauté reposo relativo e ibuprofeno
oral cada 8 horas.

La sinovitis inespecifica de la cadera es
una causa frecuente de cojera en el nifo, que
aparece entre los 3 y los 8 afos de edad. Ge-
neralmente la cojera es el primer sintoma,
aunque aparece tambien dolor, que refieren
por encima de la rodilla y cara anterior del
muslo. A la exploracion clinica se aprecia
una limitacion del movimiento de la cadera,
especialmente la rotacién interna y el mus-
lo permanece en una cierta flexion. La ra-
diologia es normal, aunque en ocasiones pue-
de mostrar un cierto ensanchamiento del
espacio articular debido a la presencia de li-
quido en la cadera. La evolucién es a la re-
solucién espontanea en una o dos semanas,
con un simple reposo en cama. La persis-
tencia del dolor y limitacién de la movilidad
pueden justificar una traccién continua.

Tras 2 semanas de reposo y administracion
de ibuprofeno oral, el paciente regresa a ur-
gencias por persistencia del dolor en rodilla
derecha y fiebre de 3 dlias de evolucion (max.
38,5 °C). En la exploracion fisica se aprecia
una cadera derecha en flexion de 30 grados
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y tendencia a la rotacion externa. Presenta
dolor a la flexion, a la abduccién y dolor muy
intenso a la rotacion interna.

;Caal seria su actitud?

a. Realizar andlisis de sangre: hematimetria
y reactantes de fase aguda

b. Llamar al traumatélogo de guardia para
que lo valore

c. Realizar una ecografia de cadera derecha

d. Iniciar tratamiento antibiético parenteral

e. Todas las opciones son correctas

La contestacion correcta es la e

Ante una sinovitis de cadera de evolucién
torpida y en la que ademas el paciente co-
mienza con fiebre elevada hay que descartar
que no se esté iniciando una artritis séptica
aguda de cadera. En este caso, el residente
de traumatologia que valoré al paciente en
la urgencia, pensé que se trataba de una ar-
tritis séptica de la cadera derecha, por lo que
le realiz6 una ecografia de la cadera. En la
ecografia se apreciaba un engrosamiento di-
fuso de la capsula articular y minimo derra-
me articular en la cadera derecha.

La artritis séptica aguda es algo mas fre-
cuente que la osteomielitis aguda y afecta so-
bre todo a lactantes y nifios menores de 3
afos. Las articulaciones mas frecuentemen-
te involucradas son la cadera en el recién na-
cido (RN) y lactante y la rodilla en el nifo
mavyor, pudiendo localizarse en ocasiones en
codo y tobillo. En la anamnesis existen an-
tecedentes de infecciones de vias respirato-
rias altas hasta en un 50% de los casos. Los
microorganismos mds frecuentemente aisla-
dos se enumeran en la tabla I. La presenta-
cioén clinica varia segin la edad del nifo. En
el lactante y nifio preescolar la clinica inicial
es de fiebre y disminucién del movimiento
de una extremidad sin signos claros de in-
flamacion. En el escolar y adolescente suele
presentarse con fiebre y signos tipicos de un

TABLA I. Microorganismos mas frecuentemente

aislados en artritis séptica aguda

Recién nacido Staphylococcus aureus
Streptococcus grupo B
Escherichia coli
Pseudomonas aeruginosa

Haemophilus influenzae b

Nifos de 1
mes a 5 anos

Haemophilus influenzae b
Staphylococcus aureus
(seglin pafses)
Streptococcus grupo A

Nifios mayores
de 5 anos

Staphylococcus aureus
Streptococcus grupo A
Neisseria gonorrhoeae

proceso inflamatorio en una articulacién (do-
lor, tumefaccion, calor y enrojecimiento) y
limitacion dolorosa a la movilizacién arti-
cular. En el RN, el diagnéstico es dificil y sue-
le ser tardio, dada la escasez semioldgica con
la que se presenta.

En cuanto a las pruebas complementarias,
los hemocultivos son positivos en el 40-50%
de los casos de artritis sépticas. La maniobra
diagnostica fundamental es la extraccion de
liquido de la articulacién afecta y el cultivo
del mismo. El liquido es purulento, con un
recuento superior a 50.000/mm? leucocitos,
con predominio de neutrdfilos, elevado con-
tenido en proteinas y descenso de la gluco-
sa. Las pruebas de imagen ponen de mani-
fiesto la tumefaccion e infiltracion de partes
blandas periarticulares y la separacién de la
interlinea articular. No es necesaria la gam-
magrafia si los signos de localizacion son evi-
dentes. En casos especiales se puede recurrir
alaTC o ala RM. La ecografia puede ser ditil
para determinar la distension articular asi
como para confirmar o excluir un derrame
intraarticular. Puede ser de gran ayuda para
la aspiracion diagndstica.

Cada vez se detectan mas artritis en el cur-
so de infecciones viricas. El virus responsa-
ble con mayor frecuencia es el de la rubéo-
la, pero también pueden ser producidas por
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el virus de la varicela, parotiditis, ECHO, vi-
rus Ebstein-Barr (EB), influenza, adenovirus,
virus de la hepatitis B (VHB) y parvovirus
B19. Menos frecuentes los herpes tipo 1, ci-
tomegalovirus (CMV), Coxsackie'y virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH). La cli-
nica suele ser mds atenuada que en las ar-
tritis agudas producidas por bacterias.

Ante la sospecha de artritis séptica de ca-
dera, ;cual de las siguientes pautas seguiria?

a. Tratamiento antibidtico oral con amoxi-
cilina-clavulanico

b. Tratamiento antibidtico intravenoso con

amoxicilina-clavulanico

Tratamiento antibidtico intravenoso con

cefotaxima + cloxacilina

d. Tratamiento antibiético intravenoso con

cefotaxima + cloxacilina y artrotomia para

evacuar colecciones purulentas

Realizaria artrotomia para evacuar colec-

ciones purulentas y no anadiria trata-

miento antibiético

0

®

La contestacion correcta es la d

El tratamiento de la artritis séptica aguda es
una urgencia y comprende el tratamiento an-
tibiotico adecuado (Tabla 1), la inmovilizacion
y la evacuacién de las colecciones purulen-
tas. El paciente debe quedar con el miembro
o la articulacion inmovilizados para aliviar el
dolor, combatir la inflamacién, prevenir frac-
turas e incluso acelerar la curacién. Mientras
que en la osteomielitis aguda, el drenaje qui-
rdrgico se realiza cuando la respuesta clini-
ca no es adecuada tras 48-72 horas de trata-
miento antibidtico, en la artritis séptica se
recomienda un drenaje mucho mas precoz.

Dos semanas después de la artrotomia, el
paciente continué con fiebre intermitente y
con dolor, que actualmente refiere en las dos
extremidades inferiores y en la columna cer-
vical. El liquido articular extraido en la ar-

TABLA II. Antibidticos utilizados en el tratamiento
empirico inicial de la osteomielitis aguda

y artritis séptica

Osteomielitis aguda

e Recién nacido
— Cubrir: S. aureus, estreptococo B, E. coliy otros
gérmenes intestinales
— Cloxacilina + aminoglucésido (gentamicina o
amikacina)
e Pasado el periodo neonatal en nifios menores de
5 anos
— Cubrir: S. aureus, H. influenzae b y otros gram
positivos
— Cefuroxima o combinaciones de cefotaxima +
cloxacilina
e Nifos mayores de 5 anos
— Cubrir: gram positivos (sobre todo, S. aureus)
— Cloxacilina o una cefalosporina de 1° gen. (ce-
falotina o cefazolina)
— Ante la sospecha de estafilococos resistentes a
la meticilina: vancomicina o teicoplanina

Artritis séptica

e En el nino > de 2 afos: similar a la osteomielitis
aguda

e En el nino < de 2 anos: considerar el H. influen-
zae

trotomia era de aspecto seroso y su cultivo
fue negativo.

Analitica: leucocitos: 6.200/mm? (neutro-
filos 2.800/mm»; linfocitos 2.340/mm3; mo-
nocitos 620/mm3; eosinéfilos 210/mm3), he-
moglobina 7,7 g/dL; Hto 26%; plaquetas
403.000/mm>.

Coagulacion normal. Funcién renal nor-
mal. Transaminasas normales. FA 191 U/L.
Bilirrubina total 1,2 mg/dL. Ferritina 582
ng/mL. Proteina C reactiva (PCR) 18,3 mg/dL.

Exploracion fisica: peso 14 kg, talla 100
cm, SC 0,62 m2, T? 38,1 °C, TA 98/45
mmHg, FC 110 Ipm, SatO; 99%.

Mal estado general. Impresiona de en-
fermedad. Presenta rigidez generalizada y
resistencia a la movilizacion sobre todo a ni-
vel cervical. Dolor a la palpacion y movili-
zacion de miembros inferiores. Adenopatias
laterocervicales y supraclaviculares. ACP:
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Normal. Abdomen blando y depresible. Do-
loroso a la palpacion en ambas fosas iliacas.
Sin signos de irritacion peritoneal. Sin foca-
lidad neurolégica.

Ante esta situacion, ;cual seria su actitud?

a. Realizar una Rx de ambas caderas

b. Realizar una TC de ambas caderas

c. Realizar una RM de la cadera derecha
d. Realizar una gammagrafia ésea con Tc99
e. Todas las anteriores son correctas

La contestacion correcta es la e

La etiologia de la cojera aguda en pediatria
(Tabla Ill) varia desde la causa mas anodina,
hasta la mas grave. Este paciente persiste con
fiebre diaria, dolores generalizados, mal es-
tado general, anemia, elevacién de los reac-
tantes de fase aguda... todo ello sugiriendo
una afectacion sistémica y no sélo localizada
en la extremidad inferior derecha. Lo prime-
ro es ver con mas detalle el hueso, ya que pa-
rece que el proceso que presenta el paciente
tiene expresividad en el hueso y por eso le
produce dolor. Cualquiera de las 4 pruebas va
a dar informacion del estado del hueso. Lo re-
comendable serfa realizarlas progresivamen-
te seglin la evolucion de los pacientes.

Al paciente le realizaron una radiografia
y una TC de ambas caderas.

Respecto a la naturaleza benigna o maligna
de una lesion 6sea radioldgica, indique cual
de las siguientes no le parece una caracte-
ristica de malignidad en una imagen radio-
logica:

a. Reaccion periostica sélida

b. Patrén apolillado de destruccion 6sea
c. Reaccion peridstica interrumpida

d. Patron permeativo de destruccion 6sea
e. Masa de partes blandas

La contestacion correcta es la a

TABLA II1. Etiologia de la cojera en pediatria

Traumatismo

Contusién 6sea o muscular
e Fractura, subluxacion, esguince
e Sindromes por exceso de uso: tendinitis
e Malos tratos
e Inyecciones intramusculares

Infecciones

e Osteomielitis, artritis séptica

e Celulitis

e Piomiositis

e Sacroileitis y/o discitis

e Infeccion retroperitoneal o pélvica

Inflamatoria

e Sinovitis transitoria de cadera

e Artritis postinfecciosa

e Vasculitis: pdrpura de Schonlein-Henoch,
enfermedad del suero

e Artritis cronica juvenil

* Lupus eritematoso sistémico

e Enfermedad inflamatoria intestinal

e Enfermedad de Kawasaki

Tumoral

e Leucemia, linfoma, neuroblastoma

e Tumores 6seos malignos: sarcoma osteogénico,
sarcoma de Ewing

e Tumores 6seos benignos: osteoma osteoide, 0s-
teoblastoma benigno

Ortopédica

e Epifisiolisis de la cabeza femoral

e Enfermedad de Perthes: cabeza femoral

e Osgood-Schlatter: tuberosidad tibial

e Luxacién congénita de cadera

e (Coxa vara

e Anisomelia: asimetria de extremidades inferiores
e Condromalacia rotuliana

Endocrino-metabdlica

e Anemia de células falciformes

e Raquitismo por déficit de vitamina D
e Osteodistrofia renal

e Hipotiroidismo, hiperlipidemias

Neurologica

e Paralisis cerebral, distrofia muscular
Muiltiple

e Dolores del crecimiento
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Aunque en ocasiones es muy dificil esta-
blecer la naturaleza benigna o maligna de
una lesion sélo con unas radiografias sim-
ples, las distintas caracteristicas que pueden
extraerse de las radiografias simples pueden
ayudar para pensar en una posibilidad mas
que en la otra (Fig. 1). Los tumores benignos
habitualmente tienen margenes bien defini-
dos y muestran un patrén geografico de des-
truccion dsea; la reaccion peridstica es s6-
lida e ininterrumpida (opcién a) y no existe
una masa de partes blandas. Por el contra-
rio, las lesiones malignas con frecuencia
muestran margenes mal definidos, con una
zona de transicion ancha; la destruccion ésea
presenta un patrén apolillado (opcién b) o
permeativo y el periostio muestra una re-
accion interrumpida (opcién ¢), en sol ra-
diante o en capas de cebolla, con una masa
de partes blandas adyacente (opci6n e). No
obstante, hay que tener presente que algu-
nas lesiones benignas pueden tambien pre-
sentar caracteristicas de agresividad (osteo-
blastoma, fibroma desmopldsico, desmoide
periéstico o el tumor de células gigantes).
En las figuras 2 y 3 se muestra una lesién
6sea benigna y otra maligna con sus carac-
teristicas.

En la TC de la pelvis del paciente con ven-
tana 6sea se identifican alteraciones en los
contornos de mdltiples cuerpos vertebrales
en columna lumbar e imagenes similares
con afectacion de las corticales y reaccion
periostica en ambos huesos iliacos y aceta-

bulo.

Ante esta nueva situacion, y recordando que
el paciente presenta una anemia intensa, su
diagnéstico diferencial no incluiria:

a. Leucemia linfobldstica aguda
b. Neuroblastoma metastasico
c. Leucemia mieloide aguda

d. Linfoma de células grandes
e. Mieloma multiple

La contestacion correcta es la e

Dada la edad del paciente, la posibilidad
de que el cuadro sea compatible con un mie-
loma mdltiple es nula (opcién e).

Los tumores en la infancia que se mani-
fiestan como artritis o con dolores 6seos ge-
neralizados son infrecuentes. La patologia
mas frecuente serian las leucemias agudas.
El 25% de los pacientes con leucemia linfo-
blastica aguda (opcién a) tienen una pre-
sentacion clinica inicial que se manifiesta
con dolores osteoarticulares. Estos dolores
son secundarios a la infiltracién del hueso
por la leucemia. Otros canceres que pueden
manifestarse de esta forma son el neuro-
blastoma (opcién b) sobre todo en pacientes
menores de 3 anos; los linfomas con afecta-
cion 6sea (opcién d), el sarcoma de Ewing y
otros sarcomas de partes blandas. Las ca-
racteristicas clinicas de los tumores que se
presentan con artritis comprenden el dolor
nocturno, el dolor 6seo distante de la arti-
culacion y alteraciones analiticas (sobre todo,
anemia o trombopenia). La elevacién de la
LDH o del 4cido drico hard pensar en una
leucemia.

Con estos datos, ;qué prueba diagnéstica le
solicitaria a este paciente?

a. Un trdnsito digestivo

b. Una endoscopia digestiva alta

c. Un aspirado y biopsia de médula ésea

d. Una enolasa neuronal especifica

e. Un estudio de subpoblaciones linfocita-
rias en sangre periférica

La contestacion correcta es la ¢

Si se piensa que este paciente tiene una
enfermedad sistémica, con afectacion 6sea
generalizada y anemia, la prueba con mas
rendimiento diagnéstico de las citadas an-
teriormente es el aspirado y biopsia de mé-
dula 6sea (opcion c). Se debe realizar biop-
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Lesion benigna Lesion maligna

Bien definida,

mérgenes escleréticos Reaccién peridstica interrumpida

Ausencia de masa

de partes blandas Patrén apolillado o permeativo
de destruccion dsea

Reaccidn periostica sélida

Masa de partes blandas

Patrén geografico de destruccién 6sea
Zona de transicion ancha

Figura 1. Caracteristicas radioldgicas que ayudan a diferenciar una lesion benigna de una maligna.

Figura 2. Lesion radioldgica con caracteristicas benignas en Figura 3. Lesion radiolégica con caracteristicas malignas en pe-
metafisis distal del himero, con bordes bien delimitados, es- roné proximal, litica permeativa con rotura de la cortical, re-
clerosos, ligeramente insuflantes sin rotura de la cortical. accion peridstica en capas y masa de partes blandas asociada.
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sia porque los tumores sélidos pueden me-
tastatizar en la médula 6sea de forma par-
cheada y si sélo se realiza aspirado se pue-
de no detectar estas metdstasis. Aunque se
sospeche un neuroblastoma, la enolasa neu-
ronal especifica (que es poco especifica) que
se eleva en los neuroblastomas, pero tam-
bién en otras situaciones, no va a dar el diag-
nostico (opcion d).

Al paciente se le realiza una biopsia de
médula 6sea y el informe de anatomia pa-
tolégica confirma una infiltracion masiva por
neuroblastoma.

:Cudl de las siguientes pruebas comple-
mentarias tiene una especificidad de casi el
100% para neuroblastoma?

a. Gammagrafia con metayodobencilguani-
dina (1231-MIBG)

b. RM con gadolinio

c. Gammagrafia con Tc99

d. PET-SCAN

e. Determinacién de enolasa neuronal es-
pecifica

La contestacion correcta es la a

El neuroblastoma es el tumor sélido ex-
tracraneal mas frecuente en la infancia. Se
origina de las células de la cresta neural.
Su presentacion clinica determina su pro-
nostico: los tumores pueden regresar es-
pontaneamente, se pueden diferenciar en
ganglioneuromas benignos o metastatizar de
forma agresiva con unas tasas de mortalidad
muy elevadas.

El neuroblastoma se puede originar en
cualquier localizacion del sistema nervioso
simpatico. La localizacién mas frecuente del
tumor primario es abdominal (65%) en la
glandula suprarrenal. En niflos menores de
un ano las localizaciones cervicales y tora-
cicas son también frecuentes. Al diagnéstico,
el 50% de los pacientes tienen metdstasis a

distancia. Las localizaciones mas frecuentes
de estas metastasis son, por este orden, la mé-
dula 6sea, el hueso, los ganglios linfaticos, el
higado y las intracraneales/érbita.

Los sintomas de los pacientes con neuro-
blastoma dependen de la localizacién del
mismo asi como de la presencia de metas-
tasis. Los pacientes con neuroblastoma me-
tastasico como es este caso, con frecuencia
se presentan con equimosis periorbitaria y/o
proptosis, dolor dseo que puede manifestar-
se como irritabilidad, cojera o rechazo a la
deambulacién. Los menores de un afo pue-
den tener un crecimiento rapido del higa-
do debido a las metdstasis hepdticas, pu-
diendo desarrollar insuficiencia respiratoria
aguda con insuficiencia renal y hepatica. Las
lesiones cutdneas de neuroblastoma son ti-
picas en los lactantes.

Existen algunos sindromes paraneoplasi-
cos tipicos del neuroblastoma como la dia-
rrea aguda secretora por secrecion de VIP
(péptido intestinal vasoactivo) o el sindrome
poco frecuente de opsoclonus-mioclonus
que cursa con mioclonias y movimientos ra-
pidos y desordenados de los ojos.

La gammagrafia con MIBG (opci6n a) es
un procedimiento totalmente consolidado y
valorado actualmente como imprescindible,
no solamente como procedimiento diag-
néstico, aportando una alta sensibilidad diag-
néstica, sino que también tiene una alta es-
pecificidad, de tal forma que en la practica
puede afirmarse que la captacién de este tra-
zador por un tumor en la edad infantil se con-
sidera sindnimo de neuroblastoma (en la fi-
gura 4 se observan las mltiples captaciones
en la gammagrafia con MIBG de este pa-
ciente).

El tratamiento del neuroblastoma metas-
tasico consiste en la administracion de qui-
mioterapia sistémica, la realizacién de ciru-
gia y radioterapia del tumor primario y la
consolidacién del tratamiento con un tras-
plante autélogo de progenitores hematopo-
yéticos. Posteriormente se administra acido
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Figura 4. Gammagrafia con MIBG del paciente en que se apre-
cian mdltiples captaciones Gseas y en médula ésea.

cis-retinoico con el objetivo de acabar con
la enfermedad minima residual.

La RM con gadolinio (opcién b) puede ha-
cer sospechar un neuroblastoma por la lo-
calizacion de la masa, pero la captacion del
gadolinio no es especifica de estas células.
La gammagrafia con Tc99 (opcioén c) se uti-
liza para la deteccion de metastasis dseas,
pero tampoco es especifica para neuroblas-
toma. El PET-SCAN (opcién d) todavia no ha
sido utilizado lo suficiente en el neuroblas-
toma para poder sacar conclusiones. Y la de-
terminacion de la enolasa neuronal especi-
fica (opcion e), como ya se ha comentado
con anterioridad, no es especifica de neuro-
blastoma.

Al paciente se le diagnostica de neuro-
blastoma estadio IV con metastasis 6seas (cra-
neales, vertebrales, pélvicas y femorales), pul-
monares y en médula 6sea y tumor primario
en la glandula suprarrenal derecha. Fue tra-
tado con quimioterapia, cirugia, infusion de
virus oncoliticos vehiculizados por células
tumorales autologas y autotrasplante de pro-
genitores hematopoyéticos.

El tratamiento con virus oncoliticos vehi-
culizados por células tumorales autélogas es
un tratamiento experimental, que consiste en
la inclusién de un adenovirus modificado ge-
néticamente para atacar sélo células tumo-
rales en las propias células del neuroblasto-
ma del paciente, extraidas previamente. Estas
células se reinfunden en el paciente y loca-
lizan las metdstasis, donde el virus tras re-
plicarse hace estallar la célula e invade otras
células tumorales cercanas, repitiéndose el
ciclo indefinidamente y en tedria eliminan-
do asi la enfermedad.

Actualmente el paciente se encuentra en
remision completa 3 anos y medio tras su
diagnostico.

DIAGNOSTICO FINAL

Neuroblastoma metastasico
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CERVICALES
L. Madero Lopez

CASO CLINICO

Varon de 12 afios de edad que consulta
por la presencia de una tumoracion latero-
cervical izquierda. El paciente no presenta
ni fiebre, ni astenia, ni afectacion del estado
general. Existia el antecedente de una infec-
cion respiratoria con fiebre, odinofagia y se-
crecion mucopurulenta amigdalar.

Antecedentes personales: embarazo y par-
to normales, periodo neonatal normal, lac-
tancia materna de dos meses, sin intoleran-
cias alimentarias, vacunado correctamente
para su edad, sin antecedente de enferme-
dades resefables.

Antecedentes familiares: familia procedente
de Paraguay, madre, de 40 anos, sana, padre,
de 42 anos, sano, hermana, de 7 afnos, sana.

Exploracion: peso 38 kg, talla 146 cm,
buen estado general, buena coloracion de
piel y mucosas, tumoracion latero-cervical
izquierda de 3x3, dura, no dolorosa, no ad-
herida a planos profundos, sin signos infla-
matorios, cardiopulmonar normal, abdomen
normal, urogenital normal, ORL normal, neu-
rolégico normal, osteoarticular normal.

:Cual de los siguientes diagnésticos le pa-
rece mas probable en este nifo?

a. Mononucleosis infecciosa
b. Tuberculosis

NINO CON ADENOPATIAS LATERO-

c. Adenitis aguda secundaria a infeccién bac-
teriana

d. Enfermedad por arafiazo del gato

e. Rubéola

La respuesta correcta es la c

La frecuencia de las adenopatias y la mul-
tiplicidad de sus causas hacen que el pe-
diatra deba efectuar una sistematizacion se-
gun su etiologia. En este sentido ante unas
adenopatias latero-cervicales en un nifio, la
primera posibilidad diagnostica es una re-
accién ganglionar a un proceso infeccioso
(opcion c).

Dentro de las causas infecciosas de ade-
nopatias latero-cervicales mas frecuentes aso-
ciadas al antecedente de signos inflamato-
rios/infecciosos de infeccién respiratoria,
como ocurria en este paciente, esta la ade-
nitis simple secundaria a infecciones causa-
das por el estreptococo del grupo A.

En el cuadro clinico de la infeccién por el
virus de Ebstein-Barr (EB) (opcién a) desta-
can las adenopatias en la regién cervical fun-
damentalmente. Son grandes y numerosas,
bilaterales, moderadamente dolorosas. En
este caso el diagndstico es relativamente fa-
cil por la ausencia de los restantes sintomas
de mononucleosis infecciosa, como fiebre,
amigdalitis pultacea y esplenomegalia.

- 135 -
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En diversas fases de la infeccién tubercu-
losa (opcién b) es posible la aparicién de ade-
nopatias. Lo mas frecuente es que sea con-
secutiva a una infeccién primaria. Estas
adenitis evolucionan térpidamente, siempre
mas lentamente que otros tipos de adenitis,
como en este caso. El dolor es escaso, no hay
calor local y con mucha frecuencia se ad-
hiere a la piel y tejidos proximos para, por
Gltimo, fistulizarse.

En la enfermedad por arafiazo de gato (op-
cién d) aparecen, de 7-14 dias después del
arafnazo, unas lesiones cutaneas en forma de
maculas o papulas rosadas; a veces, alguna
vesicula.

Las adenopatias aparecen cuando las le-
siones cutaneas ya se han curado. Se trata de
adenopatias ligeramente dolorosas y de con-
sistencia relativamente blanda y con fre-
cuencia se fistulizan. El diagnéstico diferen-
cial habria que plantearlo con las adenopatias
tuberculosas.

La rubéola (opcion e) tiene un cuadro
clinico con fiebre, exantema y adenopatias
generalizadas, que la hacen poco com-
patible con el cuadro clinico de este pa-
ciente.

En segundo lugar podria considerarse la
posibilidad de una enfermedad hematolégi-
ca o del sistema reticuloendotelial y mas ra-
ramente en algunas enfermedades oncolo-
gicas o reumatoldgicas, como es el caso de
la artritis reumatoide.

El pediatra que vio por primera vez al nifio
penso que la causa mas frecuente de ade-
nopatias latero-cervicales en el nifio era una
adenitis secundaria a una infeccion bacte-
riana y en ese senticdo administro tratamien-
to con amoxicilina-clavulanico.

Tras 2 semanas de tratamiento con amo-
xicilina-clavuldnico, el paciente es nueva-
mente valorado por su pediatra y comprue-
ba que las adenopatias cervicales no se han
modificado y que el resto de la exploracion
es normal.

;Cual deberia ser ahora su actitud?

a. Realizar una andlisis de sangre: hemati-
metria y reactantes de fase aguda

b. Realizar una Rx de térax

c. Suspender el tratamiento antibiético

d. Realizar una puncién aspiraciéon con agu-
ja fina (PAAF)

e. Comenzar con tratamiento esteroideo

La respuesta correcta es la d

Las adenopatias secundarias a procesos
malignos son fijas, de consistencia dura, y
no se acompafan de dolor ni signos de in-
flamacion. Por lo general se considera que
una adenopatia superior a 1,5 cm de dia-
metro puede ser patolégica. Son indicacién
de estudios extensivos los siguientes datos:
1) respuesta al tratamiento antibiético in-
adecuada; 2) persistencia después de 2-3 se-
manas de evolucién; 3) progresién durante
el periodo de observacién y son indicacion
de PAAF los siguientes datos:

e Alteraciones radioldgicas en térax (ade-
nopatias, masa mediastinica,...).

e Hepatomegalia y/o esplenomegalia.

e Sintomas constitucionales (fiebre, pérdi-
da de peso).

e Adenopatias en drea supraclavicular y cer-
vicales bajas.

e Adenopatias sin causa infecciosa clara.

De las pruebas solicitadas se obtuvieron
los siguientes datos:

Hemograma: leucocitos 10.490/mm?3 (neu-
tréfilos 65%, linfocitos 26 %, monocitos 5%,
eosindfilos 3%, basofilos 1%), hemoglobina
13,7 g/dL, Hcto 38,2%, VCM 81,1 fl, CHCM
35,8 pg, plaquetas 340.000/mm?.

Estudio de coagulacion normal.

Funcién renal normal. Transaminasas nor-
males, bilirrubina normal, LDH 715 U/L, pro-
teina C reactiva (PCR) 0,7 mg/dL.

La radiografia simple de torax es normal y
en la PAAF hay datos de una infiltracion pa-
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tologica de células mononucleadas y poli-
nucleadas rodeadas de un infiltrado de cé-
lulas no tumorales: linfocitos eosinofilos, neu-
trofilos, histiocitos, células plasmaticas y
fibroblastos.

Ante estos hallazgos citoldgicos, ;qué diag-
nostico se plantearia?

. Se trata de un linfoma de Hodgkin

. Es un linfoma no Hodgkin

. Es una enfermedad de Castleman

. No existen criterios diagnosticos sufi-
cientes y repetiria la PAAF

e. Indicaria la realizacién de una biopsia ex-

tirpando la adenopatia

o0 TN

La respuesta correcta es la e

Ante la sospecha clinica/citolégica de lin-
foma de Hodgkin, el diagnéstico de confir-
macién debe ser histolégico. La citologia
puede orientar o hacer sospechar el diag-
noéstico, pero se precisan siempre criterios
histol6gicos. La muestra se obtendra del te-
jido que presumiblemente tenga mas posi-
bilidades de estar afecto, siendo preferible
la extirpacion total de una adenopatia.

La enfermedad de Castelman (opcién )
es una hiperplasia angiofolicular, linfoide,
pseudolinfomatosa. Afecta fundamentalmente
al mediastino aunque también puede afec-
tar a la region cervical. La exéresis al mismo
tiempo confirma el diagndstico y produce la
curacion.

El resultado de la biopsia fue el siguiente:
existen células grandes con abundante cito-
plasma, nidcleo multilobulado y una croma-
tina que delimita zonas claras alrededor de
los nucléolos (célula de Reed-Sternberg). El
tumor tiene un patron parcialmente nodular
con bandas fibrosas separando los nédulos
de células de Reed-Sternberg.

Las caracteristicas histolégicas de células
de Reed-Sternberg con un patrén nodular,

estando presentes linfocitos, histiocitos y cé-
lulas plasmaticas, es caracteristico del sub-
tipo “esclerosis nodular”. El British National
Lymphomas Investigation ha establecido dos
grados histolégicos valorando el porcenta-
je de células de Reed-Sternberg presentes en
los nédulos. En algunos estudios este dato
tiene una significacién prondstica. En una
revision de los nifos diagnosticados de lin-
foma de Hodgkin incluidos en diferentes pro-
tocolos de la Sociedad Espafiola de Onco-
logia Peditrica, los subtipos mas frecuentes
fueron: esclerosis nodular (65%), celularidad
mixta (19%), rico en linfocitos (10%) y de-
plecién linfocitica (1%).

En relacién a las manifestaciones clinicas
del linfoma de Hodgkin, ;cudl de los si-
guientes hallazgos le parece mas adecuado?

a. La manifestacién clinica mas habitual son
las adenopatias laterocervicales con au-
mento de tamafio, no dolorosas vy sin sig-
nos inflamatorios

b. La afectacion extraganglionar ocurre en
un 40% de los pacientes, siendo relativa-
mente frecuente la infiltracién de la mé-
dula ésea

c. El derrame pleural o pericardico es mas
frecuente que en el linfoma no Hodgkin

d. La presencia de hepato-esplenomegalia
es frecuente en estos pacientes

e. Cerca del 40% de los nifios tienen sinto-
matologia sistémica denominada sinto-
mas B (pérdida de peso del 10%, su-
doracién nocturna, fiebre no aclarada y
prurito

La respuesta correcta es la a

La manifestacion mds frecuente en el lin-
foma de Hodgkin son las adenopatias peri-
féricas palpables, siendo las mas habituales
las localizadas en cuello y regién supracla-
vicular, seguidas de las axilares y, muy in-
frecuentemente, las inguinales.
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La afectacion extraganglionar (opcién b)
ocurre en el 15% de los pacientes, siendo
muy rara la infiltracion del hueso y de la mé-
dula ésea.

El derrame pleural o pericardico (opcién
¢) es mucho mas infrecuente que en el lin-
foma no Hodgkin, al igual que ocurre con la
hepato-esplenomegalia (opcion d).

Por dltimo, la sintomatologia B (opcién e)
es poco frecuente en Pediatria, no presen-
tandola mas alla del 5% de los nifios.

Una vez diagnosticado el paciente de lin-
foma de Hodgkin se realizaron las siguien-
tes pruebas:

TC cuello-térax-abdomen:

Cuello: adenopatias en el espacio cervi-
cal posterior izquierdo de un tamafio de 2-3
cm, adenopatias yugulares bilaterales de 0,5-
1 cm.

Torax: no se identifican adenopatias de ta-
mano radiolégicamente significativas.

Abdomen: higado, vesicula biliar, pan-
creas, bazo y suprarrenales normales. Ade-
nopatias mesentéricas de tamafo inferior a
1 cm en fosa iliaca derecha (FID).

Gammagrafia con galio 67:

Area de hipercaptacién del trazador a ni-
vel mediastinico de dudosa significacion.
Area focal de captacion intensa en region
cervical izquierda.

Ecografia cuello-abdomen:

Paquete vascular simétrico, lineas grasas
conservadas, imagenes adenopaticas en ca-
dena laterocervival izquierda de tamano su-
perior a 1 cm. Aumento de partes blandas en
relacién a la biopsia. Higado, bazo, pancreas
y retroperitoneo sin hallazgos.

Con estas pruebas, para valorar la estadifi-
cacion, ;cual le parece el diagnéstico defi-
nitivo?

a. Linfoma de Hodgkin estadio |
b. Linfoma de Hodgkin estadio I
c. Linfoma de Hodgkin estadio Il

d. Linfoma de Hodgkin estadio IlI
e. Linfoma de Hodgkin estadio IV

La respuesta correcta es la a

Se entiende por estadio | a la afectacion
de una sola cadena o region ganglionar (cer-
vical, axilar, inguinal, mediastino...), o es-
tructura linfoide (bazo, timo, anillo de Wal-
deyer). Se entiende por estadio Il la afectacion
de dos o mas regiones, o cadenas ganglio-
nares, o estructuras linfoides del mismo lado
del diafragma (opcién b). Las adenopatias hi-
liares se consideran lateralizadas y, cuando
afectan a ambos lados, constituyen un esta-
dio Il. El nimero de regiones afectas se in-
dicara con un sufijo, por ejemplo, Il; (opcion
). Todas las adenopatias mediastinicas se
consideran como una Unica localizacién. El
estadio Ill es la afectacién de regiones o ca-
denas ganglionares o estructuras linfoides de
ambos lados del diafragma (opcién d). Y, por
altimo, estadio IV es, ademads, afectacion ex-
tranodal extensa (opcién e) y, dependiendo
de la localizacién, se pondra el sufijo co-
rrespondiente, por ejemplo, [V (afectacion
extranodal extensa con afectacién de médula
Osea).

Para la estadificacion se necesita ademas
un hemograma, bioquimica sanguinea ele-
mental y las siguientes pruebas de imagen:
radiografia simple de térax y ecografia com-
plementada por la tomografia computari-
zada por su mayor sensibilidad y especifi-
cidad.

La resonancia magnética (RM) es mas efi-
caz para valorar el mediastino y abdomen,
pero menos el parénquima pulmonar.

La gammagrafia con galio 67 tiene menor
especificidad y sensibilidad para la estadifi-
cacion de la enfermedad, pero es mas es-
pecifica y sensible para valorar la remisi6n
completa, diferenciando mejor el tejido tu-
moral del cicatricial o inflamatorio. Para la
valoracién de la afectacién 6sea debe reali-
zarse una gammagrafia con tecnecio.
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Més recientemente se han anadido otras
técnicas como la tomografia de emision de
positrones (PET), que incorpora parametros
funcionales, capaces de diferenciar el tejido
tumoral, tanto al diagndstico, mejorando la
estadificacion, como después del tratamien-
to, distinguiendo entre tumor y restos cica-
triciales, mejorando los criterios de remision
completa.

En relacion al pronéstico del linfoma de
Hodgkin, ;qué respuesta le parece la mas
adecuada?

a. Pacientes con estadio | y con ausencia de
sintomas B, como es el caso de este pa-
ciente, tienen siempre un excelente pro-
nostico

b. La masa bulky es siempre un signo de mal
prondstico

c. La presencia de alteraciones analiticas del
tipo de anemia, linfopenia, hipoalbumi-
nemia, elevacion de laVSG son signos de
mal pronéstico

d. Las localizaciones mediastinicas, infra-
diafragmaticas y extraganglionares son
siempre un signo de mal pronéstico.

e. Todas las anteriores son correctas

La respuesta correcta es la e

En el momento actual se consideran tres
grupos prondsticos:

e Buen prondstico: pacientes con enferme-
dad localizada (estadios I y 1) y ausencia
de: a) factores de riesgo, como los sinto-
mas B e histologia desfavorable (esclero-
sis nodular tipo Il o deplecién linfocitica),
b) alteraciones analiticas (anemia, linfo-
penia, hipoalbuminemia, elevacién de la
VSG), ¢) localizaciones desfavorables (me-
diastino, infradiafragmaticas, extragan-
glionar), o d) tener una gran masa tumo-
ral. A estos criterios se une posteriormente
una buena respuesta al tratamiento inicial.
Este grupo tiene una supervivencia global
cercana al 100%.

e Mal pronéstico: pacientes con estadios
1B y IV, con o sin factores de riesgo afia-
didos. Tienen una supervivencia global
del 60-80%.

e Pronéstico intermedio: resto de pacien-
tes, con una supervivencia del 80-95%.

El paciente recibi6 dos ciclos OEPPA (vin-
cristina, etoposido, prednisona y adriamici-
na) realizdndose evaluacion de la enferme-
dad con TC de cuello: imagenes adenopaticas
en cadena laterocervical izquierda menores
de 1 cm. TC abdominal: hepatomegalia, bazo
normal, vesicula biliar con pared engrosada,
pancreas y retroperitoneo normales. Gam-
magrafia con galio 67 normal.

El paciente completo dos ciclos COPP (ci-
clofosfamida, procarbacina, vincristina y
prednisona).

La evaluacion final de la enfermedad in-
cluyo TC de cuello y abdomen, gammagra-
fia con galio 67 y PET, no presentando evi-
dencia de enfermedad, motivo por el que se
finalizo el tratamiento. El nifo lleva tres anos
de remision completa ininterrumpida con
una excelente situacion clinica.

Respecto al tratamiento de este paciente,
:cual le parece la respuesta mas adecuada?

a. El tratamiento siempre debe incluir qui-
mioterapia y radioterapia

b. En los nifios, la radioterapia se utiliza so-
bre campos extendidos (sobrepasando la
afectacion inicial)

c. Los protocolos quimioterdpicos que me-
jores resultados han dado en los adultos,
tipo MOPP y ABVD, pueden ser utiliza-
dos también en nifos

d. La mecloretamina o la bleomicina han
sido sustituidos sistemdticamente en los
protocolos pediatricos

e. La dosis curativa de radioterapia es de 15
a 25 Gy

La respuesta correcta es la d



140 URGENCIAS Y TRATAMIENTO DEL NINO GRAVE. CASOS CLINICOS COMENTADOS

Los pacientes con enfermedades locali-
zadas de buen pronéstico reciben de dos a
cuatro ciclos de poliquimioterapia mas ra-
dioterapia sobre los campos inicialmente
afectos, a dosis bajas (15 a 25 Gy). La ten-
dencia actual es la de eliminar la radiotera-
pia y utilizar las combinaciones de citostati-
cos menos toxicos, tratando de no utilizar
procarbazina, doxorrubicina y bleomicina.

Varios grupos cooperativos han demos-
trado que si no se utiliza la radioterapia, so-
bre todo en los pacientes que alcanzan pre-
cozmente la remisién completa, no varian
los indices de curacién de los mismos.

DIAGNOSTICO FINAL

Linfoma de Hodgkin
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J. Casado Flores

CASO CLINICO

Nino de 2 aios y medio que consulta de
urgencias por persistencia de fiebre de 39 °C,
acompanado de sintomas catarrales desde 3
dias antes. En las dltimas horas ha sido diag-
nosticadlo de otitis media aguda, pero esta mas
decaido, a pesar de recibir tratamiento con
cefalosporina oral (cefpodoxima 8 mg/kg/dia).

AP: periodo neonatal normal. Asiste a
guarderia. Otitis previas. Gingivoestomatitis.
Calendario vacunal completo, vacuna neu-
mocdcica conjugada heptavalente 1 dosis
administrada 2 meses antes.

AF: hijo dnico. Padres sanos inmigrantes.

Exploracion fisica

T237°C, FC 160 Ipm, TA 127/92 mmHg.
SatO, 100% (con mascarilla de O; de alto
flujo). Mal estado general, adormilado, frial-
dad de extremidades y mala perfusion capi-
lar (relleno capilar 10 segundos) (Fig. 1), piel
de extremidades con algunas petequias y co-
lor parcheado con cianosis periférica. Rigi-
dez de nuca. Timpanos abombados e hiper-
émicos. Auscultacion pulmonar con roncus
bilaterales. Auscultacion cardiaca normal.
Abdomen blando con hepatomegalia de 2-
3 cm del reborde costal.

;Cual es su diagnostico inicial?

a. Otitis media aguda grave
b. Bacteriemia oculta

NINO CON FIEBRE Y DECAIMIENTO

c. Shock séptico
d. Cardiopatia congénita descompensada
e. Meningitis bacteriana

Las contestaciones correctas son lacy la e

El paciente estd en shock séptico (opcion
¢) porque, en ausencia de fiebre, presenta
taquicardia y muy mala perfusion tisular ma-
nifestada por gran alargamiento del relleno
capilar (normal < 2-3 segundos), frialdad y
color parcheado-moteado de las extremida-
des. La cianosis es secundaria a la intensa
vasoconstriccion capilar, caracteristica del
shock séptico frio o hipodindmico. La au-
sencia de hipotension arterial no descarta en
los ninos este diagndstico, su presencia lo
confirma. El patrén hemodinamico mas fre-

&

Figura 1. Mala perfusion periférica con relleno capilar enlen-
tecido en el miembro inferior del paciente.

~ 141 -
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cuente de los nifios con shock séptico (8 de
cada 10) es el que presumiblemente corres-
ponde a este paciente, bajo gasto cardiaco
(se intenta compensar con la taquicardia) y
altas resistencias periféricas, manifestadas
por cianosis acra, frialdad de piel y relleno
capilar alargado, porque la responsable del
calor de la piel es la perfusion sanguinea.
Contrariamente, el patrén hemodinamico en
los adultos es el gasto cardiaco aumentado
y las resistencias periféricas disminuidas, és-
tos suelen fallecer por vasoplejia.

La rigidez de nuca acompanado del ador-
milamiento sugieren el diagnéstico de me-
ningitis (opcion e) probablemente de etio-
logia neumocécica, debido a la presencia
de otitis media aguda previa. La escasa res-
puesta a los estimulos, en ausencia de rigi-
dez de nuca, acompana a ambos diagnésti-
cos, a la sepsis con o sin shock séptico y la
meningitis.

La otitis media aguda (opcién a) no justi-
fica por si sola la situacion hemodindmica,
el mal estado general, la rigidez de nuca ni
el adormilamiento. Por ello, aunque el foco
infeccioso inicial podria ser la presencia de
patégenos en la nasofaringe o en el oido me-
dio, probablemente estos gérmenes han in-
vadido el torrente sanguineo, que lo ha di-
seminado al SNC y a las meninges a la vez
que han activado la respuesta inflamatoria
sistémica caracteristica de la sepsis y el shock
séptico. La bacteriemia oculta (opcion b) se
define como el aislamiento en la sangre, de
una bacteria patégena, en un paciente sin
foco infeccioso y con buen estado general,
caracteristicas ausentes en este paciente. La
bacteriemia oculta es frecuente, 2-3% de los
nifios de 3-36 meses de edad con fiebre ele-
vada, tienen bacteriemia oculta, siendo el
germen mas frecuente aislado el Strepto-
coccus pneumoniae (80-95%) en zonas don-
de no se inmuniza con la vacuna neumoco-
cica conjugada heptavalente [VCN-7v]).

La cardiopatia congénita descompensada
con la infeccion (opcion d) puede ser des-

cartada porque no existen sintomas previos
de cardiopatia (cianosis, dificultad para las
tomas, escasa ganancia de peso) ni signos
auscultatorios sugestivos.

;Cual seria su primera actuacién?

a. Realizar hemograma, coagulacién, reac-
tantes de fase aguda y hemocultivo

b. Practicar puncién lumbar (PL)

c. Iniciar antibioterapia empirica con cefo-
taxima y vancomicina

d. Expandir con suero salino fisiol6gico y ad-
ministrar una dosis de cefotaxima

e. Canalizar una via venosa central para la
administracion de fluidos y la monitori-
zacion de presion venosa central (PVC)

La contestacion correcta es la d

La primera medida en la sepsis grave y en
el shock séptico es la infusion de fluidos, la
expansion de la volemia con suero salino y
la administracion inmediata de la primera
dosis de antibidtico, cefotaxima o ceftria-
xona por via i.v. (opcion d). Estos antibioti-
cos son eficaces para la mayoria de los pa-
togenos productores de sepsis y meningitis
en los ninos mayores de 6 semanas de edad,
especialmente para los que previsiblemente
debe tener este paciente, S. pneumoniae por
la otitis y Neisseria meningitidis por las pe-
tequias, aunque éstas aparecen también en
la sepsis neumocdcica.

La reanimacion precoz y agresiva con flui-
dos ha demostrado que desciende la mor-
talidad del shock séptico, sin aumentar la
frecuencia de edema agudo de pulmén. Asi-
mismo, la administracién precoz de antibi6-
tico parenteral, antes de la primera media hora
de la sospecha diagndstica de sepsis, des-
ciende significativamente la mortalidad. Los
fluidos se infundiran rdpidamente, 20 mL/kg
en el menor tiempo posible, mejor a través
de una jeringa de 50 mL, accionada por el
médico o la enfermera, o con bomba de in-
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fusion rapida. Estas dosis 20 mL/kg se repiten
hasta que la situacion hemodinamica mejo-
re, evidenciado por el descenso de la fre-
cuencia cardiaca y la mejoria de la perfusion
capilar. En el shock séptico pediatrico el vo-
lumen medio de fluidos que se administra en
la primera hora de tratamiento es 60 mL/kg,
pero es necesario individualizar porque al-
gunos nifos precisan 100-160 mL/kg.
Realizar hemograma, coagulacion, reac-
tantes de fase aguda y hemocultivo (opcién
a) es adecuado, pero no prioritario. El resul-
tado de estos analisis, si son compatibles con
infeccién bacteriana, apoyaran el diagnésti-
co clinico, pero su normalidad no lo des-
carta, porque la normalidad del recuento leu-
cocitario y de la proteina C-reactiva no
descartan el diagnéstico de sepsis. La PL (op-
cion b) esta contraindicada en las situacio-
nes de inestabilidad hemodindmica, como
tiene este paciente, también cuando existen
alteraciones de la coagulacién asi como ante
la sospecha de hipertension intracraneal.
Iniciar antibioterapia con cefotaximay
vancomicina (opcién ¢) no es adecuado en
estos momentos porque lo prioritario es tra-
tar el shock, no sélo la supuesta meningi-
tis; ésta, estd suficientemente tratada con ce-
fotaxima. Canalizar una via venosa central
(opcidn e) se realizard, si no cede el shock a
la expansion con fluidos. La medida y mo-
nitorizacion de la PVC es imprescindible para
el tratamiento del shock séptico resistente
a fluidos (= 60 mL/kg) y a dopamina (= 10

pg/kg/min).

El paciente recibio una dosis de cefotaxi-
ma 100 mg/kg y; en la primera hora, 50 mL/kg
de suero salino y dopamina 10 p/kg/min, me-
jorando claramente la situacion hemodina-
mica manifestada por el descenso de FC, dis-
minucion del tiempo de relleno capilar,
calentamiento de las extremidades, sin me-
jorar el sensorio. La TA permanecia similar
130/90 mmHg. En las siguientes 2 horas el
nivel de conciencia disminuye (escala de

coma de Glasgow 10), la frecuencia cardia-
ca desciende (70 Ipm), la TA se eleva (150/110
mmHg), episodio que remitio espontanea-
mente 10 minutos después. Ante la sospecha
de hipertension intracraneal se realiza una
TC craneal que evidencia dnicamente ocu-
pacién de ambos oidos y mastoides.

:Cual seria su proceder?

a. Realizar una PL para diagnosticar defini-
tivamente una meningitis

b. Indicar cefotaxima y vancomicina

c. Continuar con la expansion de la volemia
con cristaloides

d. Tratar la hipertensién arterial con vaso-
dilatadores

e. Indicar adrenalina en perfusién continua
para aumentar la frecuencia y el gasto car-
diaco

La contestacion correcta es la b

Aunque podria practicarse una PL (opcién
a) porque la TC craneal descarta un proceso
ocupante de espacio, las maniobras para la
obtencién del LCR podria desencadenar un
nuevo episodio de bradicardia e hiperten-
sién arterial (triada de Cushing) con encla-
vamiento amigdalar y muerte encefalica. Las
contraindicaciones para la realizacién in-
mediata de puncién lumbar ser resumen en
la tabla I.

La presién intracraneal (PIC) es un proce-
so dindmico, no fijo, que aumenta con la agi-
tacion, el dolor, la flexién del cuello y en las
situaciones en que aumenta la presién in-
tratordcica, porque la sangre venosa cerebral
no puede evacuarse a la auricula derecha.
Los pacientes con hipertensién intracraneal
(HITC) mantenida y grave deben ser intuba-
dos, ventilados mecanicamente, sedados,
analgesiados y colocados en decubito su-
pino, con la cabeza centrada y elevada so-
bre el tronco 30°, excepto si existe hipoten-
sion arterial.
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TABLA I. Contraindicaciones para realizar

puncién lumbar

e Focalidad neurolégica

e Deterioro rapido del nivel de conciencia (Glas-
gow < 8)

e Signos de hipertension intracraneal
— Elevacion de la TA
— Midriasis uni o bilateral
— Pupilas sin respuesta a la luz
— Bradicardia
— Papiloedema

e Convulsiones persistentes

e Inestabilidad hemodindmica

e Diatesis hemorragica

Lo mas adecuado es tratar como una me-
ningitis neumocécica (opcién b) aunque no
exista confirmacién por el analisis citoqui-
mico y microbiolégico del LCR. La existen-
cia clinica de fiebre, rigidez de nuca, otitis
media (otoscopia y TC) y el descenso pro-
gresivo del nivel de conciencia hacen alta-
mente sugestivo el diagndstico de meningitis
posiblemente de etiologfa neumocécica. Es-
tas tienen significativamente mas alteracion
del nivel de conciencia y focalidad neurolé-
gica que las meningitis de otra etiologia bac-
teriana. Hasta conocer el germen causal y su
sensibilidad antibidtica, se aconseja empiri-
camente cefotaxima (300 mg/kg/dia i.v., dis-
tribuida en 3-4 dosis, maximo 12 g/dia) y van-
comicina (60 mg/kg/dia i.v., distribuida en 4
dosis, maximo 2 g/dia) (opcién b).

Continuar con la expansion de la volemia
(opcion ©) y/o administrar adrenalina (opcion
e), estan contraindicadas porque aumentaria
el gasto cardiaco y la TA, en un paciente ya
estable hemodinamicamente. Tratar la hi-
pertension arterial ocasionada por la triada
de Cushing (opcién d) esta igualmente con-
traindicado, lo adecuado es tratar la causa
cuando es posible o disminuir la PIC me-
diante hiperventilacion y diuréticos osmati-
cos. En este paciente el episodio de HTIC fue
debido presumiblemente a la infeccién me-
ningea.

La analitica realizada es la siguiente:

Hb 10,7 g/dL. Hcto 39,8%. Leucocitos
4.690/mm>.

Plaquetas 20.000 mm?3. T. protrombina
44%. T. cefalina 58 seg (control 28 seg). Fi-
brinogeno 281 mg/dL.

Glucemia 72 mg/dL. Urea 42 mg/dL.
Creatinina 1,3 mg/dL. GOT 450 U/L. GPT
500 U/L.

pH venoso 7,25. pCO, 50 mmHg. Bicar-
bonato 16,2 mEg/L.

Proteina C-reactiva (PCR) 20,9 mg/dL. Pro-
calcitonina (PCT) 190 ng/mL.

El paciente lleva 4 horas hospitalizado,
respira espontaneamente con polipnea, la
SatO, 90% con mascarilla de O, de alto flu-
jo, esta bien perfundido, estable hemodina-
micamente, el sensorio permanece igual, pero
la diuresis es escasa (0,4 mL/kg/hora).

Interprete estos datos aportados por los ana-
lisis sanguineos, dentro del contexto del pa-
ciente, ;cudl seria su diagndstico?

a. Insuficiencia respiratoria
b. Coagulopatia de consumo
c. Insuficiencia renal aguda
d. Fracaso hepatico agudo
e. Disfuncién multiorganica

La contestacion mas correcta es la e

El sindrome de disfuncion multiorganica
(SDMO), antes llamado fracaso multiorgani-
co, representa la principal causa de muerte
en las UClIs pediatricas y de adultos y con-
siste en la disfuncion, insuficiencia y fraca-
so secuencial de distintos 6rganos de la eco-
nomia; es un proceso progresivo en el que
puede asociarse el fracaso completo de un
6rgano con la disfuncién grave de otro o leve
de un tercero. Para diagnosticar SDMO se
precisa la afectacién de al menos 2 6rga-
nos simultdneamente. La causa mds frecuente
de SDMO es la infeccién, el riesgo de que
una sepsis o shock séptico en nifos evolu-
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TABLA Il. Causas que conducen a FMO/SDMO

Neonatos

Lactantes

Nifos

Asfixia perinatal

Aspiracién meconial

Membrana hialina

Insuficiencia placentaria
Hemorragia (abruptio de placenta)

Sepsis N. meningitidis
H. influenzae b
Otras infecciones
Muerte stbita
Traumatismo craneal

Sepsis N. meningitidis
H. influenzae b
S. pneumoniae

Otras infecciones

Traumatismos

Sepsis E. coli Politraumatismo Quemaduras
Sepsis Streptococcus grupo B Asfixia Cirugia
Enterocolitis necrotizante Tumores Tumores

Inmunodeprimidos
Quemaduras

Cirugia

FMO: fracaso multiorganico, SDMO: sindrome de disfuncién multiorganica.

cione a SDMO es del 25 y 52%, respectiva-
mente. También pueden evolucionar a
SDMO el trauma craneal, y los politrauma-
tismos, las quemaduras, los tumores y la as-
fixia. Las causas de disfuncion multiorgani-
ca se resumen en la tabla Il.

Las opciones a, b, ¢ y d son parcialmen-
te correctas.

En las siguientes 24 horas el paciente re-
cibe tratamiento de soporte de los organos
afectados, consistentes en transfusion de plas-
ma fresco congelado, furosemida en perfu-
sion continua (dosis maxima 0,6 mg/kg/hora)
e intubacion y ventilacion mecanica con-
vencional (parametros maximos PEEP 11 cm
H,O, FiO; 0,8). La situacion hemodinamica
continda estable y el paciente se encuentra
sedado farmacologicamente. La Rx de torax
era compatible con edema agudo de pul-
mon. Ante la estabilidad hemodinamica y
neuroldgica y la mejoria de la coagulacion,
se realizo PL.

El estudio del LCR fue el siguiente:

Células 950 mm? (90% polimorfonuclea-
dos), glucosa 23 mg/dL (glucemia 150
mg/dL), proteinas 5,7 mg/dlL.

Gram no se observan gérmenes. Antige-
nos capsulares neumocdécicos y meningo-
cocicos negativos.

:Qué exploracién complementaria indica-
ria por ser la mas rentable y adecuada para
conocer la etiologia de esta meningitis?

a. Esperar al resultado del hemocultivo

b. Identificacion del patégeno en LCR por téc-
nica reaccién de cadena polimerasa (PCR)

c. Antigeno rapido de polisacarido capsular
neumocadcico (test Binax-Now®) en LCR

d. Cultivo del LCR

e. No realizaria mds técnicas diagnosticas

Las contestaciones mds correctas son lacy b

El hemocultivo (opcidn a) suele ser posi-
tivo cuando el paciente no ha recibido anti-
bioterapia previa, situacién que no sucedi6
en este paciente, que habia recibido una ce-
falosporina oral de 3* generacion desde 24
horas antes del ingreso y cefotaxima mds van-
comicina hasta que pudo realizarse la PL. En
alrededor de 1 de cada 2 meningitis neu-
mococicas el hemocultivo es positivo, esta
positividad se eleva al 80% en los que no re-
ciben antibiéticos antes de la toma de la
muestra. El cultivo del LCR (opcién d) pro-
bablemente serd igualmente negativo por-
que en el momento de la extraccion el pa-
ciente ya habia recibido dos antibiéticos
capaces de esterilizar el LCR.
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La identificacion del patégeno por técni-
ca de PCR (opcién b) es adecuada y rapida,
pero esta técnica no estd disponible en todos
los hospitales, reservandose para los casos
en los que el cultivo es negativo tras 48 ho-
ras de incubacién y el gram no identifica el
germen. Probablemente serd la técnica del
futuro porque permite el diagnéstico etio-
[6gico en 6-8 horas, incluso en pacientes que
han recibido antibiéticos.

La identificacion de antigenos neumoco-
cicos mediante un test inmunocromatografi-
co rapido (Binax-Now®) (opcion ¢) es muy
atil y altamente fiable, es un test que se uti-
liza en adultos, en la orina de los enfermos,
para conocer si éstos tienen antigenos neu-
mocdcicos en orina. En nifios este test no es
Gtil, tiene muchos falsos positivos, debido a
la frecuente colonizacién de la nasofaringe
por neumococo. Sin embargo en LCR vy li-
quido pleural es muy fiable. Un estudio rea-
lizado con 450 nifos con sospecha de me-
ningitis bacteriana, encontr6 una sensibilidad
y especificidad del 100%. Ademas puede rea-
lizarse a la cabecera del enfermo, estando el
resultado en pocos minutos. El Binax-Now®
es igualmente muy sensible (90%) para la
identificacion de antigenos neumocdcicos
en el liquido pleural de los derrames para-
neumonicos.

No realizar mas técnicas diagnosticas (op-
cion e) no es adecuado por el anterior ra-
zonamiento. Aunque la existencia de hipo-
glucorraquia intensa es sugestiva de meningitis
neumocdcica, también acompana a la me-
ningitis tuberculosa, esta causa es altamente
improbable en este caso. La hipoglucorraquia
debe valorarse con la glucemia; un indice glu-
cemia/glucosa en LCR = 0,4 tiene una sen-
sibilidad del 80% y especificidad del 98%
para el diagndstico de meningitis bacteriana
en mayores de 2 meses de edad. Por tanto
el diagndstico etioldgico sélo puede realizarse
identificando el patégeno bien por métodos
convencionales (cultivo de sangre o LCR), por
técnica de PCR o mediante Binax-Now®.

La técnica rapida de antigeno neumoco-
cica en LCR (Binax-Now®) fue positiva. La
PCR para neumococo en LCR fue igualmen-
te positiva.

El hemocultivo fue negativo. El cultivo del
LCR, conocido un dia después, también fue
negativo.

Su diagnéstico definitivo es sepsis y menin-
gitis neumocdcica, con evoluciéon a SDMO,
;asociaria al tratamiento de la meningitis de-
xametasona (Dxm)?

a. No, porque no estd demostrada su utilidad

b. No, porque es demasiado tarde para su
inicio

c. Si, dosis 0,15 mg/kg/dosis, 4 dosis al dia,
total 2 dias

d. Si, dosis 0,6 mg/kg/dosis, 4 dosis al dia,
total 2 dias.

e. Depende de la evolucién del paciente

La contestacion correcta es la b

Existe controversia sobre la utilidad de la
Dxm en la meningitis neumocécica (opcion
a) derivada de que, si bien puede disminuir
las complicaciones neuroldgicas, como ha
sido demostrado en las producidas por H. in-
fluenzae b, la Dxm disminuye la permeabi-
lidad de la barrera hematoencefalica a los
antibiéticos, especialmente a la vancomici-
na. La Academia Americana de Pediatria
sugiere el uso de Dxm en las meningitis bac-
terianas de los mayores de 6 semanas, des-
pués de considerar los riesgos y beneficios.
Algunos expertos aconsejan afiadir rifampi-
cina (20 mg/kg/dia, i.v., dividida en 2 dosis)
porque este antibiético aumenta la eficacia
de la cefotaxima y vancomicina. Cuando se
utiliza Dxm debe iniciarse antes de la admi-
nistracion de la primera dosis de antibioti-
co (opcién b). La dosis recomendada habria
sido 0,15 mg/kg cada 6 horas (opcién ), nun-
ca la Dxm se indica segtn la evolucién del
paciente (opcion e).
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TABLA I11. Sensibilidad antibiética del Streptococcus pneumoniae (pg/mL)

Antibiético Susceptible Intermedio Resistente

Penicilina i.v.

e Infeccién meningea < 0,06 - >0,12

e Infeccién extrameningea <2 4 =8

Cefotaxima o ceftriaxona i.v.

¢ Infeccién meningea <0,5 1 =2
Infeccion extrameningea <1 =4

Cefuroxima

o Cefuroxima i.v. <0,5 1 =2

e Cefuroxima oral <1 2 >4

Cefpodoxima <0,5 1 =2

Rifampicina <1 2 =4

Amoxicilina <2 4 =8

Clinical Laboratory Standards Institute (CLSI). Methods for dilution antimicrobial susceptibility test for bacteria that grow aerobi-

cally. Approved Standard, 7 th ed, Wayne, PA 2006.

Aunque éste no es el caso, porque los culti-
vos de sangre y LCR fueron negativos, su-
ponga que pudo aislarse el S. pneumoniae
en LCR y estudiado su sensibilidad a la pe-
nicilina que fue sensible (CIM < 0,06 pg/mL),
;cambiaria la antibioterapia?

a. Si, peniclina G, suprimiendo cefotaxima
y vancomicina

b. Si, suprimiria vancomicina, dejando sélo
cefotaxima

c. Si, suprimiria cefotaxima, dejaria vanco-
micina

d. No, dejaria la antibioterapia inicial, cefo-
taxima mds vancomicina

e. Cualquiera de las acciones anteriores son
adecuadas

Las contestaciones mas correctas son la a'y

lab

El tratamiento empirico de la meningitis
neumocdcica con cefotaxima y vancomici-
na puede ser modificado cuando se conoce
la susceptibilidad del germen a los antibi6-
ticos. Los pacientes con meningitis en los
que se aislan neumococos sensibles a pe-

nicilina (CIM = 0,06 pg/mL) pueden susti-
tuirse los anteriores por penicilina (300.000
U/kg/dia i.v., dividido en 4-6 dosis), aunque
también es adecuado retirar vancomicina
permaneciendo el tratamiento sélo con ce-
fotaxima (opcién b). Los pacientes con sen-
sibilidad intermedia a cefotaxima (CIM = 1,0
pg/mL) o resistentes (CIM = 2,0 pg/mL) con-
tinuaran con cefotaxima mas vancomicina
(opcién d). La meningitis neumocécica nun-
ca deber tratarse s6lo con vancomicina (op-
cién c). Estas CIM son diferentes para la in-
feccion neumocdcica extrameningea. En la
tabla Ill se resume la antibioterapia reco-
mendada en las infecciones meningeas y ex-
trameningeas en funcién de la sensibilidad
antibidtica.

Cuarenta y ocho horas mas tarde la diu-
resis desciende (0,3 mg/kg/hora) a pesar de
recibir furosemida en perfusion continua y la
urea y creatinina aumentan hasta alcanzar
182 mg/dL y 3 mg/dL, respectivamente. El pa-
ciente se anemiza (Hb 7 g/dL) y las plaque-
tas descienden por lo que precisa transfusion
de concentrado de hematies y plaquetas. En
sangre periférica aparecen esquistocitos.
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TABLA 1V. Cifras de creatinina segtn la edad

Edad Creatinina (mg/dL)
RN 0,3-1,0
Lactante 0,2-0,4
Nino 0,2-0,6
Adolescente 0,5-1,1

:Como interpreta Vd. esta evolucion?, su
diagnéstico es:

a. Insuficiencia renal aguda progresiva se-
cundaria a la sepsis-shock séptico

b. Sindrome hemolitico urémico

c. Coagulopatia de consumo que persiste

d. Insuficiencia renal secundaria a toxicidad
de la vancomicina

e. Insuficiencia prerrenal producida por la
ventilacién mecdnica y PEEP elevado

La contestacion correcta es la b

Aunque el sindrome hemolitico-urémico
(SHU) (opcién b) suele estar producido por
las toxinas del Escherichia coli 0157:H7, to-
xinas que se unen a los receptores Gb3 de
las células diana, fundamentalmente en el
glomérulo renal, produciendo su lesion, tam-
bién puede ser producido por S. pneumo-
niae. Se caracteriza por insuficiencia renal
aguda (elevacién de urea y creatinina, oli-
goanuria), anemia microangiopatica (ane-
mia, esquistocitosis) y trombocitopenia. Los
niveles de creatinina de este paciente esta-
ban elevados desde la primera determina-
cion, los valores normales dependen de la
edad (Tabla V), estos niveles aumentan de
forma importante en la segunda determina-
cion.

Por tanto, existe insuficiencia renal agu-
da, pero ésta no puede ser secundaria a la
sepsis (opcion a), porque suele ser polidrica,
ademds no explica las esquistocitosis, trom-
bocitopenia ni la progresion de la insufi-
ciencia renal aguda.

Figura 2. Resonancia magnética, corte sagital de linea media
que muestra lesiones isquémicas en cuerpo calloso (flecha).

La dosis de la vancomicina debe corre-
girse en funcion del aclaramiento renal, su
toxicidad (opcién d) produce insuficiencia
renal. La ventilacién mecdnica con PEEP ele-
vada (opcion e) conduce a hipovolemia efi-
caz por aumento de la presion intratoracica
y en consecuencia es una de las causas de
insuficiencia prerrenal, que se resuelve con
volemia, pero este paciente tiene una insu-
ficiencia renal, no prerrenal.

El paciente recibio dialisis peritoneal du-
rante 6 dias, ventilacion mecdnica conven-
cional 3 dias y ventilacion no invasiva 24 ho-
ras mas.

Cuatro dias después del ingreso comien-
za con mioclonia en hemicuerpo derecho
que remiten con piracetam i.v., apareciendo
posteriormente hemiparesia del mismo he-
micuerpo.

La RM mostraba muiltiples lesiones isqué-
micas en cuerpo calloso (Fig. 2) y edema ci-
totoxico en la corteza del hemisferio cere-
bral izquierdo (Fig. 3). El sensorio comenzé
a mejorar, sonriendo y contactando con el
medio, estando la paresia del hemicuerpo
derecho al décimo dia en franca mejoria.
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Figura 3. RM secuencia flair potenciada en T2 que muestra en-
grosamiento y aumento de senal en corteza de hemistferio iz-
quierdo (flecha).

;Necesita este paciente alguna otra explo-
racion?

a. Nueva PL para verificar la curacién

b. Potenciales evocados de tronco

c. Audiometria

d. Fondo de ojo

e. Exploracion isot6pica renal con DSMD

La contestacion correcta es la b

La repeticion de nueva PL (opcidn a) no
esta rutinariamente indicado en los que evo-
lucionan bien, remision de la fiebre y de la
clinica neurolégica después de 48 horas de
antibioterapia. Debe repetirse la PL cuando
la evolucién no es la adecuada, sobre todo
en las meningitis neumocdcicas resistentes
a penicilina (CIM = 2 pg/mL) o cefotaxima.

Durante la hospitalizacién debe investi-
garse la existencia de hipoacusia, una vez
resuelta la otitis media, mediante potencia-
les evocados auditivos (opcién b) porque en
los nifos menores de 4-5 aflos no es practi-
cable la realizacion de audiometria (opcion

Figura 4. RM secuencia T1, corte axial a nivel de ventriculos
laterales que muestra atrofia de hemisferio cerebral izquier-
do, con aumento del ventriculo izquierdo.

¢). La deteccion precoz de hipoacusia, que
es la complicacion mas frecuente de la me-
ningitis neumocécica (aproximadamente
30%), debe hacerse precozmente, tnica for-
ma de iniciar la rehabilitacion y el trata-
miento sustitutivo especifico, generalmente
implantes cocleares.

El paciente quedo con hipoacusia bila-
teral que precisé audifonos y hemiparesia
leve de hemicuerpo derecho, que recupero
totalmente. En la RM cerebral de control al
afo y medio se encontro atrofia residual del
hemisterio cerebral izquierdo con aumento
del ventriculo izquierdo (Fig. 4).

DIAGNOSTICOS FINALES

Otitis media aguda

Sepsis neumocécica

Shock séptico

Meningitis neumocdcica
Sindrome hemolitico-urémico
Disfuncién multiorganica
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CASO CLINICO

Motivo de consulta: nifio de 5 meses que
acude a urgencias por presentar tos y fiebre.
A los padres les preocupa que desde el dia
anterior no succiona con fuerza y tiene difi-
cultad para tomar los biberones.

Antecedentes familiares y personales: pri-
mer hijo de padres sanos no consanguineos.
Embarazo sin datos de patologia, parto pro-
longado, se realizo extraccion con forceps.
Preciso reanimacion (REA) tipo Ill. Ingresa-
do durante unos dias en incubadora por suc-
cion débil, necesito sonda nasogastrica los
primeros dias de vida.

Su desarrollo psicomotor es lento, fija bien
la mirada y sonrie, pero no tiene sostén ce-
falico. Es considerado un nifno tranquilo, es
lento para hacer las tomas. Es la primera vez
que tiene fiebre. Lleva botines de escayola
por pies zambos.

Exploracion: peso: 6.100 g (P 3); talla:
62 cm (P 3); PC: 44 cm (P 50); temperatu-
ra axilar 37,7 °C; frecuencia cardiaca: 110
lat/min.

Nifo hipotonico, no impresiona de enfer-
medad aguda grave. No se visualizan dis-
cromias, ni lesiones cutaneas. Tiraje su-
praesternal leve. Auscultacion cardiopulmonar
normal. Abdomen blando, depresible, sin vis-
ceromegalias. Orofaringe hiperémica con
abundantes secreciones. Coloracion normal
de piel y mucosas.

LACTANTE CON HIPOTONIA
M.L. Ruiz-Falco Rojas

Hipotonia global; en la maniobra de trac-
cion la cabeza cae completamente hacia
atras, al sentarle no tiene sostén cefalico y
presenta cifosis dorsal. Cara poco expresiva,
con surco nasogeniano poco marcado, boca
enV invertida, orejas de implantacion baja,
reflejos osteotendinosos débiles (Fig. 1).

Con los datos aportados, ;qué afirmacion le
parece mas adecuada?

a. Todos los nifos acatarrados comen mal

b. Puede tratarse de una infeccién respirato-
ria y por eso el paciente estd hipoténico

c. Los nifos hipotdnicos tienen infecciones
respiratorias con frecuencia

d. Podria ser un nifo con hipotonia congé-
nita que se ha desestabilizado con un pro-
ceso infeccioso

Figura 1. Foto del paciente.

- 151 -
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e. No se puede descartar la posibilidad de
que se trate de una intoxicacion

La respuesta correcta es la d

Si bien todas las respuestas pueden ser
aceptables, lo verdaderamente (til para el
diagnéstico diferencial es que la hipotonia
era previa a la aparicion de la fiebre y la di-
ficultad para la succién pero que, con una
infeccion de vias respiratorias los sintomas
se han intensificado. Esto lleva a pensar en
patologias congénitas y descartara causas de
hipotonia adquirida como botulismo del lac-
tante, sindrome de Guillain-Barré... Tampo-
co el cuadro clinico parece corresponder a
una infeccién grave, como sepsis 0 menin-
gitis, que pueda producir sintomas infeccio-
sos e hipotonia.

En los datos de la exploracion se encuen-
tran signos de afectacion previa al cuadro in-
feccioso actual, como la dismorfia facial, la
boca enV invertida, las orejas de implanta-
cién baja, los pies zambos (Tabla I). Los da-
tos de la anamnesis hablan de dificultades
en periodo perinatal que pueden ser atribui-
das a patologia hipdoxico-isquémica, pero
también pueden deberse a otras causas de
hipotonia congénita. El resto de las afirma-
ciones (opciones a, b, ¢ y e) pueden ser co-
rrectas pero ayudan menos a tomar decisio-
nes. Los nifos acatarrados (opcion a) pueden
comer mal, la auscultacién cardiopulmonar
es normal y no parece que tenga signos de
infeccién grave (opcién b) como para que
eso sea la causa de hipotonia. Hay que tener
en cuenta que los nifios hipotonicos pueden
tener infecciones respiratorias con frecuen-
cia (opcion ). No existen datos de intoxica-
cion para pensar en esta etiologia. Por eso lo
adecuado es diagnosticar al nifio de cuadro
catarral y remitirlo al neurélogo para estudio
de su hipotonia.

El paciente fue diagnosticado de catarro
de vias altas, tratado con antitérmicos y Ii-

TABLA 1. Datos que deben hacer pensar en
hipotonia

Feto
e Disminucién de movimientos fetales
e Polihidramnios

Recién nacido

e Disminucién de la motilidad espontanea

e Luxacion congénita de cadera

e Artrogriposis (la mds frecuente es el pie zambo)
e Dificultad para la deglucién

e Dificultad respiratoria

Lactante

e Disminucion de la motilidad espontanea
e Retraso en los hitos motores del desarrollo
e Plagiocefalia

e Alopecia occipital

quidos abundantes, y remitido a la consulta
de neurologia para estudio. En la primera
consulta se confirmé la existencia de una hi-
potonia de tronco y extremidades, con re-
flejos osteotendinosos (ROT) disminuidos.

:Qué afirmacion le parece mas correcta?

a. El nifo presenta una hipotonia central

b. Es un lactante hipoténico con signos de
hipotonia periférica

c. Presenta secuelas de una encefalopatia hi-
poxico-isquémica

d. Es urgente practicar una resonancia mag-
nética (RM) craneal

e. Se debe ingresar al paciente y realizar una
puncién lumbar

La respuesta correcta es la b

La exploracién neuroldgica de un lactante
hipoténico es esencial para el diagndstico di-
ferencial. El tono muscular es la resistencia
que ofrecen los tendones y los mdsculos al
movimiento. La regulacion del tono depende
del funcionamiento del propio musculo, de la
unién neuromuscular y del sistema nervioso
central. Por lo tanto alteraciones en cualquiera
de estos niveles pueden manifestarse como
una alteracion del tono muscular. La explora-
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TABLA II. Exploracién de un lactante hipoténico

¢ Decubito supino: postura en libro abierto, ab-
duccioén de piernas (borde externo hacia la ca-
milla), brazos caidos a lo largo del cuerpo o fle-
xionados a lo largo de la cara

Sedestacion: dificultad para el sostén cefalico, ci-
fosis dorsal

Bipedestacion: cae la cabeza y cuelgan las pier-
nas. El no apoyar los pies en la camilla cuando
se le pone en postura vertical puede indicar re-
traso mental

Maniobra de traccién a sentado: es la medida
mas sensible al tono postural (Fig. 2). La cabeza
debe ir alineada con el tronco a los tres meses y
en el segundo trimestre el nifo debe ser capaz de
llevarla en flexion. Se debe medir la capacidad
que tiene el lactante para tirar de si mismo

Maniobra de Landau, suspension horizontal: va-
lorar la capacidad de mantener la cabeza y las
extremidades alineadas con el tronco o si éstas
caen flexionadas

cion servira para determinar la existencia y el
grado de hipotonia (Tabla II).

La hipotonia del lactante se divide en dos
grandes grupos: central y periférica (Tabla Ill);
profundizando en la anamnesis y en la ex-
ploracién neurolégica se puede establecer si
hay signos de afectacion del sistema nervio-
so central (fundamentalmente, hiperreflexia)
(Tablas IV y V) o si parece una afectacién pe-
riférica (Tabla VI). Hasta ahora en este pa-
ciente se tiene constancia de que es hipoté-
nico, que existen datos para pensar que es
una hipotonia congénita, retraso en la ad-
quisicion de hitos motores (sin sostén cefa-
lico), artrogriposis (pies zambos) y que pare-
ce una hipotonia periférica, ya que los reflejos
osteotendinosos estan disminuidos. Al no ha-
ber signos de afectacion cerebral, no estd in-
dicado realizar RM urgente (opcién d); no
existen datos de enfermedad metabdlica ni
infecciosa que indiquen la realizacion de es-
tudio de liquido cefalorraquideo (opcién e).

Reinterrogando a los padres, en los ante-
cedentes personales refieren que el parto fue
con forceps y precisé REA tipo IlI.

Figura 2. Maniobra de traccion en lactante hipotonico.

TABLA IlI. Clasificacion de las hipotonias del

lactante

¢ Hipotonia central, hipotonia sin debilidad
Signos de afectacién cerebral (somnolencia ex-
cesiva, crisis), dismorfias, ROT aumentados o nor-
males

¢ Hipotonia periférica, hipotonia con debilidad
Debilidad, arreflexia, succion débil, llanto débil,
artrogriposis, atrofia muscular, fasciculaciones

ROT: reflejos osteotendinosos.

;Cudl de las siguientes repuestas le parece
mas adecuada?

a. La hipotonia se debe al sufrimiento fetal
en el parto

b. Actualmente es imposible que exista en-
cefalopatia hipoxico-isquémica en un nifio
a término que nace en un hospital

c. La encefalopatia hipéxico-isquémica es
mas frecuente en nifios con patologia neu-
romuscular previa

d. Ante una encefalopatia hipéxico-isqué-
mica hay que valorar la existencia de una
patologia previa

e. cy d son correctas

La respuesta correcta es la e
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TABLA 1V. Clasificacion de las causas de hipotonia congénita

Region anatémica Enfermedad Patrén

Sistema nervioso central Hipotonia congénita benigna
Cromosomopatias

Errores del metabolismo
Disgenesia cerebral

Encefalopatia hipéxico-isquémica
Trauma espinal a nivel alto
Infecciones congénitas

Hipotonia central
Hipotonia axial
ROT 1 o N

Asta anterior Atrofia muscular espinal Debilidad, proximal

Fasciculaciones linguales

Nervio periférico Neuropatias periféricas Debilidad distal

Unién neuromuscular Sindromes miasténicos

Botulismo infantil
Mdsculo Miopatias congénitas

Miopatias metabdlicas

Distrofia muscular congénita
Distrofia mioténica congénita

TABLA V. Indicadores de hipotonia central

e Retraso en area social y cognitiva

¢ Dismorfias sindrémicas

¢ Pufios cerrados

® ROT normales o vivos

e Sospecha de disrafismo espinal

e Historia de encefalopatia hipéxico-isquémica o
trauma obstétrico

e Crisis

ROT: reflejos osteotendinosos.

La encefalopatia hipéxico-isquémica es la
causa mas frecuente de hipotonia cerebral
(opcidn a), pero hay que tener en cuenta que
las enfermedades previas condicionan la in-
cidencia de encefalopatia hipéxico isqué-
mica y que es muy frecuente que los nifos
con problemas neurolégicos sean diagnosti-
cados de secuelas de parto sin pensar en otros
diagndsticos, lo que Ileva en muchas oca-
siones a cometer errores diagndsticos, tera-
péuticos y de consejo genético. Si un nifio
no cumple los criterios diagndsticos de en-
cefalopatia hipéxico-isquémica (Tabla VII) es
necesario buscar otra causa. Es obligatorio

Afectacién musculos oculomotores

Debilidad prominente
Musculatura proximal
ROT |

Contracturas articulares

TABLA VL. Indicadores de hipotonia periférica

e Retraso motor con desarrollo social y cognitivo
normal

e Historia familiar de enfermedad neuromuscu-
lar/miotonia

e Disminucion de ROT y aumento de la laxitud ar-
ticular

e Piernas en batracio y brazos en jarra

¢ Disminucién de motilidad espontdnea

e Facies idiopdtica, ptosis palpebral

* Fasciculaciones

e Atrofia o hipertrofia muscular

ROT: reflejos osteotendinosos.

valorar la posibilidad de que exista patolo-
gia previa (opcién c), errores del metabolis-
mo, atrofia espinal... con el fin de poder dar
un consejo genético adecuado. Incluso en
nifos que han tenido sufrimiento fetal pue-
de estar indicada la bisqueda de patologia
previa (opcion d) (Tablas VIl y IX).

Usted cree que se trata de una hipotonia pe-
riférica, ;qué pruebas complementarias pe-
diria en primer lugar?
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TABLA VIL. Criterios para el diagnéstico de

encefalopatia hipoxico-isquémica

e Sufrimiento fetal (pH cordén < 7)

* Apgar < 3 durante 5 minutos

e Signos neuroldgicos anormales en periodo neo-
natal

e Signos de disfunciéon multisistémica en periodo
neonatal inmediato

e Neuroimagen alterada

TABLA IX. Condiciones asociadas a hipotonia

periférica/paralitica

e Atrofia muscular espinal infantil

e Poliomielitis paralitica

* Neuropatia congénita hipomielinizante

e Polineuropatia desmielinizante aguda

e Miastenia neonatal transitoria

* Miastenia familiar infantil

e Botulismo infantil

* Miopatias congénitas

* Miopatias metabdlicas: deficiencia de maltasa
acida, miopatia mitocondrial

e Déficit de citocromo oxidasa

e Distrofia muscular congénita

e Distrofia miotonica congénita: Steinert congénito

a. Cariotipo

b. Biopsia muscular

c. Estudio de liquido cefalorraquideo (LCR)

d. Perfil metabdlico

e. Enzimas musculares y electromiograma
(EMG)

La respuesta correcta es la e

Las hipotonias periféricas se caracterizan
por acompanarse de debilidad y tener los
ROT disminuidos. La afectacién puede es-
tar a nivel de la neurona motora, en ese caso
el EMG indicara afectacion neurégena, pu-
diendo corresponder a una atrofia muscular
espinal tipo | o 1I; la afectacion puede estar
en la unién neuromuscular, para lo cual hay
que realizar en el EMG estimulacién repeti-
tiva, aunque sea dificil de hacer en los nifios,
para poder diagnosticar sindromes miasténi-

TABLA VIII. Condiciones asociadas a hipotonia
central

¢ Hipotonia congénita benigna

e Encefalopatia hipéxico-isquémica

e Trauma obstétrico espinal a nivel alto

¢ Infecciones congénitas SNC

¢ Hipotiroidismo

e Errores del metabolismo: aminoacidurias, acidu-
rias organicas, mucopolisacaridosis, lipidosis, gli-
cogenosis, Menkes

e Cromosomopatias: Prader-Willi, trisomia 21

¢ Enfermedades genéticas: sindrome de Léwe, dis-
autonomia familiar

¢ Enfermedades peroxisomales: Zellweger, adre-
noleucodistrofia (ADL) neonatal

e Disgenesia cerebral, lisencefalia

¢ Anomalias del tejido conectivo: sindrome Ehlers-
Danlos

TABLA X. Investigaciones ante sospecha de
hipotonia central

e Electrolitos séricos, calcio, fésforo, gasometria,
funcién tiroidea

¢ Cobre y ceruloplasmina (Menkes)

e Cariotipo, genética de Prader-Willi

* Aminoacidos en plasma, dcidos organicos en
orina

e Screening de mucopolisacaridos en orina

e Acidos grasos de cadena muy larga

¢ Consulta genética clinica

e Consulta oftalmolégica

® Neuroimagen: RM/TC

cos. Si en el EMG las velocidades de con-
duccion estan disminuidas hara pensar en
una neuropatia. Si las enzimas musculares
estan elevadas se realizard el diagnéstico de
miopatia (Tablas X y XI). Por lo tanto las prue-
bas complementarias basicas para estudiar
una hipotonia periférica son el EMG y las en-
zimas musculares (opcién e). El perfil meta-
bolico (opcion d) estard indicado si se sos-
pecha una metabolopatia, el cariotipo (opci6n
a) si se sospecha una cromosomopatia. La
biopsia muscular sera necesaria si con los da-
tos existentes no se logra llegar a un diag-
nostico definitivo. En este paciente no se han
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TABLA XI. Investigaciones cuando se sospecha

hipotonia periférica

¢ Enzimas musculares (CK)

e Lactato

* EMG/ENG/estimulacion repetitiva

e Biopsia muscular: anatomia patolégica, inmuno-
histoquimica, cadena respiratoria

e Estudios genéticos: SMN (atrofia muscular espi-
nal); gen DMPK (distrofia mioténica), sindromes
miasténicos congénitos

e Test de edrofonio

CK: creatin quinasa, EMG: electromiograma, ENG: electro-
neurograma)

descrito fasciculaciones (signo que apoyaria
una atrofia espinal), ni atrofia muscular. Por
otro lado en las hipotonias centrales es fre-
cuente que se encuentren signos de disfun-
cion cerebral, convulsiones, disminucién del
nivel de conciencia y ninguno de estos dos
hechos esta presente en este paciente.

El neurélogo decidié realizarle un EMG. La
velocidad de conduccion (VC) fue normal,
:qué le indica?

a. Se trata de una hipotonia central segura-
mente por sufrimiento fetal

b. Se deben investigar causas de hipotonia
periférica con VC normal

c. No era necesario realizar el EMG

d. Es un sindrome de Prader-Willi

e. El EMG no tiene valor en ninos de esta

edad
La respuesta correcta es la b

El sindrome de Prader-Willi (opcién d) es
poco evidente en los primero meses de la
vida. Son lactantes hipoténicos con dificul-
tad respiratoria y para la deglucién en el pe-
riodo neonatal presentan criptorquidea y, mas
adelante, bulimia. Se llama sindrome H3O:
hipomencia, hipogonadismo, hipotonia y
obesidad; el EMG puede ser normal pero,
por los datos aportados por este paciente, no

se puede establecer este diagnéstico. El de-
fecto genético esta en el cromosoma 15.

Se le realizé un estudio metabélico con
lactato y enzimas musculares. El lactato es-
taba ligeramente elevado y la creatin quina-
sa (CK) estaba en limites normales.

:Cual es su significado?

a. Descarta la afectacion muscular

b. Es posible que se trate de una aciduria or-
ganica

c. Es obligado hacer una biopsia muscular

d. Se deben investigar causas de hipotonia
periférica con CK y VC normales

e. Hay que solicitar interconsulta a Neurologfa

La respuesta correcta es la d

El hecho de que el lactato este elevado es
un error frecuente en las determinaciones de
laboratorio en nifos, ya que puede deberse
a la dificultad en la extraccion de la mues-
tra, a la isquemia por compresién del man-
guito o por la demora en procesar las mues-
tras. La CK normal descarta las distrofias
musculares congénitas y la mayoria de las
miopatias congénitas, por lo cual hay que se-
guir investigando las diferentes causas de hi-
potonia periférica con CK y VC normales.

Al fijarse mejor en la madre, tiene una cara
alargada, poco expresiva, habito asténico, y
esta en tratamiento por depresion, ;cual se-
ria su actitud?

a. Se le indica una biopsia muscular

b. Se le recomienda que no tenga mas hijos

c. Se le pide que abra y cierre repetidamen-
te la mano

d. Se le solicita un EMG con estimulacion re-
petitiva

e. cy d son correctas

La respuesta correcta es la e
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Se ha Ilegado a la conclusién de que se
trata de una hipotonia periférica, y se ha des-
cartado una atrofia espinal infantil porque el
EMG no es compatible. La artrogriposis, la
boca de pez y la hipotonia son rasgos muy
propios de la distrofia mioténica congénita
o Steinert congénito. No se habia apreciado
que la madre es un Steinert tipico, y en la ex-
ploracién ya se podia poner de manifiesto el
fenémeno mioténico. Se le practicé un EMG
con estimulacién repetitiva y presentaba las
descargas mioténicas. Al nifio no se le habia
hecho la estimulacion repetitiva en el EMG
porque es complicado y doloroso.

Para confirmar el diagnéstico de distrofia
mioténica de Steinert, ;qué estudio solici-
taria?

a. Estudio genético de enfermedad de Stei-
nert en sangre

. Biopsia muscular

. Biopsia de nervio

. Cariotipo de alta resolucién

. Cultivo de fibroblastos para determinacion
enzimatica

o o0 o

La respuesta correcta es la a

El diagnédstico de esta enfermedad se hace
por el estudio del gen. No es necesario rea-
lizar otras pruebas para su diagnéstico (op-
ciones cy e), ni biopsia muscular (opcién b).
El cariotipo, aunque sea un cariotipo de alta
resolucion (opcién d), no es (til para el diag-
néstico. Una vez confirmada la enfermedad
es necesario realizar un estudio completo
por aparatos por la patologia multisistémica
de esta enfermedad. Se debe practicar es-
tudio familiar.

Resultado genético de Steinert:

Nifo: alelo patolégico de 1.300-1.400 re-
peticiones (forma congénita).

Madre: alelo patolégico de 600 repeti-
ciones (forma adulto).

DIAGNOSTICO FINAL

Distrofia mioténica congénita o enfer-
medad de Steinert congénita

La enfermedad de Steinert es la enferme-
dad muscular hereditaria mas frecuente en el
adulto; se transmite de forma autosémica do-
minante ligada al cromosoma 19. Se debe a
un aumento de repeticiones del triplete de
nucledtidos CTG situado en el extremo 3" del
cromosoma 19 en el locus 19¢q13.3. Region
del gen DMPK. Es una enfermedad que se
puede presentar en cualquier edad de la vida
con la caracteristica de anticipacion genéti-
ca, esto es, que los sintomas se van intensifi-
cando en cada generacion con lo cual es fre-
cuente que se diagnostique en los hijos antes
que en los padres e incluso en los nietos an-
tes que en los abuelos. Es una enfermedad
que afecta al musculo y a otros sistemas: piel,
ojos, pancreas, tubo digestivo, corazén. La
afectacion muscular consiste en miotonia (di-
ficultad para la relajacion del madsculo), de-
bilidad y atrofia muscular.

Cuando el defecto genético es grande los
sintomas aparecen precozmente. En el re-
cién nacido y el lactante la enfermedad se
manifiesta fundamentalmente como un sin-
drome hipoténico congénito con pies zam-
bos, luxacién de cadera, facies miopatica.
En el periodo neonatal hay dificultad para la
deglucion y para la respiracion lo que obli-
ga frecuentemente a su ingreso en UCIP. Con
fisioterapia se consigue una adquisicion len-
ta pero progresiva de los hitos del desarrollo
motor, llegando a caminar aunque con re-
traso. La miotonia es raro que aparezca an-
tes de los 5 afios. El diagnostico se basa en
la busqueda de la enfermedad en la madre
(hay casos de herencia paterna pero son ra-
ros). En el EMG es raro encontrar el feno-
meno miotdénico en los primeros afios. Las
enzimas musculares pueden estar ligeramente
elevadas. El diagnéstico se basa en el estu-
dio genético del gen DMPK.
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Siempre se debe valorar la posibilidad de
que la hipotonia sea secundaria a una en-
fermedad congénita para establecer un co-
rrecto tratamiento y consejo genético.

En el algoritmo 1 se muestra la actitud ante
un lactante hipotonico.

Bibliografia
— Dubowitz V. Muscle disorders in childhood. London:
WB Saunders Co; 1995.

— Fenichel GM. El lactante hipoténico En: Fenichel
GM, ed. Neurologia pediatrica: clinica un enfoque

por signos y sintomas. 5 ed. Philadelphia: WB Saun-
ders Co; 2005. p. 149-67.

Jones HR Jr, DeVivo D, Darras BT. Neuromuscular
Disorders of Infancy, Childhood, and Adolescence:
A Clinical Approach. Oxford: Blutterworth Heine-
mann; 2003.

Nicole S, Diaz CC, Frugier T et al. Spinal muscular
atrophy: recent advances and future prospects. Mus-
cle Nerve 2002; 26: 4-13.

Prats Vinas JM. Enfoque diagndstico del nino hipo-
ténico. En: www.aeped.es/protocolos.

Richer LP, Shevell M, Millar SP. Diagnostic profile of
neonatal hipotonia: an 11-year study. Pediatr Neu-
rol 2001; 25: 32-7.

ALGORITMO 1. DIAGNOSTICO DEL LACTANTE HIPOTONICO
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H: hipotonia; p: perfil; RM: resonancia magnética; EEG: electroencefalograma; CK: creatin quinasa; VC: velocidad de conduccion;

AME: atrofia muscular espinal o sindrome de Werdnig-Hoffmann.



A. Serrano

CASO CLINICO

Nifo de 4 afios que conduciendo un kart
infantil choca contra las gomas de protec-
cion del circuito y se golpea el abdomen con
el volante. Usted, que es médico, esta como
espectador en el circuito; cuando acude a
atenderle, el nifio esta consciente, lleva cas-
co protector y se queja de dolor en el abdo-
men.

;:Cual seria su primera medida?

a. Retirar el casco

b. Desvestir al paciente para ver sus lesiones
c. Explorar el abdomen

d. Evaluacion primaria y secundaria

e. Avisar al 112 con su mévil

La respuesta correcta es la d

Este nifio se queja del abdomen pero, aun-
que la sospecha inicial sea que sélo presen-
ta un traumatismo en el abdomen, lo primero
que se debe realizar es la evaluacion primaria
y, secundaria de forma rapida. La evaluacién
primaria o resucitacion inicial se resume en
el ABCD, donde deben identificarse las le-
siones que pueden poner en riesgo la vida.
Consiste en evaluar el posible compromiso
de la via aérea sin olvidar la inmovilizacién
de la columna cervical, los mecanismos de
fallo respiratorio, shock hemorragico y la al-

NINO CON TRAUMA ABDOMINAL

teracion del nivel de conciencia y todo ello
se realizard en el lugar del accidente al aten-
der al paciente, antes de llegar al hospital.
En la segunda evaluacion se explorara al nino
de la cabeza a los pies; puede practicarse en
el lugar del accidente o durante el traslado
en la ambulancia.

En el caso de este paciente, esta cons-
ciente, habla, se queja, localiza el dolor, por
tanto en la valoracién primaria tiene el A (via
aérea), B (ventilacion), adecuados, C: (cir-
culatorio) es normal porque se palpa el pul-
so radial, no esta taquicardico y tiene una TA
adecuada, el D (neurolégico) tiene un Glas-
gow de 15, que es normal.

Una vez comprobado el ABCD se puede
retirar el casco (opcién a); si no le duele el
cuello, puede moverlo y tiene una sensibili-
dad normal en las cuatro extremidades, se
descarta una lesion cervical. En los pacien-
tes graves suele ser necesario retirar el casco
antes del ABCD para lograr la permeabilidad
de la via aérea; durante este procedimiento
se inmovilizard el cuello. No es el caso de
este paciente que tiene la via aérea perme-
able. En la evaluacién secundaria se explo-
rard todo el cuerpo retirando la ropa que sea
necesaria para ello (opcién b), serd minu-
ciosa en el abdomen (opcidn c). Son signos
sospechosos de traumatismo abdominal, por
lo que deben explorarse en este paciente la
presencia de equimosis, sobre todo a nivel
umbilical o en flancos, abrasiones, marcas

- 159 -
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del cinturdn de seguridad o de neumaticos,
distensién abdominal, defensa, rigidez o ma-
sas abdominales y dolor en el cuadrante su-
perior izquierdo (signo de Kehr) al palparle
el abdomen.

En los pacientes graves, antes de la valo-
racién abdominal, debe colocarse una son-
da nasogdstrica (SNG) u orogastrica; la des-
compresion gastrica facilita la exploracion
abdominal y previene la aspiracién del con-
tenido gdstrico, si el paciente vomita.

Es muy importante repetir la exploracién
abdominal, porque las lesiones que ponen en
peligro la vida por rotura de una viscera pue-
den no ser evidentes en el momento inicial.

Aunque este nifo esté estable y consciente,
debe trasladarse a un hospital para comple-
tar su valoracion. Si el paciente estuviera de-
caido, sudoroso o con cualquier otra sinto-
matologia, debe llamarse al Servicio de
Emergencias extrahospitalario 112 para su
atencion inicial y traslado monitorizado al
hospital, porque puede empeorar brusca-
mente. Se avisara al 112 de forma urgente
(opcion e) si uno es espectador de un acci-
dente de riesgo, o se aprecia que el pacien-
te es un politraumatizado (afectacién de va-
rios érganos o uno, con riesgo para la vida).

El paciente es trasladado en una ambu-
lancia al centro comarcal mds cercano don-
de usted se encuentra de guardia. Esta cons-
ciente, ha presentado un vomito marrén y se
queja de dolor abdominal. En la exploracion
fisica destacan: FC 84 [pm, TA 114/71 mmHg,
dolor a la palpacion en hemiabdomen dere-
cho, siendo el resto de la exploracion normal.

:Qué prueba realizaria en primer lugar?

a. Rx AP de abdomen

b. Ecografia abdominal

c. TC de abdomen

d. Hemograma, coagulacién, pruebas cru-
zadas y bioquimica sérica

e. Rx AP de térax

La respuesta correcta es la b. También es ne-
cesario practicar la d

La evaluacion inicial del paciente con sos-
pecha de trauma abdominal va dirigida a de-
terminar si existe una lesiéon abdominal que
requiera cirugia urgente; el diagndstico exac-
to del tipo de lesion no es prioritario en ese
momento. La causa que va a producir un ries-
go inmediato de muerte es la hemorragia, ya
sea por lesién de 6rganos sélidos (mas fre-
cuente) o por rotura de grandes vasos. Hay
que tener en cuenta que hemorragias im-
portantes pueden no ser evidentes, por la ca-
pacidad del nifio en mantener la TA normal,
hasta que no se ha producido una pérdida
de la volemia del 30% o mas. En un primer
momento se produce un aumento de la fre-
cuencia cardiaca para mantener un gasto car-
diaco adecuado, posteriormente si persiste
el sangrado aparecerd hipotensién arterial.
Las lesiones extraabdominales graves, como
traumatismo craneoencefalico (TCE), trauma
de térax o de extremidades, pueden enmas-
carar el sangrado abdominal. Ademads la va-
loracién abdominal puede ser dificil en ni-
fios menores de 1 afio, TCE grave y trauma
medular.

Por todo ello, lo més adecuado en este pa-
ciente serfa realizar en primer lugar una eco-
grafia abdominal (opcién b) para valorar la
presencia de liquido libre en el abdomen,
también puede descartar la existencia de le-
siones de 6rganos s6lidos como higado, bazo
y rifiones. Es la prueba de eleccién inicial
para evaluar rapidamente a los nifios con
trauma abdominal que estdn estables y esta-
blecer si es necesario realizar una TC abdo-
minal, ademads esta indicada en el nino he-
modindmicamente inestable con lesiones
multiples donde es necesario conocer si la
hemorragia intraabdominal es la causa de la
hipotension. Las ventajas son que se realiza
inmediatamente, a la cabecera del paciente
sin necesidad de trasladarlo, no tiene radia-
cién y puede dar un diagnéstico rapido, al
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ser muy sensible en la valoracién de liquido
libre abdominal. Es una prueba relativamente
barata y puede repetirse las veces que sea
necesario, por ello se utiliza en el segui-
miento de los nifios con trauma abdominal
en los que se ha decidido un tratamiento con-
servador. Los inconvenientes son la incapa-
cidad para detectar lesiones en las visceras
huecas, mala calidad de la imagen si el pa-
ciente tiene mucho gas en el intestino o mu-
cha grasa y depende de la experiencia del
realizador. En resumen tiene moderada sen-
sibilidad respecto a la TC pero una alta es-
pecificidad en la deteccién de lesiones ab-
dominales en nifos.

La TC de abdomen es la prueba mds sen-
sible y especifica para las lesiones abdomi-
nales, ademas de ser muy sensible para evi-
denciar lesiones de érganos solidos, es mas
sensible que la ecografia en detectar lesio-
nes de pancreas, visceras huecas y lesiones
vasculares, pero tiene el inconveniente de la
radiacion y que el paciente debe trasladarse
al servicio de radiologia para practicarla. En
este paciente debe practicarse en primer lu-
gar una ecografia aunque no es inadecuado
hacer también una TC abdominal (opcién c).

Es imprescindible realizar una analitica
(opcién d) para valorar la hemoglobina (Hb)
y hematocrito (Hto), los valores bajos indi-
can que hay sangrado, también puede ser
atil como valor de referencia para ver si dis-
minuye, lo que indicaria que se esta pro-
duciendo un sangrado. La Hb y Hto pueden
no reflejar el sangrado en los primeros mo-
mentos aunque el hallazgo de un Hto inicial
menor del 30% indica una pérdida grave de
sangre.

Se realizara estudio de coagulacion y prue-
bas cruzadas, estas Gltimas para tener san-
gre preparada por si precisa cirugia urgente
o para mantener la volemia en pacientes san-
grantes. En los casos de extrema gravedad,
si precisa sangre sin haber dado tiempo a
cruzarla, se administrara sangre grupo O Rh
negativa.

Ademas del hemograma y la coagulacion
se solicitara gasometria y una bioquimica
(opcién d) para conocer los valores de glu-
cemia, iones, enzimas pancreaticas y he-
paticas. La elevacion de las transaminasas
en nifios estables hemodinamicamente con
trauma abdominal es un indicador sensible
y especifico de lesién hepatica. Algunos au-
tores ponen el limite en AST > 200 U/L y ALT
> 125 U/L, pudiendo ser el tnico hallazgo
de lesién abdominal. Existe consenso en rea-
lizar Eco o TC abdominal cuando la AST es
mayor de 450 UI/L y ALT superior a 250 UI/L.

El aumento de amilasa (> 125 UI/L) pue-
de indicar una lesién abdominal pero no es
especifica de lesién pancredtica, ya que exis-
ten pacientes con lesién pancreatica y valo-
res de amilasa normales y otros con valores
altos, sin lesién pancredtica. Son mas Gtiles
las determinaciones seriadas de amilasa y li-
pasa. El aumento de lipasa es mas especifi-
co de lesion pancreatica que la amilasa.

También se practicara un sedimento de
orina a todo paciente con sospecha de trau-
ma abdominal. Si existe hematuria macros-
cépica se debe evaluar el sistema urinario,
pero existe controversia sobre el significa-
do de la hematuria microscépica, sobre todo
si es portador de sonda vesical. La presen-
cia de mas de 50 hematies por campo obli-
ga a realizar pruebas de imagen para des-
cartar patologia renal o de la via urinaria;
por otra parte, la intensidad de la hematu-
ria se ha relacionado con el riesgo de lesion
abdominal, trauma multiorgdnico y lesién
renal.

La Rx simple de abdomen (opcién a) pue-
de demostrar en ocasiones signos de lesion
intraabdominal como elevacién del hemi-
diafragma, desplazamiento de la burbuja gas-
trica, o gas libre en abdomen, sin embargo
no es especifica ni sensible de estas lesiones.
La Rx AP de pelvis se practicara a todos los
pacientes politraumatizados y en aquellos
con trauma leve en los que la exploracién fi-
sica sospeche lesion a dicho nivel.
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Los resultados de las pruebas analiticas y
radiologicas fueron los siguientes:

Hemograma: Hb 13 g/dL, Hto 38%, leu-
cocitos 17.500 mm3 (N 59%, L 33%), pla-
quetas 405.000 mm?.

Bioquimica: glucosa 162 mg/dL, creatini-
na 0,5 mg/dL, iones normales, amilasa 62
U/L, GPT 51 U/L.

Gasometria venosa: pH 7,34, pCO; 42
mmHg, bicarbonato 23,2 mmol/L.

Sedimento de orina: normal.

Ecografia abdominal: higado normal, mi-
nima lengtieta de liquido perihepatico ante-
rior y posterior, vesicula, pancreas, bazo y ri-
Aiones normales, minima cantidad de liquido
libre entre asas en hipogastrio.

El paciente esta con buen estado general
e ingresa en el hospital para vigilancia. Du-
rante su estancia en la sala de hospitaliza-
cion persiste el dolor abdominal intenso, pre-
senta vomitos al intentar tolerancia oral y
precisa de analgesia en varias ocasiones. La
TA es de 100/63 mmHg.

A las 12 horas del ingreso presenta regu-
lar estado general, palidez de piel y muco-
sas, facies de dolor, abdomen en tabla y do-
lor a la palpacion en todo el abdomen.

3 Cual seria su actitud?

a. Realizar Rx de abdomen

b. Repetir ecografia abdominal

c. TC abdominal

d. Repetir hemograma, coagulacién y bio-
quimica sérica

e. Analgesia y vigilancia clinica

La respuesta correcta es la b, aunque tam-
bién es correcta la ¢

Al ser la ecografia muy sensible en la de-
teccién de liquido libre y tener ya una eco-
grafia previa, lo primero seria repetirla (op-
cién b) para descartar que el paciente no esté
sangrando. Como estd pélido y con dolor y
defensa abdominal, hay que descartar en pri-

mer lugar, una hemorragia aguda a nivel ab-
dominal, por si precisa cirugia urgente. Tam-
bién debe repetirse el hemograma (opcién
d), el Hto y Hb tienen que ser seriados, ya
que pueden ser normales al principio al no
haberse equilibrado el volumen intravascu-
lar. El resto de la bioquimica también debe
repetirse porque las alteraciones pueden ser
mas evidentes con el paso de las horas, como
ya se comenté. En este paciente la GPT (en-
zima muy especifica de alteracién hepatica)
era normal, también tenia una amilasa nor-
mal y no se vefan lesiones en 6rganos séli-
dos. Después de la ecografia con la clinica
de trauma abdominal debe plantearse reali-
zar una TC abdominal (opcién ¢) y posible-
mente una Rx de abdomen (opcién a).
Todos los pacientes traumatizados con do-
lor deben recibir analgesia pero en este nifio,
ademas de administrar analgésicos, deben rea-
lizarse estudios radiolégicos y analiticos. La vi-
gilancia clinica (opcién e) sélo seria adecua-
da si el paciente no tiene sintomatologia y se
mantienen estables los valores de Hb y Hto.

En la nueva analitica presenta:

Hemograma: Hb 13,7 g/dL, Hto 39,3%,
leucocitos 20.400 mm3 (N 93%, L 3,8%), pla-
quetas 321.000 mm>.

Bioquimica: glucosa 109 mg/dL, creatini-
na 0,3 mg/dL, iones normales, amilasa 164
U/L.

Ecografia abdominal: mayor cantidad de
liquido libre perihepatico, periesplénico y en
pelvis, asi como en ambas gotieras paraco-
licas. No se demuestran laceraciones hepa-
ticas, esplénicas ni renales.

Se traslada con fluidoterapia, analgésicos
y antibioticos (cefotaxima y metronidazol) a
un centro con cirugia infantil, con el diag-
nostico de trauma abdominal para ser valo-
rado por los cirujanos.

A llegar al nuevo hospital se aprecia dis-
tension abdominal, dolor a la palpacién ab-
dominal, ileo paralitico y restos biliosos por
SNG.
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TABLA I. Indicaciones para realizar TC abdominal

en el traumatismo abdominal

e Historia, examen fisico o mecanismo de lesion
sospechoso de lesion intraabdominal

e AST > 450 UI/L y ALT > 250 UI/L al ingreso

e Hematuria, sobre todo en pacientes sintomaticos

e Descenso del hematocrito

* Requerimientos incontables de fluidos o sangre

e Imposibilidad de realizar un adecuado examen
abdominal o de examenes seriados (niflos me-
nores de 2-3 anos, intoxicados, traumatismo cra-
neoencefdlico, alteracién del sensorio o que pre-
cisa una anestesia general)

Hemograma: Hb 14,6 g/dL, Hto 42%, leu-
cocitos 24.610 mm?3, plaquetas 349.000
mm?3, protrombina 73%, fibrinégeno 279
mg/dL, tiempo de cefalina normal.

Bioquimica: glucosa 113 mg/dL, urea 21
mg/dL, creatinina 0,4 mg/dL, iones norma-
les, amilasa 261 U/L, lipasa 71 U/L, GOT 33
U/L, GPT 24 U/L, PCR 13,9 mg/dL.

Usted estd en este hospital, son las 4 h de la
madrugada. ;Qué haria en primer lugar?

a. Cirugia urgente

b. Repetir nueva ecografia abdominal
c. TC abdominal con contraste oral
d. Rx simple de abdomen

e. Puncion lavado peritoneal

La respuesta correcta es la d

En este paciente, aunque tiene mas liqui-
do libre en la segunda ecografia respecto a la
primera, no se ven lesiones en 6rganos soli-
dos por ello, aunque se debe practicar una TC
abdominal (opcién c), que es mas especifica
para visualizar las lesiones abdominales (Ta-
bla ), lo primero es realizar una Rx simple de
abdomen (opcién d) pensando en una perfo-
racion intestinal. Esto podria explicar la evo-
lucién de este paciente que tiene distension,
dolor abdominal, ileo paralitico, leucocitosis
y aumento de reactantes de fase aguda (au-

TABLA II. Indicaciones de laparotomia urgente en el
trauma abdominal

Evidencia de una lesion intraabdominal importan-

te (basada en la historia, examen fisico, TC, PLP o

ecografia) y:

¢ Trauma multisistémico que precisa una craniec-
tomia

e Inestabilidad hemodindmica recurrente o persis-
tente

¢ Herida abdominal penetrante

¢ Neumoperitoneo

e Distension abdominal e hipotensién

TC: tomograffa computarizada, PLP: puncién lavado perito-
neal.

mento de la PCR). Las enzimas hepaticas no
han aumentado lo que no es sugerente de le-
sion hepatica. Aunque la amilasa ha aumen-
tado, tiene 261 U/L (normal entre 25-125 U/L),
la lipasa es normal (71 U/L, valores normales
hasta 140 U/L), por ello es poco probable que
exista una lesién pancredtica.

La cirugia urgente (opcion a) en este pa-
ciente se realizaria después de comprobar
que es necesaria. En nifos, la decision de ci-
rugfa por lesion de un érgano sélido se basa
en la inestabilidad hemodinamica y en los
requerimientos de sangre en el tiempo, y no
en el grado de lesién. Requieren laparoto-
mia los que presentan una lesién de érganos
s6lidos y estan hipotensos, no responden a
la administracion de fluidos y sangre o re-
quieren = 40 ml/kg o la mitad de la volemia
en las primeras 24 horas, también es indi-
cacion de cirugia urgente la existencia de
perforacion intestinal (Tabla II).

El tratamiento no quirdrgico de las lesio-
nes de 6rganos sélidos ha demostrado que es
una practica segura, que mejora la evolucion
posterior del paciente. Por ello, siempre que
sea posible una observacion cuidadosa, es-
tando los nifos estables hemodindmicante y
teniendo la posibilidad de cirugia inmedia-
ta, debe considerarse el tratamiento conser-
vador. Ademas la no extirpacién del bazo en
ninos con lesién esplénica es de gran im-
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portancia para preservar la inmunidad hu-
moral y la celular, y evitar el riesgo infec-
cioso el resto de la vida. Los nifios esplenec-
tomizados que se infectan tienen una alta
mortalidad. Alrededor del 5% de los nifios
con lesiones de 6rganos sélidos abdominales
no operados precisan cirugia posterior, en
la mayoria de los casos suele ser necesaria en
las primeras 12 horas del trauma, y las indi-
caciones son shock o peritonitis, asociando-
se con lesiones mas graves o multiples y con
la lesion aislada en pancreas. Es muy impor-
tante que los nifos sean tratados en centros
especificos pediatricos; un estudio realiza-
do en EE.UU. en el afo 2000, con 2.851 ni-
fios con trauma esplénico, encontr6 que a los
tratados en unidades de adultos se les reali-
zaba esplenectomia en el 15% de los casos
versus el 3% cuando eran tratados en hospi-
tales pediatricos.

Las imagenes de la TC abdominal son mas
especificas cuando se utiliza contraste i.v. u
oral. Sin embargo el uso rutinario de con-
traste oral (opcion c) esta en controversia; es
poco probable que ayude en el diagnéstico
de lesiones de intestino distal, pero puede
ser Gtil en las de duodeno o pancreas. Al ad-
ministrar contraste oral puede aumentar el
tiempo de realizacién de la TC, se precisa
colocar una SNG vy si se producen vémitos
existe riesgo de aspiracion, ademas, el con-
traste puede no llegar o hacerlo en poca can-
tidad, al intestino delgado, por ello muchos
autores no lo utilizan. Por otra parte, se ha
descrito el mismo porcentaje de diagndstico
de perforaciones y lesiones abdominales uti-
lizando o no contraste oral.

La puncion lavado peritoneal (PLP) (opcion
e) tiene escasa utilidad en el nifio, sirve para
demostrar la existencia de hemoperitoneo pero
no aporta informacién del érgano que esta le-
sionado, de la cantidad del sangrado, ni de la
lesion de 6rganos retroperitoneales, aunque
podria dar informacién en las perforaciones
de una viscera hueca al obtener contenido in-
testinal como bilis o heces. Sélo tendria in-

DEC.SUP.

FORTATIL _‘

Figura 1. Rx simple de abdomen en supino al ingreso hospi-
talario (18 horas del traumatismo): no existen signos de obs-
truccion intestinal, signos indirectos que sugieren posible Ii-
quido libre intraperitoneal.

dicacion en pacientes con traumatismo cra-
neal grave que requieren una craniectomia ur-
gente en los que no es posible realizar una
ecograffa abdominal, situacién poco proba-
ble y en aquellas situaciones en las que no se
dispone de diagnéstico por imagen. La PLP
tiene riesgos de sobredistensién abdominal
por la introduccién de aire o liquido en el ab-
domen, irritacién peritoneal y perforacion in-
testinal durante la técnica, ademas hay que te-
ner en cuenta que en los ninos, a pesar de
presentar sangre libre abdominal, raramente
precisan una laparotomia por rotura de un 6r-
gano solido. Una relativa contraindicacion
para la PLP es la cirugia previa.

Se practica una Rx de abdomen al llegar
al nuevo hospital que se muestra en la Fig.
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Figura 2. Rx simple de abdomen en bipedestacion a las 22 ho-
ras del traumatismo.

1, que es informada como: no existen signos
de obstruccion intestinal, signos indirectos
que sugieren posible liquido libre intraperi-
toneal.

Como el paciente no ha mejorado se con-
sulta de nuevo con el cirujano y el radiolo-
go v se decide repetir la Rx y ecografia de
abdomen y, segtn los hallazgos, practicar TC
abdominal. La Rx simple de abdomen se
muestra en la Fig. 2 y la ecografia abdomi-
nal fue semejante a la previa.

Con los resultados de la Rx de abdomen y
la ecografia, ;cual es su sospecha?

a. Rotura de higado

b. Rotura de pancreas
c. Perforacion duodenal
d. Rotura de diafragma
e. Hematoma duodenal

La respuesta correcta es la ¢

La Rx simple de abdomen es informada
como: en hipocondrio derecho se evidencia
una imagen aérea sugestiva de gas ectopico
compatible con neumoperitoneo.

Eco abdominal: higado, bazo y rifones
sin alteraciones. Liquido libre intraperitone-
al perihepadtico, periesplénico, entre asas en
pelvis y en fondo de saco rectovesical de mo-
derada cuantia similar a ecografias previas.

Los hallazgos de la Rx de abdomen (neu-
moperitoneo) indican que existe una perfo-
racion intestinal. Debido a que la perforacion
del intestino delgado es la causa mas fre-
cuente de lesion del intestino, y que el
mecanismo de la lesion ha sido el golpe del
volante del kart en el abdomen, se debe sos-
pechar que este paciente presenta una per-
foracién duodenal (opcion c). Junto con este
mecanismo, los golpes del manillar de la bi-
cicleta en el abdomen, el golpe directo o las
lesiones por cinturén de seguridad son las
causas mas frecuentes de perforacién intes-
tinal. La aceleracién/desaceleracion rapida
de las estructuras intestinales cerca del pun-
to de su fijacién anatémica (por ejemplo, li-
gamento de Treitz) o el atrapamiento del in-
testino entre el asiento y la columna producen
la lesion intestinal. El yeyuno es el segmento
que se afecta con mayor frecuencia seguido
del duodeno, ileon y ciego. En nifios peque-
fnos, sobre todo en los menores de 4 afos, sin
una etiologia clara y con lesiones en duode-
no, deben considerarse los malos tratos. Tam-
bién puede perforarse el intestino en los trau-
mas penetrantes, como en las lesiones por
arma blanca, de momento poco frecuentes
en la edad pediatrica en Espana.

Las lesiones del tracto gastrointestinal son
dificiles de diagnosticar en los ninos, apare-
cen en el 1-15%, dependiendo del meca-
nismo de la lesion, entre el 2-5% si es por
trauma cerrado. Pueden asociarse con le-
siones de 6rganos sélidos o pancreas.

Los sintomas y signos iniciales de perfo-
racion pueden ser sutiles, por ello el diag-
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nostico es dificil, retrasandose en la mayoria
de los casos entre 12-18 horas después del
ingreso hospitalario. Pueden encontrarse ma-
gulladuras en el abdomen pero no siempre
estan presentes. El contenido intestinal se li-
bera en la cavidad peritoneal produciendo
irritacion peritoneal, pero puede no ser evi-
dente en la exploracién inicial en mas del
50% de los pacientes. Cuando se produce
peritonitis aparecen fiebre, taquicardia y de-
fensa abdominal. Los estudios radiol6gicos
inicialmente pueden ser normales, el aire |i-
bre puede estar presente sélo en el 30-47%
de los casos. Los hallazgos en laTC de la le-
sion intestinal no son especificos, puede diag-
nosticarse perforacion intestinal si existe neu-
moperitoneo o salida del contraste de la luz
intestinal al peritoneo. La presencia de Ii-
quido libre abdominal en ausencia de lesio-
nes en 6rganos sélidos puede deberse a pe-
quefias perforaciones del intestino delgado.

Aunque en este paciente no se podria des-
cartar completamente la lesion hepatica (op-
cion a) sin haber realizado una TC abdomi-
nal, las tres ecografias practicadas no
evidenciaron ninguna lesién hepatica. Las le-
siones del higado generalmente son mas gra-
ves que las del bazo y resangran con mayor
frecuencia. Es la lesion abdominal que pro-
duce mayor mortalidad en el trauma abdo-
minal cerrado. Los sintomas son semejantes
a la lesion esplénica con dolor en el cuadrante
superior derecho, defensa abdominal o dolor
difuso. La necesidad de cirugia se ha rela-
cionado con la lesién lobar mayor del 25%,
lesion de las venas yuxtahepaticas, estallido
hepatico, y la inestabilidad hemodindmica a
pesar de transfundir mas de 40 mL/kg de san-
gre en las primeras 24 horas.

En este paciente tampoco se podria des-
cartar una lesién pancredtica (opcién b) sin
la TC abdominal, ya que el mecanismo de
produccion podria asociarse a ella, esto es
poco probable, ya que la lipasa en este pa-
ciente fue normal. Las lesiones pancredticas
ocurren en menos del 1% de los traumas ab-

dominales, son mas frecuentes en los que su-
fren golpes directos en el abdomen, como el
manillar de la bicicleta. La pancreatitis trau-
matica es muy dificil de diagnosticar porque
el pancreas es retroperitoneal y la lesion no
produce signos o son minimos. La TC y las
enzimas pancreaticas pueden ser inicialmente
normales, aunque con el tiempo muchos de-
sarrollan hiperamilasemia. La pancreatitis
simple se trata con descompresion nasogas-
trica y reposo intestinal, si existe rotura es ne-
cesario la cirugia reparadora. Alrededor del
20-50% de los nifios con lesiones pancrea-
ticas precisan cirugia.

La clinica y el mecanismo de la lesién en
este paciente podria ser compatible con he-
matoma duodenal (opcién e), en este caso
no apareceria liquido libre en el abdomen,
tampoco neumoperitoneo. Los sintomas y
signos de esta patologia se manifiestan en-
tre el primero y quinto dias del accidente, e
incluyen distension géstrica, dolor abdomi-
nal, anorexia, vomitos biliosos progresivos
y otros signos de obstruccion intestinal pro-
ximal, en ocasiones puede palparse una
masa en la parte superior del abdomen. El
contraste gastrointestinal y la ecografia pue-
den ser diagnésticos, sobre todo si se rea-
lizan estudios seriados. La Rx simple de
abdomen a menudo no muestra signos es-
pecificos. Debido a que la obstruccién pue-
de ser proximal y/o parcial, los signos ra-
diolégicos tipicos de obstruccién intestinal
(niveles de aire liquido, asas de intestino
dilatadas) pueden estar ausentes. El hema-
toma duodenal suele resolverse espontane-
amente; se trata con reposo intestinal, co-
locacion de una sonda nasogdstrica con
aspiracion y nutricion parenteral.

Las lesiones del diafragma (opcién d) son
muy raras en los traumas cerrados, algo mas
frecuentes en las lesiones penetrantes. Se aso-
cian en la mitad de los casos con lesiones de
6rganos abdominales, sobre todo del higado
y bazo, también con fracturas de pelvis, trau-
ma de térax o TCE. Los pacientes pueden es-



Nifo con trauma abdominal

167

tar asintomaticos o presentar compromiso car-
diorrespiratorio importante. Puede existir una
ausencia del murmullo vesicular habitual-
mente en el lado izquierdo o ruidos intesti-
nales en hemitérax izquierdo. La Rx de térax
puede ser diagndstica sélo en el 25-50% de
los casos, los signos que sugieren esta pato-
logia son: la no visualizacién del hemidia-
fragma izquierdo, elevacion de ese hemidia-
fragma, aire con nivel liquido o la presencia
del intestino o estémago herniado o de la SNG
en el hemitérax izquierdo. Otros hallazgos
inespecificos asociados son: la fractura de cos-
tillas, derrame pleural, hemotérax o neumo-
térax. Tampoco la TC es especifica, siendo
diagndstica sélo en el 42% de los casos.

Una vez diagnosticado de probable perfo-
racion duodenal, ;cudl seria el tratamiento
correcto?

a. Cirugia urgente

b. Confirmar el diagnéstico con TC abdo-
minal

c. Antibiéticos, SNG con aspiracién conti-
nua y vigilancia

d. Antibiéticos y cirugia si comienza con fie-
bre alta

e. Drenaje abdominal con catéter y antibio-
ticos

La respuesta correcta es la a

El tratamiento de la perforacion intestinal
incluye resucitacion con fluidos, tratamien-
to antibiético y cirugia urgente para cerrar la
perforacion (opcion a).

Se colocara una sonda nasogdstrica para
evacuar el contenido del estémago vy dis-
minuir la cantidad de liquido que se vierte
al peritoneo, pero no es correcto retrasar la
cirugia (opciones ¢ y d), tampoco debe con-
firmarse con TC abdominal (opcién b). Al li-
berarse contenido intestinal con bacterias al
peritoneo se produce peritonitis, por ello de-
ben administrarse antibidticos que cubran

gérmenes aerobios gramnegativos y anaero-
bios; un régimen adecuado serfa una cefa-
losporina de tercera generacion mas metro-
nidazol. Cuanto mas se tarde en cerrar la
perforacién, mas riesgo de sepsis grave y ma-
yor mortalidad.

El drenaje abdominal y antibiéticos (op-
cion e) sélo estaria indicado en pacientes
muy inestables (como grandes prematuros
con perforacién intestinal con enterocoli-
tis) que no soportarian una intervencién, no
es el caso de este paciente.

Se coloca SNG, se continda con el trata-
miento antibiético que ya recibia y se reali-
za una laparotomia urgente que muestra:
abundante liquido serobilioso en cavidad,
asas intestinales dilatadas con fibrina abun-
dante. Perforacion de pared posterior de 4°
porcion de duodeno, contusa, de 2 cm de
diametro que se sutura. Se retiran placas de
fibrina hasta el ciego.

Después de la intervencion se continda
con tratamiento antibiotico con merope-
nem, vancomicina y metronidazol. Esta afe-
bril.

La evolucion analitica es la siguiente, pri-
mer dia: leucocitos 22.620 mm3, PCR 22
mg/dL, amilasa 261 U/L, lipasa 71 U/L. El se-
gundo dia disminuyen los leucocitos a
11.400 mm3, el tercer dia disminuye la PCR
10 mg/dL y la amilasa a 139 U/L y la lipasa
a22 UL

Es dado de alta de la UCIP al cuarto dia
con BEG y transito digestivo normal.

El sexto dia presenta un voémito hematico
(sangre digerida) con melena y dolor abdo-
minal acompanado de distension abdomi-
nal. Se practica Rx de abdomen en bipedes-
tacion que se muestra en la Fig. 3.

:Cual es su sospecha diagnéstica en este mo-
mento?

a. lleo paralitico secundario a la cirugia
b. Absceso abdominal
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Figura 3. Rx simple de abdomen en bipedestacion el 6° dia del
traumatismo.

c. Pseudoquiste pancreatico secundario al
traumatismo

d. Obstruccion intestinal secundaria a bridas
quirdrgicas

e. Evolucién normal

La respuesta mas correcta es la d

En un paciente con peritonitis que en el
postoperatorio comienza con clinica de obs-
truccion intestinal (vémitos, dolor abdomi-
nal y Rx de abdomen que muestra distension
de asas intestinales con niveles), lo primero
que hay que descartar es una obstruccién in-
testinal. En la auscultacién abdominal no
existiran ruidos intestinales o pueden estar
aumentados (ruidos de lucha).

El fleo paralitico (opcién a) se produce en
los primeros dias después de la intervencion
y no es frecuente que aparezca al 6° dia des-

pués de haber tenido transito intestinal nor-
mal, como en el caso de ese paciente. En
la Rx simple de abdomen en supino puede
no diferenciarse de la obstruccién mecani-
ca, en ambos casos suele existir distension
de asas intestinales con ausencia de aire dis-
tal. En la Rx de abdomen en supino pueden
aparecer niveles, clasicamente se caracteri-
zaban por ser de diferente altura en el caso
de una obstrucciéon mecdnica y al mismo ni-
vel si era por ileo paralitico, aunque estos ha-
[lazgos no son especificos. Si los niveles au-
mentan de tamano y se visualiza un asa
intestinal dilatada y fija debe sospecharse
obstruccién mecanica.

El absceso abdominal (opcién b) se pue-
de producir después de una peritonitis sép-
tica; debe sospecharse cuando en el post-
operatorio no desaparece la fiebre o ésta
reaparece pocos dias después a pesar del
tratamiento antibiético, también por mayor
leucocitosis, puede acompafarse de dolor
y distension abdominal e intolerancia di-
gestiva. El diagnéstico se realiza por eco-
grafia, el tratamiento debe ser médico, con
antibiéticos y reposo intestinal. Si en los
controles ecograficos no va disminuyendo
y persiste la fiebre debera evacuarse, me-
diante puncion y drenaje guiado por eco-
grafia o quirdrgicamente sino es aborda-
ble por dicha via. Este paciente es poco
probable que tenga un absceso porque no
tiene fiebre y la analitica ha mejorado (han
disminuido los reactantes de fase aguda y
la leucocitosis).

El pseudoquiste pancredtico (opcién c)
ocurre en el 38-78% de los casos con trau-
ma pancredtico generalmente al 3°-7° dia del
accidente; cuando son muy grandes y sinto-
maticos puede ser necesario su drenaje per-
cutaneo. El diagnéstico se realiza por eco-
grafia o TC abdominal. Aunque en este
paciente no se puede asegurar su existencia,
las ecografias previas no mostraron patolo-
gia en el pancreas, por lo que es poco pro-
bable este diagnéstico.



Nifo con trauma abdominal

169

Figura 4. Rx simple de abdomen en supino el 6° dia del trau-
matismo (6 horas después de la figura 3).

La Rx de abdomen de la figura 3 mues-
tra asas dilatadas sugestivas de pseudoo-
clusion. Se practica ecografia abdominal
que informa: asas de intestino delgado con
abundante contenido aéreo y algun nivel
sin signos claros de obstruccion ni de pe-
ristaltismo aumentado, sospecha de ileo adi-
namico.

Se repite Rx de abdomen a las 6 horas (Fig.
4) en la que se evidencia que las asas intes-
tinales estan menos dilatadas.

En las siguientes 24 horas (6° dia de la in-
tervencion quirdrgica) persiste dolor abdo-
minal por lo que se realizan Rx de abdomen
en supino y bipedestacion (Figs. 5y 6) que
muestra, dilatacion de asas de intestino del-
gado y grueso, con un asa de colon en re-
gion periumbilical y flanco izquierdo dila-
tada, con ausencia de gas distal y niveles

Figura 5. Rx simple de abdomen en supino el 7° dia del trau-
matismo y 6° dia de la cirugia.

hidroaéreos, compatible con obstruccion in-
testinal baja. Se decide cirugia.

Los hallazgos quirdrgicos son los si-
guientes: adherencias a varios niveles, afec-
tando a un asa de ileon, todo el colon des-
cendente y sigma, que se liberan.

En el postoperatorio continta con SNG,
presentando restos biliosos durante 48 ho-
ras. El tercer dia inicia transito digestivo, se
realiza ecografia de control que evidencia
ileo adindmico con coleccién paramedial
derecha hasta pelvis menor, que es hetero-
génea sospechosa de plastron. Se decide con-
tinuar con antibicticos y vigilancia sin ciru-
gia, ya que el paciente tiene muy buen estado
general y no presenta signos clinicos ni ana-
liticos de infeccion. En los siguientes dias dis-
minuyen progresivamente los restos biliosos
por SNG y la coleccién abdominal en las
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Figura 6. Rx simple de abdomen en bipedestacion el 7° dia del
traumatismo y 6° dia de la cirugia.

ecografias de control. La evolucién es ha-
cia la mejoria progresiva, siendo dado de alta
de la UCIP a los 10 dias y del hospital, 5 dias
mas tarde.

DIAGNOSTICOS FINALES

Traumatismo abdominal. Perforacion duo-
denal

Obstruccion intestinal por bridas secun-
darias a la cirugia

Absceso intestinal secundario a la peri-
tonitis
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CASO CLINICO

Nifo de 3 afios precipitado desde la ven-
tana de su habitacion situada en un primer
piso (altura aproximada 5 metros), cayendo
directamente sobre la calzada. A la llegada
del Servicio de Emergencias Extrahospitala-
rio presenta una via aérea permeable, patron
respiratorio normal, con pulsos centrales y
periféricos palpables. TA 97/49 mmHg, FC
169 Ipm, SatO; por pulsioximetria 95%. Pun-
tuacion en la escala de coma de Glasgow
(ECG) de 14, con pupilas normales.

Se inmoviliza la columna cervical, se ad-
ministra oxigenoterapia, se canalizan 2 vias
periféricas y se inicia expansion de volemia
(20 mL/kg i.v. de suero salino fisiologico).

Durante la estabilizacién la ECG des-
ciende hasta 8 (M4, V3, O1), las pupilas si-
guen siendo isocoricas y normorreactivas.

;Cudl seria su actitud en ese momento?

a. Intubacioén orotraqueal (IOT) inmediata
sin premedicacion y traslado al hospital
mas cercano

b. 10T con premedicacién y traslado al hos-
pital mas cercano

c. 10T con premedicacién y traslado a un
hospital de referencia de trauma pedia-
trico

NINO PRECIPITADO DESDE GRAN ALTURA

d. Oxigenoterapia con mascarilla de alto flu-
joy traslado a un hospital de referencia
de trauma pediatrico

e. Ventilaciéon manual con ambd y traslado
inmediato al hospital de referencia de trau-
ma pediatrico

La respuesta correcta es la c

El tratamiento de los niflos con trauma-
tismo craneoencefalico (TCE) grave (ECG en-
tre 3 y 8) debe iniciarse en el lugar del ac-
cidente, continuandose durante el traslado
al hospital, en las urgencias hospitalarias y
en la Unidad de Cuidados Intensivos Pedia-
tricos (UCIP).

El objetivo prioritario inicial es establecer
una via aérea permeable, evitar la hipoxemia
(SatO, < 90%) y conseguir la normocapnia.
Para ello, se mantendrd la apertura de la via
aérea mediante la maniobra de traccién man-
dibular y/o canula de Guedel. Se administra-
ra oxigeno al 100% y se monitorizara la oxi-
genacion mediante pulsioximetria continua,
manteniéndose una SatO, = 95%.

Desde el primer momento se mantendra
la inmovilizacién cervical bimanual y, en
cuanto sea posible, con collarin cervical e
inmovilizadores laterales.

Estara indicada la intubacién endotra-
queal si:

-171 -



172 URGENCIAS Y TRATAMIENTO DEL NINO GRAVE. CASOS CLINICOS COMENTADOS

* ECG < 9 (por el riesgo de hipoxemia, hi-
percapnia y aspiracion).

* Incapacidad para mantener una via aérea
permeable.

* Hipoventilacién (definida por una fre-
cuencia respiratoria inadecuadamente baja
para su edad, respiracién irregular o su-
perficial, apneas frecuentes o hipercapnia).

* Hipoxemia (SatO, < 90% pese a la admi-
nistracion de oxigeno).

e Inestabilidad hemodindmica.

Se utilizard una secuencia de intubacién
rapida (SIR). Esta describe un proceso de pre-
paracién y sedacién-relajacién muscular in-
ducidas de forma secuencial antes de la ma-
niobra de intubacion, con el objetivo de evitar
los episodios de hipoxemia, mantener la es-
tabilidad hemodinamica, prevenir la hiper-
tension intracraneal y el vémito y facilitar la
técnica.

Durante el procedimiento, se debe moni-
torizar la SatO, mediante pulsioximetria de
forma continua vy, tras la intubacion, la con-
centraciéon de CO, espirado por capnografia.
Se mantendra una pCO; entre 35-40 mmHg
y no se hiperventilara al paciente de forma
profilactica, aunque tenga un TCE grave.

Los pasos para realizar la SIR son (Fig. 1):
* Preoxigenacién. Se administrard O, a la

maxima concentracion posible durante 3-
4 min. En los nifios con respiracién es-
pontanea efectiva se administrara oxige-
no al 100% con una mascarilla de alta
concentracién, en los que no tengan un
patron respiratorio adecuado, se realiza-
ra ventilacién manual con ambd o bolsa
autoinflable.

* Preparacién. Se deben considerar los as-
pectos de la historia clinica y examen fi-
sico que ayudan en la eleccion de la me-
dicacion (compromiso cardiovascular,
aumento de la presién intracraneal, hi-
perpotasemia, gran quemado, enfermedad
neuromuscular, alergias...) o que predi-
cen una intubacién dificil (anomalias fa-
ciales, obstruccién de la via aérea supe-

Figura 1. Secuencia de intubacion rdpida en el nifio politrauma-
tizado. (A) Preoxigenacion. (B). Intubacion orotraqueal con in-
movilizacion cervical. (C) Comprobacién de la posicion del TET.

rior...). Se preparara todo el equipo ne-
cesario y las posibles alternativas para una
intubacién dificil.

¢ Medicacién. Estos farmacos atentan la res-
puesta fisiolégica a la maniobra de 10T,
principalmente la bradicardia y el aumento
de presion intracraneal (PIC). Se adminis-
tran de forma secuencial (Tabla I):
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TABLA 1. Secuencia de intubacion rapida en el paciente con TCE grave

Farmaco

Dosis i.v. (mg/kg) Comentarios

Pretratamiento (primero)

Atropina 0,01-0,02
Min. 0,1 mg
Méx. Tmg

Lidocaina 1-2

(opcional)

Vagolitico, previene la bradicardia y disminuye las secreciones
orales, puede incrementar la frecuencia cardiaca. Midriasis

Bloquea el aumento de PIC, el reflejo tusigeno y los efectos
cardiovasculares de la intubacién; controla las arritmias ventriculares

Sedante (segundo)
Etomidato 0,3
(Hypnomidate®) o

Midazolam 0,2-0,4
(Dormicum®) o
Tiopental 2-5

(Penthotal®)

No produce inestabilidad cardiovascular. Puede causar insuficiencia
suprarrenal transitoria

Puede causar hipotensién (dosis-dependiente)

Neuroprotector. Puede causar hipotension, depresién miocardica
No usar si hay inestabilidad hemodinamica

Relajante muscular (tercero)
Succinilcolina 1-2
(Anectine®) o

Rocuronio 0,6-1,2
(Esmeron®)

PIC: presion intracraneal.

Primero:

— Atropina. Previene la bradicardia indu-
cida por la laringoscopia y por la admi-
nistracion de succinilcolina. Se reco-
mienda especialmente en los menores
de 1 afo, y en los nifos menores de 5
afos que reciben succinilcolina. Pro-
duce midriasis, por lo que puede inter-
ferir en la exploracion pupilar.

— Lidocaina. Es opcional, algunos exper-
tos la recomiendan en los nifios con hi-
pertension intracraneal (HTIC), ya que
puede disminuir el incremento de PIC
asociado con la intubacion.

Segundo: se administrard la medicacion se-

dante. Siempre se debe sedar adecuada-

mente al paciente antes de relajarlo. Se pue-
de optar por uno de los siguientes farmacos:

— Etomidato: se aconseja en nifos con TCE
e hipotension porque produce un rapi-
do y corto efecto sedante, sin inducir

Inicio 30-60 seg, duracién 3-10 min. Contraindicado en grandes
quemados, aplastamiento, enfermedad neuromuscular, lesiones ocu
lares, hiperpotasemia. Puede producir bradicardia

Inicio 30-60 seg, duracion 30-60 min. Utilizado en los nifios en
los que esta contraindicada la succinilcolina

inestabilidad hemodindmica. Se ha des-
crito supresion adrenocortical transito-
ria después de la administracién de una
Gnica dosis de etomidato. Por ello, los
pacientes que pueden tener algin gra-
do de insuficiencia adrenocortical, como
los nifos con shock, deben recibir una
dosis de corticoides (hidrocortisona 1-2
mg/kg i.v.), si se ha utilizado etomida-
to para la intubacion.

— Midazolam: es una benzodiazepina de
accion rapida y vida media corta que
también puede ser utilizada para indu-
cir la sedacion previa a la intubacién,
aunque puede producir hipotensién do-
sis-dependiente.

— Tiopental: es otra opcién, por ser un bar-
bitdrico de accién corta, pero puede cau-
sar disminucion de la tension arterial,
por lo que no se debe usar en pacien-
tes inestables hemodinamicamente.
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Tercero: se administrara un relajante mus-

cular.

— Succinilcolina (suxametonio): es un re-
lajante despolarizante, con un efecto ra-
pido (inicio de accién en 30-60 segun-
dos) y corto (duracion del efecto relajante
de 4-6 minutos). Puede producir bradi-
cardia, sobre todo en los nifos y cuan-
do se utilizan dosis repetidas. Esta con-
traindicado en pacientes con miopatia
crénica, grandes quemados, aplasta-
mientos, hiperpotasemia o hipertermia
maligna, porque puede causar rabdo-
miolisis e hiperpotasemia grave.

— Rocuronio: relajante no despolarizante,
con un efecto rapido (30-60 segundos),
aunque mas prolongado (30-40 minu-
tos). Se utiliza en pacientes en los que
estd contraindicada la succinilcolina.

e Posicion. Para proteger la via aérea de una

posible aspiracion se utiliza la maniobra
de Sellick (aplicacién de presion sobre la
parte anterior del cuello, a nivel del carti-
lago cricoides) durante la intubacién. Esta
maniobra habitualmente facilita la visua-
lizacion de las estructuras laringeas y dis-
minuye la posibilidad de aspiracién.
Se debe mantener en todo momento la in-
movilizacién cervical bimanual, con la ca-
beza en la linea media en posicion neu-
tra. Esta contraindicada la hiperextensién
de la cabeza si no se ha descartado lesién
cervical.

e Tras la IOT se realiza la confirmacion de
la posicién del tubo endotraqueal (TET)
mediante la exploracién clinica (ausculta-
cién de ambos campos pulmonares, ex-
pansién tordcica simétrica, aparicién de
vaho en la espiracion, ausencia de disten-
sion gastrica, mejoria de la saturacion de
07y Capnografl’a (ETCO.). Posteriormen-
te se realiza la fijacién correcta del TET.
En este paciente, que ha sufrido un rapi-

do deterioro neurolégico (ECG < 9), estd in-

dicada la IOT mediante una SIR (opcidn c) y

no la administracion de oxigeno con mas-

carilla o la ventilacién manual (opciones d
y e), con el fin de asegurar la permeabilidad
de la via aérea, la normoventilacion y la ade-
cuada oxigenacion. En otras circunstancias,
en las que no se dispusiera de personal ex-
perimentado en la estabilizacién e intuba-
cion de estos pacientes, se podria ventilar
transitoriamente al paciente mediante venti-
lacién manual con ambd, ya que ésta puede
ser tan efectiva como la IOT para oxigenar y
ventilar al paciente, siempre que el tiempo
de traslado fuera corto y la ventilacion ma-
nual resulte efectiva.

Si es posible, los pacientes con TCE grave
deben ser trasladados directamente desde el
lugar del accidente a un centro especifico de
trauma infantil o en su defecto a un servi-
cio de trauma de adultos con experiencia en
el tratamiento de nifios traumatizados, y no
al hospital mas cercano (opciones ay b), ya
que se ha demostrado que la supervivencia
es mayor (opcion c). En el hospital debe exis-
tir la posibilidad de realizar una tomografia
computarizada craneal (TC) de forma inme-
diata; se debe disponer de neurocirujano las
24 horas del dia y de los recursos necesarios
para monitorizar la PIC y tratar la hiperten-
sién intracraneal.

El paciente fue intubado antes del trasla-
do mediante una secuencia de intubacion
rapida, con TET n°4,5. Se puso una sonda
orogastrica. Se conecto a un respirador de
transporte y se coloco un capndgrafo.

Durante el traslado el paciente sufre una
desaturacion brusca (SatO, 79%) a pesar de
administrar FiO: de 1, se ausculta hipoven-
tilacion en hemitérax izquierdo. ETCO, 48
mmHg.

:Cual le parece la causa mas probable de
este deterioro?

a. Extubacion accidental
b. Intubacién selectiva del bronquio princi-
pal derecho
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c. Neumotdrax a tensién izquierdo
d. Contusién pulmonar izquierda
e. Fallo del equipo

La respuesta correcta es la b

En cualquier paciente intubado politrau-
matizado que sufre un deterioro brusco de-
ben considerarse todas estas opciones. Sin em-
bargo, siguiendo la secuencia de actuacion
de la atencién a cualquier paciente grave (el
“ABC”), lo primero que debe hacerse es com-
probar la via aérea, que en este caso es el TET.
Por lo tanto, lo primero y mas importante sera
comprobar la posicién del tubo endotraqueal,
mientras se le ventila manualmente con ambu
y se desconecta temporalmente del respira-
dor. Cuando se produce una extubacién ac-
cidental o se ha intubado incorrectamente en
el eséfago, se ausculta hipoventilacién en am-
bos campos pulmonares y no se consigue una
expansion tordcica adecuada con la ventila-
cién manual (opcidn a). En los nifos la tra-
quea es mas corta que en los adultos, por lo
que la intubacioén selectiva en bronquio prin-
cipal derecho es mas frecuente que en adul-
tos. En esta situacion generalmente se puede
auscultar hipoventilacion en el hemitérax iz-
quierdo (opcién b). Tras la intubacién, la lon-
gitud a introducir el tubo endotraqueal desde
la comisura bucal puede calcularse median-
te la férmula siguiente:

Longitud a introducir (cm) = n° de tubo x 3,
o0 en ninos mayores de 2 anos = 12 +

(edad/2)

Se debe tener en cuenta que esta férmu-
la sélo sirve como aproximacién inicial, ya
que todavia un 15-25% de los TET no esta-
ran en la posicién correcta, por lo que siem-
pre se reevaluard clinicamente y, en cuanto
sea posible, radiolégicamente, la posicion
del TET. Si se sospecha intubacién selectiva
del bronquio principal derecho se debe ex-
traer progresivamente el tubo de 0,5 en 0,5
cm, hasta que se ausculte el hemitérax iz-

Inspiracién
. D
40 C
COz
(mmHg)
0 A B E
4 Tiempo (seg)
Espiracion

Figura 2. Capnografia. Curva de CO, normal. A-B: espacio muer-
to. B-C: fase espiratoria ascendente. C-D: Plateau alveolar. D:
End-tidal CO.. D-E: fase inspiratoria descendente.

quierdo igual que el derecho. Una vez con-
firmada la posicién correcta del tubo es im-
portante marcar su posicion a nivel de los in-
cisivos centrales y fijarlo en la comisura labial
para evitar su desplazamiento.

Ademads de la exploracién fisica, la cap-
nografia ayudard, tanto tras la IOT como du-
rante el transporte, a verificar la posicion del
TET. La presencia de una curva con las 4 fa-
ses en el monitor indica que el TET esta lo-
calizado en la traquea (Fig. 2) y no se ha ex-
tubado accidentalmente. Una linea plana, si
el nifo no estd en PCR, generalmente indi-
ca que el TET esta en el eséfago o se ha pro-
ducido una extubacién accidental, el ETCO;
sera muy bajo o nulo. Se debe tener en cuen-
ta que en el niflo en parada cardiorrespira-
toria puede no detectarse CO, espirado aun-
que esté correctamente intubado.

El paciente politraumatizado con trauma
toracico puede presentar un neumotoérax
simple, que a menudo es asintomadtico. Si
durante la resucitacién es necesario instau-
rar ventilaciéon mecdnica o ventilaciéon con
ambu el neumotérax puede hacerse pro-
gresivamente mayor por la presién positiva
y el pulmén se va colapsando, hasta con-
vertirse en un neumotorax a tensién (opcion
¢), con el consiguiente deterioro clinico. En
este supuesto se ausculta hipoventilacion de
ese hemitorax, y el paciente esta hipoxémi-
co, pero ademas existen otros datos en la
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exploracion fisica como hiperinsuflacion del
hemitérax afecto, timpanismo, desviacion
traqueal contralateral, ingurgitacion yugu-
lar, enfisema subcutaneo, taquicardia e hi-
potension.

Tras un traumatismo tordcico también es
frecuente la contusion pulmonar (opcién d),
en la exploracion se puede apreciar hipo-
ventilacion y/o crepitantes en ese hemitérax
y puede producirse un empeoramiento cli-
nico con hipoxemia, que habitualmente se
produce de forma progresiva durante las pri-
meras 24-48 horas. A veces se puede obser-
var sangre en el TET.

La dltima posibilidad que hay que tener
en cuenta es que se trate de un fallo del equi-
po (opcion e): respirador, fuente de O,, tubo
pequeno, balén desinflado, fuga a través de
alguna de las conexiones, fallo de la valvu-
la de la bolsa de reanimacién, etc.

Al retirar 1 cm el TET, quedando enrasado
a 15 cm en la comisura bucal, mejoro in-
mediatamente la auscultacion y la SatO,
(95%).

A su llegada al hospital presenta la si-
guiente exploracion fisica:

FC 165 Ipm, TA 80/40 mmHg, FR 22 rpm,
T236,6 °C, SatO, 99% (FiO; 0,5).

Intubado orotraquealmente, sedoanalge-
siado. Mal estado general, mala perfusion pe-
riférica, palidez mucocutanea. Frialdad acra.
Relleno capilar enlentecido. Pulsos femora-
les palpables, periféricos débiles. Auscul-
taciones cardiaca y pulmonar: normales.
Abdomen: normal. Cefalohematoma tem-
poroparietal izquierdo. Sangrado por boca.
Neurologico: Sedoanalgesiado y relajado.
Pupilas simétricas y reactivas, miéticas.

:Qué tratamiento de urgencia realizaria?

a. Administrar suero salino hiperténico al 3-
5% i.v. (2-5 mL/kg)

b. Expansién de volemia con seroalbdmina
al 5% i.v. (10-15 mL/kg)

c. Expansién de volemia con suero salino fi-
siolégico i.v. (20 mL/kg)

d. Iniciar inmediatamente una perfusién de
inotrépicos (dopamina y/o noradrenalina)

e. Transfusion de concentrado de hematies

La respuesta correcta es la ¢

Los episodios de hipoxemia e hipotension,
tanto prehospitalarios como intrahospitala-
rios, empeoran el pronéstico de los pacien-
tes con TCE grave, aumentando la morbi-
mortalidad. Por lo tanto, ambos deben ser
corregidos lo mas rapidamente posible. Se
define hipotension arterial como una tension
arterial sistdlica (TAS) inferior al percentil 5
para la edad:

e TAS < 60 mmHg en neonatos (0 a 28
dias).

e TAS <70 mmHg en lactantes (1-12 me-
ses).

e TAS <70 mmHg + (2 x edad en afos) en
nifios de 1 a 10 afos.

e TAS <90 mmHg en ninos = 10 anos.

En el shock el flujo sanguineo y la entre-
ga de oxigeno a los tejidos son insuficien-
tes para cubrir las demandas energéticas ce-
[ulares. El organismo inicialmente intenta
compensar este estado mediante la taqui-
cardia y aumento de las resistencias vascu-
lares sistémicas (vasoconstriccion) en un es-
fuerzo por mantener el gasto cardiaco vy la
tension arterial (fase de shock compensado).
Los signos mds precoces de shock en este es-
tadio inicial son: taquicardia, extremidades
frias, relleno capilar lento (> 2 seg) y pulsos
periféricos débiles, aunque la tensién arte-
rial se mantiene normal. Es en esta fase cuan-
do se debe iniciar el tratamiento del shock.

Cuando los mecanismos compensatorios
fallan aparecen ademas otros signos mas tar-
dios como disminucién del nivel de concien-
cia, disminucion de la diuresis, acidosis me-
tabdlica, taquipnea, pulsos centrales débiles
e hipotension. Cuando aparece hipotension
sistélica la pérdida de la volemia por sangra-
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do suele ser ya superior al 25%. Por lo tan-
to, el shock debe ser tratado precozmente, an-
tes de que aparezca hipotension, valorando
todos los signos clinicos conjuntamente.

El tratamiento consiste en la reposicion
del volumen intravascular con un bolo de 20
mL/kg de una solucién cristaloide isoténica
(suero salino fisiolégico o Ringer lactato) aun-
que la tensién arterial sea normal (opcion c).
Se deben evitar las soluciones que conten-
gan glucosa a no ser que exista hipogluce-
mia documentada. La monitorizacién cli-
nica de la respuesta a la reposicicién de
volemia se basa en observar la calidad de los
pulsos central y periférico, la perfusion pe-
riférica (temperatura, relleno capilar < 2 seg),
diuresis (> 1 mL/kg/h), nivel de conciencia,
frecuencia cardiaca y tensién arterial. Se ad-
ministraran bolos adicionales (20 mL/kg) si
la perfusion sistémica no mejora. Si los signos
de shock persisten después de la adminis-
tracion de 40-60 mL/kg de liquido isoténi-
co, se transfundiran 10-15 mL/kg de con-
centrado de hematies. La transfusion de
hemoderivados (opcién e) no suele estar dis-
ponible de forma inmediata, y se realizara si
no existe mejoria clinica con la infusion de
cristaloides. Es preferible utilizar sangre cru-
zada, pero en una situacién de emergencia
se utiliza sangre 0 negativa.

La resucitacién inicial con suero salino hi-
perténico es una opcion vélida en pacientes
adultos con TCE grave, ya que éste es un ex-
pansor del volumen intravascular y ademas
disminuye la presién intracraneal, y en al-
gunos estudios se ha observado una mayor
supervivencia sin efectos secundarios afa-
didos. Sin embargo, no existe suficiente evi-
dencia para hacer una recomendacién a fa-
vor o en contra de su utilizacién en el shock
asociado con TCE grave en ninos (opcién a).

No hay evidencia de que la resucitacion
inicial con albdmina (opcién b) aumente la
supervivencia de los pacientes con trauma
craneal. El suero salino fisiolégico no pro-
voca anafilaxia ni hipocalcemia después de

la infusion rapida, como puede suceder oca-
sionalmente con la perfusion de albimina,
y ademas es mas barato. En el estudio mas
amplio realizado que compara la solucion
salina versus albdmina como liquido de re-
animacion en adultos, se observé como los
pacientes de este grupo recibieron un volu-
men de liquidos significativamente menor
en los 2 primeros dias, presentaron menos
balance hidrico positivo dichos dias y sus va-
lores séricos de albimina fueron mayores.
Sin embargo, en el grupo de pacientes con
TCE grave que recibieron albdmina el ries-
go de fallecimiento fue significativamente
mayor en comparacion con el grupo de sue-
ro salino. Por ello, se considera que el sue-
ro salino fisiol6gico es el liquido de reani-
macion preferible para estos pacientes.

En el shock hipovolémico el volumen in-
travascular es insuficiente para mantener el
[lenado ventricular (precarga). La adecuada
reposicion del volumen intravascular es fun-
damental y debe realizarse antes de la ad-
ministracion de agentes vasopresores (opcion
d). Estos farmacos no mejoran la deplecion
del volumen intravascular y pueden empeo-
rar la hipoxia, aunque a veces su utilizacion
puede ser necesaria en una situacion de emer-
gencia en pacientes con shock grave.

Ademas de reponer el volumen intravas-
cular se debe mantener un transporte de oxi-
geno adecuado a los tejidos y limitar la pér-
dida de sangre. En todo momento se deben
valorar las principales causas de shock del
nino politraumatizado: la hemorragia in-
traabdominal, el neumotérax a tension, el ta-
ponamiento pericardico, la lesion medular
y la hemorragia intracraneal.

Tras la segunda expansion de volemia con
SSF mejoré la perfusion peritérica, FC y TA.
Posteriormente se transfundié un concentra-
do de hematies.

Tras la estabilizacion respiratoria y hemo-
dindmica permanece sedoanalgesiado, con
pupilas midticas, isocdricas, reactivas a la luz.
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:Qué pruebas diagnésticas realizaria en este
momento?

a. Rx-AP de térax, Rx-L cervical y de pelvis
y ecografia abdominal a pie de cama

b. TC craneal urgente

c. TC craneal y cervical urgentes

d. RM craneal

e. Las pruebas de la opcién a y Rx de miem-
bros y columna dorsolumbar

La respuesta correcta es la a

Tras la estabilizacion inicial y realizada la
exploracion secundaria del paciente, se prac-
tican los estudios diagndsticos necesarios. En
la mayor parte de los hospitales los protoco-
los de evaluacién del paciente politraumati-
zado grave incluyen una radiografia de to-
rax, de pelvis y de columna cervical lateral
(opcidn a). Los estudios deben ser prioriza-
dos atendiendo a los principios basicos del
“ABC”, identificando primero las lesiones
amenazantes para la vida del paciente. Debe
evaluarse primero cualquier lesién que su-
pone una amenaza para la via aérea o la ven-
tilacion. Por ello, la radiografia de térax es la
exploracion prioritaria. Permite evaluar la co-
rrecta colocacion del tubo endotraqueal, la
existencia de lesiones de la via aérea, me-
diastino, neumotdérax/hemotdrax, contusion
pulmonar... (opcion a).

A continuacion se estudian las lesiones que
pueden inestabilizar hemodindmicamente al
paciente. Para ello suele ser necesario incluir
la valoracién del abdomen para descartar le-
siones vasculares mayores o lesion de viscera
sélida. En el nifio con una exploracién clini-
ca poco valorable (por la edad o el nivel de
conciencia) o con hallazgos en la exploracion
fisica (distension abdominal, hematomas...)
la evaluacion del abdomen se completa con
TC o, en algunos hospitales con ecografia ab-
dominal que, realizada por personal experi-
mentado, ha demostrado ser un método diag-
néstico de despistaje rapido y fiable (opcién

a). La ecografia abdominal se puede realizar
a pie de cama, permitiendo evaluar de for-
ma rapida la presencia de liquido intraabdo-
minal (sangre) y lesiones de 6rganos sélidos
(fundamentalmente higado y bazo). Puede ser
muy Gtil para evaluar el foco de hemorragia
en el paciente inestable hemodindmicamen-
te. También ayuda a priorizar los estudios de
imagen en el paciente con TCE grave (diferir
o no la realizacién del TC abdominal) y pue-
de evitar la realizacion de otras técnicas de
imagen, en el paciente con baja probabilidad
de tener una lesién intraabdominal.

En los casos en los que exista sospecha de
lesion intraabdominal, la TC es més sensible
para la deteccién de lesiones pancredticas,
renales, de visceras huecas y vasculares.

Las fracturas pélvicas en la infancia son
poco frecuentes, sin embargo pueden pro-
ducir una importante pérdida sanguinea con
repercusion hemodindmica, por ello se in-
cluye la Rx anteroposterior de pelvis en la
mavyoria de los protocolos de evaluacién ini-
cial del nifio politraumatizado (opcion a).

Para la valoracién de una posible lesion
de la columna cervical se realizara Rx-L cer-
vical con collarin (opcién a).

La TC craneal o craneo-cervical (opciones
b y ) se practicara tras la estabilizacién del
paciente y tras la realizacién del protocolo
inicial de evaluacion del paciente politrau-
matizado.

La RM craneal no esta indicada como ex-
ploracién diagnéstica inicial en el TCE gra-
ve (opcion d), ya que la TC es mas sensible
para la deteccién de la hemorragia aguda, es
mds rapida, accesible y barata.

Otras pruebas diagnésticas, como las ra-
diografias de miembros o columna dorso-
lumbar (opcién e), se basan en los hallazgos
de la exploracion fisica o en la sospecha de
una lesién especifica, valorando siempre el
posible mecanismo de lesién. Se realizan tras
descartar cualquier lesion amenazante para
la vida del paciente (tras el protocolo de eva-
luacion inicial y la TC craneal).
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Figura 3. TC craneal del paciente.

Las lesiones que se producen por la caida
dependen de la altura, la superficie, veloci-
dad y posicién de impacto. En los nifios me-
nores de 5 afos, la cabeza es la parte del
cuerpo mds pesada, por lo que suele impac-
tar primero. Los adultos suelen caer con los
pies, por ello su patrén de lesién incluye frac-
tura del calcaneo, extremidades inferiores,
cadera y columna. Cuando el paciente cae
horizontalmente el patron de lesion es me-
nos predecible e incluye lesiones craneofa-
ciales, mano y munecas, lesiones toracica y
abdominal. Siempre se debe pensar en el pa-
tron de lesiones segun el vector y fuerza im-
plicados en el impacto, analizando patrones
de lesién mas que una lesion aislada.

Tras la realizacion de la Rx de térax (nor-
mal), ecografia abdominal (normal), Rx pel-
vis y L-cervical (normales), se realizo TC cra-
neal (Fig. 3).

;Como la interpreta?

a. Hematoma epidural parietal izquierdo

b. Hematoma intraparenquimatoso parietal
izquierdo sin signos radiolégicos de au-
mento de la PIC

c. Hematoma intraparenquimatoso parietal
izquierdo con signos radioldgicos de au-
mento de la PIC

d. Hemorragia subaracnoidea
e.c+d

La respuesta correcta es la e

En laTC craneal se observa hematoma in-
traparenquimatoso parietal izquierdo (47 mm
de didmetro), con efecto masa, colapso del
ventriculo lateral izquierdo, desplazamien-
to de la linea media, obliteracion de las cis-
ternas basales y edema cerebral asociado
(opcién ¢). Hemorragia subaracnoidea (op-
cion d) en los surcos del [6bulo parietal, fron-
tal y cisura de Silvio izquierdos. Fractura pa-
rietal diastasica, que se extiende hasta el
hueso temporal afectando a la regién ante-
rior de mastoides. Fractura frontal derecha
desplazada. Fractura frontal izquierda.

La TC es la técnica diagnéstica de elec-
cién para la evaluacién del TCE grave por-
que es facilmente accesible, rapida y sensi-
ble para la deteccion de lesiones que pueden
requerir tratamiento quirdrgico urgente. La
TC provee informacion esencial para deci-
dir una intervencién neuroquirdrgica o si es
necesaria la monitorizacién de la PIC. Se
debe valorar la presencia de lesiones ex-
traaxiales (hematoma epidural, subdural, he-
morragia subaracnoidea o intraventricular)
o intraaxiales (hematomas intraparenqui-
matoso, lesion axonal difusa), las fracturas
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Figura 4. TC craneal, valoracion de las cisternas basales.

y los signos radiolégicos de aumento de la
PIC.

El hematoma intraparenquimatoso (op-
ciones b y ¢) se visualiza como un aumen-
to de densidad en el parénquima cerebral.

Los signos radioldgicos que mejor predi-
cen la existencia de elevacion de la PIC son
la obliteracién de las cisternas basales y la
desviacion de la linea media (DLM), ambas
presentes en la TC (opcién c).

La ausencia u obliteracién de las cisternas
basales triplica el riesgo de que exista aumento
de la PIC y es un signo de mal pronéstico. Las
cisternas pueden estar parcialmente colap-
sadas (visibles como hendiduras hipodensas,
habitualmente en un hemisferio) o ausentes
(no visibles como espacio de LCR). Su estado
se evalla a nivel del mesencéfalo (Fig. 4).

La DLM se define como la distancia (en
mm) en que las estructuras de la Iinea media
del cerebro son desplazadas con respecto a
la linea media, determinada por la distancia
media entre las dos tablas internas del cra-
neo. Para calcular el grado de desviacion a
nivel del agujero de Monro (Fig. 5) se debe
medir la distancia del espacio intracraneal
(A), y la distancia desde el hueso al septum
pellucidum (B):

DLM = (A/2)-B

Figura 5. TC craneal, valoracion de la desviacion de la linea
media. DLM = (A/2)-B.

La DLM se correlaciona inversamente con
el pronéstico del paciente y es indicativa de
aumento de la PIC, aunque el grado de des-
viacion estd influenciado por la localizacién
de las lesiones intracerebrales y la presencia
de alteraciones bilaterales. En general, los
hematomas que producen DLM > 5 mm y/o
compresion de las cisternas basales son sub-
sidarios de cirugia.

La presencia de hemorragia subaracnoi-
dea (opcién d) es también un signo de mal
pronoéstico en pacientes con TCE grave. Se
visualiza como un aumento de densidad en
los surcos de la convexidad o en las cister-
nas basales. La presencia de sangre en las
cisternas basales tiene un valor predictivo po-
sitivo de prondstico desfavorable de un 70%.

El hematoma epidural (opcién a) se visua-
liza como una coleccién de sangre entre el
craneo y la duramadre que presenta una ima-
gen de lente biconvexa en la TC craneal.

Durante la realizacion de la TC craneal se
recibe analitica sanguinea: Hb: 7,1 g/dL, Hcto
20,6%, plaquetas 237.000/mm3, leucocitos
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14.290/mm3. Estudio de coagulacion: tiem-
po de protrombina 50%, T. cefalina 27 se-
gundos (control 28).

Con estos hallazgos, ;qué tratamiento le pa-
rece mds adecuado?

a. Traslado a UCIP y colocacién de catéter
para monitorizacién de la PIC

b. Administracion de una dosis de factor VII
activado

c. Cirugia de evacuacion del hematoma ur-
gente

d. Administracién de una dosis de corticoi-
des i.v. (metilprednisolona)

e. Traslado a UCIP para monitorizacién y re-
petir TC en unas horas

La respuesta correcta es la ¢

En general, todos los hematomas intra-
craneales agudos en los pacientes que sufren
un deterioro neurolégico progresivo, o con
significativo efecto masa, y/o evidencia de
aumento de la presién intracraneal deben ser
evacuados de forma urgente (opcion c).

El tamano y localizacion del hematoma son
importantes para tomar una decision tera-
péutica. Cualquier lesién de mas de 50 mL
0 més de 20 mL con DLM o compresién de
las cisternas es quirdrgica. La decision qui-
rdrgica variara también dependiendo de la lo-
calizacién del hematoma, algunas areas (como
la temporomedial) predisponen a que se pro-
duzca una herniacién cerebral. Los hemato-
mas de fosa posterior con efecto masa sobre
el cuarto ventriculo pueden bloquear la cir-
culacién de LCR provocando hidrocefalia agu-
da y compresién del tronco cerebral. Por lo
tanto, el umbral para la indicacién quirtrgi-
ca en estas areas es habitualmente menor.

El tratamiento conservador de los hema-
tomas postraumaticos puede estar indicado
en casos seleccionados de pacientes sin sig-
nos de deterioro neurolégico, con una PIC
normal y sin signos de efecto masa en la TC.

Estos pacientes deben ser correctamente mo-
nitorizados, en centros con disponibilidad
inmediata de neurocirugia ya que los he-
matomas pueden progresar y las indicacio-
nes de cirugia son un proceso dindmico que
puede cambiar.

No es necesario el traslado a UCIP para
monitorizar la PIC antes de la cirugia (op-
cién a), ni tampoco se debe esperar a reali-
zar una nueva TC en unas horas (opcién e),
ya que existen suficientes criterios clinico-
radioldgicos para la indicacion de cirugia 'y
el paciente debe ser intervenido lo mas ra-
pidamente posible. Las lesiones parenqui-
matosas tienden a evolucionar y el tiempo
que transcurre desde el deterioro neuroldgi-
co del paciente hasta la realizacién de la ci-
rugia afecta claramente al prondstico.

El factor VIl activado (Novoseven®) (op-
cién b) esta autorizado para el uso en pa-
cientes hemofilicos con anticuerpos contra
el factor VIl 'y el IX o con déficit de FVII. Cada
vez se utiliza mas en indicaciones para las
que no estd autorizado, como pacientes con
otras coagulopatias y sangrado intratable (ci-
rrosis hepatica, politraumatismo, postopera-
torio...). El beneficio potencial de su admi-
nistracion en pacientes con hemorragia
intraparenquimatosa de origen traumatico
no ha sido establecido. En algunos estudios
la administracién de FVlla dentro de las 4
primeras horas del inicio de la hemorragia
cerebral limit6 el crecimiento del hemato-
ma, redujo la mortalidad y mejoré el pro-
néstico funcional. Debido al riesgo de la ex-
pansion del hematoma en las primeras 24
horas postraumatismo y la rapida normali-
zacion del tiempo de protombina que pro-
duce, se utiliza cada vez mas frecuentemente
en pacientes que precisan cirugia inmedia-
ta, en los que no esta disponible el plasma
fresco congelado, facilitando el acto quirdr-
gico por la disminucién del sangrado vy li-
mitando el crecimiento de la hemorragia. El
efecto secundario mas frecuente y temido es
el riesgo de trombosis. Es un farmaco con un
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coste muy elevado. Todavia son necesarios
estudios clinicos controlados para probar su
eficacia y definir las indicaciones, dosis y
efectos secundarios.

La administracién de esteroides (opcién
d) en el TCE no mejora el pronéstico ni dis-
minuye la PIC, por lo tanto, no esta indica-
da su utilizacién. La administracion de me-
tilprednisolona a dosis altas se ha asociado
con un incremento de la mortalidad y esta
contraindicada.

Durante la cirugia se observo fractura es-
tallido craneal compleja, con rotura de la du-
ramadre, con salida de papilla cerebral en la
parte posterior y cerebro con herniacion con-
tinua, aunque con buen latido. Se realizé ci-
rugia de evacuacion del hematoma intrapa-
renquimatoso y craniectomia descompresiva,
con colocacién de sensor de PIC intrapa-
renquimatoso.

Tras la cirugia se traslada a UCIP, se con-
tinda sedoanalgesia y relajacion muscular,
manteniendo una PIC <20 mmHg y una pre-
sion de perfusion cerebral (PPC) > 45 mmHg.

:Cual de las siguientes medidas no le pare-
ce adecuada en el postoperatorio?

a. Sedoanalgesia con midazolam y fentani-
lo y relajaciéon muscular con vecuronio

b. Bolo de suero salino hiperténico si la PIC
> 20 mmHg

c. Profilaxis anticonvulsivante con fenitoina
durante 7 dias

d. Mantener PCO; arterial entre 35-40 mmHg

e. Hipotermia profilactica (32-33 °C)

La respuesta correcta es la e

Tras la cirugia se estableceran una serie de
medidas generales como son la elevacién de
la cabecera de la cama 30°, la sedoanalge-
sia y relajacion muscular (opcién a). Se rea-
lizard un control estricto de la glucemia e io-
nes.

En nifios con TCE grave estd indicada la
profilaxis anticonvulsivante con fenitoina du-
rante la primera semana post-traumatismo,
para disminuir la incidencia de convulsiones
precoces (opcién c). La utilizacién de profi-
laxis anticonvulsivante después de los 7 pri-
meros dias para prevenir las convulsiones
postraumdticas tardias no estd indicada. Si el
paciente desarrolla convulsiones después de
este periodo se aplicard el tratamiento anti-
convulsivante que se considere mds ade-
cuado.

Los siguientes son factores de riesgo para
el desarrollo de convulsiones postraumati-
cas: ECG < 10, contusién cortical, fractura
craneal deprimida, hematoma subdural, he-
matoma epidural, hematoma intracerebral,
herida penetrante, convulsion en las prime-
ras 24 horas del traumatismo.

Los objetivos en UCIP serdn mantener
una presion de perfusion cerebral adecuada
(> 40 mmHg), una PIC normal (< 20 mmHg),
una buena oxigenacion, una tensién arterial
media normal y una PCO, normal (35-40
mmHg) (opcion d).

Se deben indicar las medidas de trata-
miento de HTIC si la PIC es superior a 20-25
mmHg. El tratamiento del aumento de la PIC
en los pacientes con TCE se basa en el al-
goritmo propuesto por la Brain Trauma Foun-
dation. Si las medidas generales no son sufi-
cientes se establecen una serie de maniobras
terapéuticas de forma escalonada. Las me-
didas de primer nivel son:

* Drenaje de LCR. Si el paciente tiene un
catéter para medicion de la PIC intraven-
tricular, se pueden extraer 1-2 mL de LCR
para intentar disminuir la PIC.

¢ Manitol o suero salino hiperténico (op-
cion b). Ambos son efectivos para dis-
minuir la PIC, sin que exista evidencia de
que uno sea mas eficaz que el otro. El ma-
nitol (dosis 0,25-0,5 g/kg i.v. en 20 mi-
nutos) no debe utilizarse en pacientes hi-
povolémicos por el riesgo de hipotension.
Hay que monitorizar estrechamente la
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diuresis, y reponer el exceso de diuresis
con suero salino fisiolégico. No se pue-
de utilizar si la osmolaridad plasmatica
es superior a 320 mOsm/L.

El suero salino hiperténico al 3-6% (do-
sis 2-5 mL/kg i.v. en 5-10 minutos) podria
utilizarse en pacientes hipovolémicos, ya
que es también un expansor del volumen
intravascular. No se debe utilizar si la os-
molaridad plasmadtica es superior a 360
mOsm/L.

e Hiperventilacién leve (PCO, 30-35
mmHg). Si la PIC es normal es muy im-
portante evitar la hiperventilacién profi-
lactica durante las primeras 24 horas del
TCE, ya que es durante este periodo cuan-
do el flujo sanguineo cerebral suele estar
claramente disminuido (incluso por de-
bajo del 50% del flujo normal). La hiper-
ventilacion produce vasoconstriccion ce-
rebral y disminucién de la PIC, pero
también existe el riesgo de causar isque-
mia cerebral. Diversos estudios han de-
mostrado que los pacientes que recibie-
ron hiperventilacion profilactica tuvieron
peor prondstico neurolégico. Por lo tan-
to, esta medida se utilizara como medida
alternativa cuando hayan fracasado las
otras medidas de tratamiento (sedacion,
analgesia, relajacién muscular, drenaje de
LCR, y terapia hiperosmolar) o como me-
dida transitoria de rescate si aparecen sig-
nos clinicos de herniacién cerebral: mi-
driasis unilateral fija con o sin hemiparesia
contralateral, midriasis bilateral fija, pos-
tura de descerebracién o decorticacion,
deterioro neuroldgico progresivo (des-
censo de mds de 2 puntos en la ECG en
pacientes con puntuacién igual o menor
a9) o triada de Cushing (hipertensién ar-
terial, bradicardia, respiracion irregular).
Hay que realizar una TC craneal de con-

trol tras la cirugia y también si se produce

cualquier empeoramiento clinico, ya que po-
drian aparecer lesiones nuevas o empeorar
las lesiones previas.

Cuando estas maniobras no son suficientes,
se establecen las medidas de segundo nivel:
hiperventilacién moderada (PCO, < 30 mmHg),
coma barbittrico o craniectomia descompre-
siva, basandose en criterios individualizados
(riesgo de isquemia, estabilidad hemodinami-
ca, infeccién...) no protocolizados.

En el estudio mds importante realizado so-
bre el tratamiento con hipotermia (opcion e)
en nifios con TCE grave, se observé que la hi-
potermia moderada (32-33 °C) iniciada den-
tro de las 8 horas postraumatismo y manteni-
da durante 24 horas, no mejor6 el prondstico
funcional a los 6 meses y, por el contrario, se
observé un aumento de la mortalidad. Por
lo tanto, no se recomienda esta medida tera-
péutica, aunque parece que podria ser bene-
ficiosa en algunos adultos y recién nacidos
con lesion cerebral hipdxico-isquémica.

Tras mantener valores de PIC normales du-
rante 4 dias, se retir6 la relajacion muscular
y se inicio el descenso paulatino de la se-
doanalgesia, se retiro el sensor de PIC. Se ex-
tubé al 9° dia del ingreso.

Al alta de UCIP presenta hemiparesia de-
recha (grado 3), fija la mirada, responde a
ordenes sencillas y sonrie al hablarle. No
emite palabras. Un afo después presenta una
recuperacion neurolégica casi completa (ha-
bla, anda, corre, juega y se relaciona con
normalidad), quedando como secuela una
minima hemiparesia derecha.

:Cual de las siguientes medidas preventivas
no recomendaria para evitar este tipo de ac-
cidentes?

a. Instalar protectores fijos (no movibles) en
las ventanas

b. No colocar camas, muebles o macetas
junto a las ventanas o balcones

c. Limitar la apertura de las ventanas corre-
deras

d. Comprobar la distancia entre los barrotes
del balcén
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e. Aumentar la altura de la barandilla en te-
rrazas y balcones

La respuesta correcta es la a

Las caidas desde las ventanas o balcones
provocan una importante morbilidad en nifos.
La mayoria de los accidentes por precipitacion
desde las ventanas ocurren en primavera o ve-
rano. Tienen mayor probabilidad de sufrir este
tipo de accidentes los nifios que cumplen uno
0 mas de los siguientes criterios: menores de
5 anos, que viven en edificios de areas urba-
nas, inmigrantes y que juegan sin supervision
de un adulto, en habitaciones con colocacién
inapropiada de los muebles.

Los pediatras deberian conocer y difundir
a la poblacién las siguientes recomendacio-
nes sobre prevencion de las caidas desde ven-
tanas o balcones:

* Supervisar a los nifios en todo momen-
to, especialmente si las ventanas estan
abiertas.

* Instalar medidas de seguridad en las ven-
tanas corredizas que impidan que las ven-
tanas se abran mas de 10 cm (opcién c).

e Abrir las ventanas tipo basculante s6lo
desde arriba.

e No utilizar sistemas de seguridad fijos en
las ventanas, porque pueden impedir la
salida en caso de incendio (opcion a).

e Instalar dispositivos de seguridad en las
ventanas que puedan ser retirados facil-
mente en caso de emergencia.

* Los balcones deberian tener barras ver-
ticales con una separacién no superior
a 10 cm (opcioén d), deben instalarse re-
des u otros dispositivos para aumentar
la altura de la barandilla (opcion e).

e No colocar muebles, camas o cunas cer-
ca de las ventanas, para impedir que el
nino pueda acceder facilmente a la ven-
tana (opcion b).

DIAGNOSTICOS FINALES

Traumatismo craneoencefalico grave

Fractura craneal compleja

Hematoma intraparenquimatoso parietal
izquierdo. Hemorragia subaracnoidea

Hipertension intracraneal
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CASO CLINICO

Motivo de consulta. Lactante varon de raza
blanca de 4 meses de edad, que consulta de
urgencia por presentar desde 8 dias antes, fie-
bre alta de 2 dias de duracion que cedié con
antitérmicos, posteriormente durante 3 dias
vémitos con toda ingesta y rechazo de las to-
mas. Los padres refieren estancamiento pon-
deral de 10 dias de evolucion, agudizado en
los dltimos 3 dias. Ademas comentan que des-
de hace una semana le han aparecido man-
chas violaceas en la espalda y notan al nifio
hinchado. No asocian estos signos y sinto-
mas a ningtin cambio alimentario ni refieren
cuadro diarreico o catarral en los dltimos dias,
las deposiciones son normales.

Antecedentes personales. Primer hijo. Sin
antecedentes perinatales de interés. Recién
nacido a término de peso adecuado (3.600
g)- Alimentacion desde nacimiento con lac-
tancia materna exclusiva, con buena ga-
nancia de peso hasta los 2 meses, en el dlti-
mo mes ha descendido de percentil.
Coincidiendo con la incorporacion de la ma-
dre al trabajo hace 2-3 tomas al pecho y la
madre se saca la leche el dia anterior y se lo
reparten a lo largo del dia (250-280 mL). In-
munizacion completa segtin calendario va-
cunal vigente. Dermatitis seborreica desde
los 7 dias de vida, en el dltimo mes las le-
siones se han generalizado. Aportan grafica
peso/talla (Fig. 1).

LACTANTE CON EDEMAS

R. Munoz Codoceo

Antecedentes familiares. Madre naturis-
ta. Intolerancia a poliproteinas hasta los 5
anos de vida. Resto sin datos resefiables de
interés.

Exploracion fisica. Peso 5.200 g (p < 3,
-2,6 DS), talla 61 cm (p25). Indice de Wa-
terloo (peso/talla): 80%. Talla/edad: 98%. Pe-
rimetro cefdlico: 40 cm (p3). Temperatura
36,8° (sin antitérmico), TA 106/54 mmHg,
FC 135 Ipm, SatO. 99% (aire ambiente) y FR
30 rpm. En urgencias, el nifio impresiona de
regular estado general. Decaido. Intensa pa-
lidez de piel y mucosas. Masas blandas y
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Figura 1. Grafica peso/talla.
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Figura 2. Dermatitis descamativa y hematomas.

mucosas pastosas. Edemas generalizados,
acompanados de hematomas redondeados
(aproximadamente de 2 cm de didmetro) en
numero de 5 en la espalda. Lesiones desca-
mativas eccematosas generalizadas (Fig. 2),
tendencia a sangrado en dedos pulgares de
ambos pies.

Auscultacion cardiaca. Soplo sistolico Il/VI,
de caracteristicas funcionales. Auscultacion
pulmonar normal. Abdomen blando y de-
presible. Se palpa lobulo derecho hepatico
a 2 cm del reborde costal, blando, no se pal-
pa esplenomegalia. Resto de exploracion fi-
sica normal.

Teniendo en cuenta la situacion del pacien-
te, ;qué es lo primero que haria?

a. Ingresarle para observacién, con nutricion
enteral por sonda nasogastrica

b. Ofrecer suero oral siguiendo pautas de re-
hidratacién oral

c. Realizacién de pruebas complementarias,
pautas de rehidratacion oral y continuar
con lactancia materna segn tolerancia

d. Alta continuando con lactancia materna
y remitir a consultas externas

e. Ofrecer biberén con férmula de inicio

La respuesta correcta es la ¢

Dado el estado actual del lactante, decai-
do con mucosas pastosas, edemas, intensa
palidez, pero sin inestabilidad hemodinami-
ca en el momento, lo mas prudente es reali-
zar pruebas complementarias e iniciar rehi-
dratacién oral, continuando posteriormente
con lactancia materna (opcién c), lo que per-
mitird comprobar su tolerancia digestiva, asi
como el nimero y caracteristicas de los vo-
mitos, si los presentase. Todo esto se puede
realizar en la sala de observacion del Servi-
cio de Urgencias. La opcién del ingreso di-
recto sin tener clara una orientacion diag-
néstica y con una sonda nasogdstrica (opcion
a) es poco apropiado, al igual que darle el
alta con tolerancia oral y observacién domi-
ciliaria (opcién d).

;Qué pruebas solicitaria?

a. Hemograma y coagulacion

b. Hemograma, coagulacién y gasometria
venosa

c. Hemograma, coagulacién, gasometria ve-
nosa y hemocultivo

d. Hemograma, coagulacién, gasometria y
bioquimica

e. Hemograma, coagulacion, gasometria, bio-
quimica con iones, orina elemental con
sedimento y radiografia de torax

La respuesta correcta es la e

Debido a la intensa palidez que presenta
el paciente y los hematomas en espalda, esta
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indicada la realizacion de un hemograma y
el estudio de coagulacién. La gasometria
orientara sobre la existencia de acidosis o al-
calosis por su cuadro de vémitos. Los iones
aportan datos de alteracién hidroelectroliti-
ca. Por dltimo, la bioquimica informa sobre
la urea/creatinina, proteinas totales, albdmi-
na, funcion hepdtica, metabolismo calcio/fés-
foro. La analitica de orina también forma par-
te del estudio de un paciente con edemas,
para diferenciar un posible origen renal o de
otro tipo. Debe realizarse el sedimento uri-
nario buscando datos sugestivos de infeccion
urinaria (leucocituria, bacteriuria, nitritos +).
La radiografia de térax completa el estudio
inicial, ya que el nifio presenta soplo sist6-
lico y edemas (opcion e). El hemocultivo en
este momento no esta justificado, aunque de-
beria realizarse si presentase pico febril o
existieran una proteina C reactiva (PCR) ele-
vada, o férmula infecciosa en la analitica so-
licitada (opcion c).

Encontrandose el nifio en la sala de ob-
servacion de urgencias pendiente de los re-
sultados de las pruebas que anteriormente
se han solicitado, con suero oral que recha-
za, presenta un empeoramiento progresivo
del estado general, con mayor decaimiento
y tendencia a la somnolencia. La fontanela
anterior esta ligeramente a tension. En ese
momento la tension arterial es de 90/45
mmHg, la FC de 180 Ipm, FR 35 rpm, SatO.
95% y T 36 °C rectal.

:Cual seria su actuacion en urgencias en
la situacién actual?

a. Iniciar perfusién de suero salino fisiol6gi-
co (SSF) a 20 mL/kg en 15 minutos y oxi-
genoterapia

b. Administrar cefotaxima i.v. por si es una
meningitis

c. Tranquilizar a la madre e insistir en que
siga con suero oral, hasta que Ilegue la
analitica

d. Avisar a la unidad de cuidados intensivos
pediatricos para su ingreso
e. Oxigenoterapia

La respuesta correcta es la a

El paciente presenta signos de inestabili-
dad hemodinamica (taquicardia, sin fiebre
que la justifique). Las tensiones arteriales es-
tan en rango de normalidad, para la edad del
paciente y claramente presenta deterioro del
estado clinico de forma aguda, por lo que es
prioritario asegurar la via area y expandir
al paciente con cualquier solucion cristaloi-
de o coloide, en pocos minutos (opcion a).
Si se sospecha el inicio de una sepsis se de-
beria iniciar también antibioterapia intrave-
nosa, previa recogida de cultivos (hemo, uro
y coprocultivo, incluso puncién lumbar), a
pesar que sin fiebre disminuye la discrimi-
nacion diagnéstica del hemocultivo. Una vez
el nifio esté estable y se disponga de la ana-
litica solicitada se valorard, segtin evolucién,
dénde ingresara (opcion d).

En ese momento llegan los primeros re-
sultados de las pruebas solicitadas:

Hemograma: hematies 2.010.000 mm3;
Hb 5,1 g/dL, Hcto 15%, VCM 74 fl, leu-
cocitos 15.700 mm? (N 64%), plaquetas:
512.000 mm3. No se observan formas in-
maduras. Recuento reticulocitario 27 %o. Fro-
tis de sangre periférica: algun esquistocito.
Test de Coombs directo: negativo. Hapto-
globina: 8 mg/dL (N: 16-200 mg/dL).

Coagulacion: indice de protrombina: no
coagula, fibrinogeno: 187 mg/dL, tiempo de
cefalina: no coagula, dimero D: < 0,25 pg/mL.

Bioquimica: glucosa 122 mg/dL, urea 10
mg/dL, creatinina 0,4 mg/dL, bilirrubina to-
tal 1,6 mg/dL, LDH 881 U/L, GOT 36 U/L,
GPT 47 U/L, gammaGT 143 U/L, proteinas
totales 3,3 g/dL, albidmina 1,4 g/dL, colines-
terasa 2.676 U/L, colesterol total 56 mg/dL,
Na 132 mEq/L, K 4,7 mEq/L, Cl 99 mEq/L.
PCR < 0,5 mg/dL.
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Gasometria venosa: pH 7,39, pCO; 40
mmHg, HCO; 24,9 mmol/L, EB 0,7 mmol/L,
diferencia anionica 13 mEg/L.

Sedimento de orina: pH 6, densidad 1.020,
resto negativo.

Radiografia de térax: normal.

En esta situacion, ;cual de las siguientes in-
tervenciones realizaria en primer lugar?

a. Cefotaxima a 200 mg/kg/dia, i.v.

b. Realizar puncién lumbar

c. Transfundir sangre entera

d. Transfundir plasma fresco congelado

e. Repetir el estudio de coagulacion y de-
terminar factores

La respuesta correcta es la e

Se decidi6 repetir el estudio de coagula-
cion dadas las profundas alteraciones que pre-
sentaba, que afectaban tanto a la via intrin-
seca como a la extrinseca. Se solicit6 también
la cuantificacion de los factores de coagula-
cion. Si se hubiera administrado previamen-
te plasma o sangre total, no se hubiera po-
dido determinar el mecanismo patogénico de
la coagulopatia de este paciente (opciones
cy d). La sangre total ya no se utiliza, pero si
el concentrado de hematies cuya transfusion
es urgente porque el paciente tiene una ane-
mia grave con repercusion hemodindmica.
La cefotaxima (opcién a) no esta indicada
como siguiente paso del tratamiento en este
momento, debido a que los leucocitos, reac-
tantes agudos y la PCR, son normales. La pun-
cién lumbar (opcion c), en este momento, esta
contraindicada por la inestabilidad hemodi-
namica y la alteracion de la coagulacion.

Una vez extraida la nueva determinacion
del estudio de coagulacion se administré con-
centrado de hematies. Son criterios de trans-
fusion en el lactante la Hb < 7 g/dL, asocia-
do a repercusion hemodindmica. La anemia
era microcitica (VCM 74 fl), con reticuloci-

tos 27%o, bilirrubina de 1,6 mg/dL a expen-
sas de indirecta, haptoglobina descendida
y test de Coombs negativo.

:Qué tipo de anemia tiene este paciente?

a. Anemia apldsica congénita

b. Anemia hemolitica autoinmune

c. Anemia hemolitica de causa no inmune
d. Anemia hemolitica microangiopética

e. Anemia ferropénica grave

La repuesta correcta es la ¢

La presencia de reticulocitos altos, y las
cifras de plaquetas y neutréfilos aumentados
descartan la opcién a. La anemia puede cla-
sificarse como hemolitica debido a la pre-
sencia de reticulocitos altos, haptoglobina
baja (aunque este dato debe tomarse con pre-
caucion, dada la edad del paciente), y por la
bilirrubina indirecta alta (opciones b, cy d).

El test de Coombs negativo excluye la ane-
mia hemolitica por anticuerpos (opcién b).
Las anemias hemoliticas microangiopaticas
(opcion d) la constituyen dos entidades con
similar mecanismo patogénico: el sindrome
hemolitico urémico (SHU) y la pdrpura trom-
bética trombocitopatica; esta dltima entidad
es excepcional en nifios, cursa con altera-
ciones neuroldgicas y se caracteriza, ademas
de por la anemia hemolitica, por tromboci-
topenia, que no presenta este paciente. El
SHU, en su forma mas tipica (80%), apare-
ce en lactantes y nifos menores de 2 afios.
Se asocia a diarrea hemorragica por infeccién
de Escherichia coli 0157:H7 y, con menor fre-
cuencia a otros gérmenes enteroinvasivos. La
liberacion de endotoxina bacteriana produ-
ce lesién endotelial. El depésito de fibrina en
capilares y arterias es el responsable de las
lesiones isquémicas en rindn y otros 6rganos,
con fragmentacién de los hematies. El cua-
dro clinico consiste en una fase prodrémica;
en un 10% de los casos puede faltar la dia-
rrea, seguida de la fase aguda en la que el
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nifio aparece enfermo, con debilidad, som-
noliento y muy pélido. En esta fase hemoliti-
ca se instaura la oligo-anuria y, en orina, se
detectan proteinuria y hematuria. La hiper-
tension es frecuente. La anemia se caracteri-
za por presentar esquistocitos, bilirrubina in-
directa elevada y test de Coombs negativo.
En la fase prodrémica se puede observar trom-
bocitopenia y consumo de factores de coa-
gulacién, que en la fase sintomatica suelen
estar ya corregidos. En este nifio la ausencia
de signos de insuficiencia renal, proteinuria
y hematuria, descartan esta entidad.

A pesar de que el nifio presenta microci-
tosis, no debe pensarse que sea debida a fe-
rropenia grave, debido a que ésta no cursa con
hemodlisis, ni con reticulocitos altos (opcién e).

El tipo de anemia hemolitica que presen-
ta es de tipo no inmune (test de Coombs
negativo). En nifos, es debido a causas muy
heterogéneas: mecanicas, como las micro-
angiopaticas; infecciones que cursan con coa-
gulacion intravascular diseminada (estrepto-
cocos, meningococo, E. coli, Clostridium...);
0 a alteraciones de la composicion de la mem-
brana lipidica de los hematies, como sucede
en el déficit de vitamina E, la abetalipopro-
teinemia y las hepatopatias graves.

El estudio de coagulacion confirma los re-
sultados anteriores. No se detectan PDF au-
mentados. El estudio de factores demuestra:
factor Il no se detecta; factor VIl 8%, factor
IX no se detecta; factor X: no se detecta, fac-
tor X1 20%; factor V' y factor VIl normales.
Comentarios de hematologia: déficit (au-
sencia) de factores dependientes de vitami-
na K: (I, VII, IX, X) y déficit del factor XI.

Debido al alto riesgo de hemorragia que pre-
senta el nifio, ;cual seria la actuacion mas
correcta, después de transfundir concen-
trado de hematies?

a. Transfusion de plaquetas
b. Transfusién de plasma fresco

Via extrinseca Via intrinseca
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Figura 3. Cascada de la coagulacion. TP: tiempo de protrom-
bina (via extrinseca); APTT: tiempo parcial de tromboplastina
o cefalina (via intrinseca).

c. Transfusién de plasma fresco y adminis-
trar vitamina K

d. Administracion de vitamina K

e. Administracion de factor VII

La respuesta correcta es la c

En este momento, no sélo existe ausencia
de los factores dependientes de vitamina K,
sino que también presenta déficit del factor
Xl, por lo que la administracién de ambos
normalizara las alteraciones. El déficit del
factor Xl explica que estén alteradas tanto la
via intrinseca de la coagulacion como la ex-
trinseca (Fig. 3).

La opcidn a es incorrecta, puesto que el
nifo presenta cifras de plaquetas altas. El
plasma fresco (opcién b) aporta todos los fac-
tores precisos para la coagulacion, pero fi-
nalmente se precisaria de la administracion
repetida del mismo, no carente de riesgo de
transmision de infecciones virales, por lo que
se debe administrar Gdnicamente como si-
tuacién de emergencia y continuar poste-
riormente con vitamina K. El factor VIl no co-
rregiria nada mds que parcialmente su déficit
(opcidn e).
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TABLA I. Causas de fallo hepatico en el nifio, segiin edad

0-7 dias 1-4 semanas 4-8 semanas  2-6 meses

Hemocromatosis neonatal Galactosemia  Hepatitis B Defectos de sintesis de acidos biliares
Enfermedades peroxisomales  Tirosinemia CDG Ib Fructosemia

Enfermedades lisosomales Infecciones

CDG IB: déficit glicosilacién de las proteinas.

Una vez estabilizado es hospitalizado en
la sala de lactantes. La analitica al dia si-
guiente demuestra: Hcto: 28%, Hb: 8,9
mg/dL; VCM 80 fl: CHCM 31,6 g/dL; HCM
25,5 pg; leucocitos 10.600 mm3, con neu-
trofilos 29,9%, linfocitos 57,3%, indice de
protrombina 89%, fibrinégeno normal. Tiem-
po de cefalina 23” (control 31”). Sideremia
32 pg/dL. Transferrina: 40 mg/dL (n: 230-430
mg/dL). Ferritina: 8 mg/dL (n: 15-120 mg/dL).

Se realiza posteriormente en planta, una
ecografia transfontanelar y puncion lumbar
que son normales. Los urocultivos y copro-
cultivos son negativos. El lactante preciso
nueva transfusion a los 3 dias de su ingreso
por nueva hemélisis: Hb 6 g/dL, Hcto: 18%.
Las alteraciones de la coagulacion respon-
dieron a dosis pautadas de vitamina K. En
exdmenes posteriores no se detecté déficit
del factor XI.

Con respecto a las alteraciones de la coa-
gulacion, dependientes de vitamina K, ;cudl
de los siguientes diagnésticos es el mas pro-
bable?

a. Coagulacion intravascular diseminada
(CID)

. Enfermedad hemorragica tardia del RN

. Fallo hepatico agudo

. Colestasis crénica

. Deficiencia de vitamina K, por sindromes
de malabsorcién/maldigestion

o on T

La respuesta correcta es la e

En la CID (opcién a), existe un consumo
de factores de coagulacion, tanto de los de-

pendientes de vitamina K, como del factor
VIII, asociado a aumento de los productos
de degradacion de la fibrina y trombopenia.
La causa mas frecuente en nifios es la sepsis
por gérmenes gramnegativos, aunque tam-
bién puede darse en sepsis por grampositi-
vos (estafilococo aureus, estreptococo, neu-
mococo...). En este paciente el factor VIII es
normal y no se detectan PDF, ni tromboci-
topenia, lo que descarta esta patologia.

La enfermedad hemorragica tardia del RN
(opcién b) se da fundamentalmente en nifios
criados al pecho, sobre todo si toman anti-
bidticos orales. No se observa en Espafia des-
de que es practica habitual administrar a los
neonatos vitamina K intramuscular al nacer.

El fallo hepatico agudo (opcién c) se defi-
ne como un trastorno que cursa con una gra-
ve alteracion de la funcién hepdtica (ele-
vacion de las enzimas de necrobiosis y
colestasis) y alteracion grave de la coagula-
cion (actividad de la protrombina menor del
40%), que no se corrige tras la administra-
cién de vitamina K, con o sin encefalopatia,
en un paciente sin antecedentes de enfer-
medad hepdtica previa. Las manifestaciones
clinicas principales son la ictericia y la co-
agulopatia grave; otros sintomas de presen-
tacion son vomitos v letargia. En este paciente
las alteraciones de coagulacion se han co-
rregido con vitamina K, por lo que no se pue-
de catalogar como fallo hepatico agudo. Las
causas de fallo hepatico en el neonato y lac-
tante se muestran en la tabla I.

La colestasis crénica (opcion d) es un sin-
drome que se produce en enfermedades en
las que existe una alteracién del flujo biliar,
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con el consiguiente paso a la sangre de los
componentes de la bilis: bilirrubina directa,
sales biliares, colesterol... En estas enfer-
medades puede existir malabsorcion de los
factores de coagulacion dependientes de vi-
tamina K. El patrén bioquimico consiste en
aumento de la yGT, colesterol, bilirrubina di-
recta y fosfatasa alcalina. Aunque el paciente
presenta aumento de la yGT, no existen otros
datos bioquimicos de colestasis: la fosfatasa
alcalina esta muy descendida, no existe au-
mento de bilirrubina directa y el colesterol
estd muy bajo.

En ausencia de ingesta de drogas que in-
hiben el complejo de la vitamina K (raticidas
y dicumarinicos) y de afectacion hepatica gra-
ve, el descenso de los factores de la vitami-
na K, corregible con su administracion, se
debe a los sindromes de malabsorcién/mal-
digestion (opcion e).

El nifio presentaba edemas generalizados
por hipoalbuminemia, ;en cudl de las si-
guientes entidades pensaria en este pacien-
te, para hacer un diagnéstico diferencial de
edemas?

a. Insuficiencia cardiaca

b. Insuficiencia renal

c. Insuficiencia hepatica

d. Sindrome de enteropatia pierde proteinas
e. Sindrome nefrético

La respuesta correcta es la d

Todas las patologias anteriormente enu-
meradas pueden producir edemas, pero en
este nifio el sindrome nefrético queda des-
cartado por no encontrarse proteinuria en la
orina (opcién e). El diagnéstico diferencial
de los edemas se muestra en la figura 4.

En este nifo la insuficiencia cardiaca no
parece ser la causa, debido a que no exis-
te ritmo de galope, cardiomegalia ni hepa-
tomegalia; no obstante, queda pendiente la
realizacion de ecocardiograma (opcion a).

Edemas

Sintomas cardiacos

Insuficiencia No
cardiaca

{Proteinuria?
I

v v

Si No
Enfermedad  Enfermedad Malabsorcién/
renal hepética maldigestion

Figura 4. Diagnostico diferencial de los edemas.

Tampoco existen datos de insuficiencia re-
nal (opcién b). Anteriormente se ha co-
mentado que no existen datos de insufi-
ciencia hepdtica aguda responsable de la
alteracion de la funcion de sintesis protei-
ca, aunque el paciente presenta aumento de
la yGT, que habra que dilucidar en estudios
posteriores (opcién c). El sindrome de ente-
ropatia pierde proteinas (opcién d) com-
prende un grupo heterogéneo de enferme-
dades digestivas en las que se produce
pérdida de proteinas a través del tracto gas-
trointestinal, de causas muy variadas: por
procesos inflamatorios, alérgicos, pérdida
de linfa, malabsorcién/maldigestion...

En cuanto a la disminucién de la albimina
(1,4 mg/dL) y de otras fracciones proteicas
que presenta (ferritina, transferrina, protei-
nas totales), todas las enfermedades que se
citan pueden producirla, ;cual de las si-
guientes enfermedades le parece menos pro-
bable en este caso?

a. Enteropatia inducida por leche de vaca
b. Déficit de glicosilacién de proteinas

c. Linfangiectasia intestinal

d. Mastocitosis

e. Fibrosis quistica

La respuesta correcta es la a
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La enteropatia inducida por leche de vaca
(opcidn a) se caracteriza por lesion intesti-
nal, de mecanismo inmune, no mediado por
IgE. Debuta con diarrea crénica, fallo de me-
dro y malabsorcién. Aunque a través de la
leche materna pueden pasar fracciones an-
tigénicas de proteinas de leche de vaca (PLV),
esta entidad no estd descrita en pacientes ali-
mentados al pecho.

Los defectos congénitos de glicosilacién
son enfermedades metabdlicas causadas por
una deficiente glicosilacién de las proteinas
(CDG) (opcidn b). Las glicoproteinas son esen-
ciales para funciones estructurales, de trans-
porte, inmunoldgicas, hormonales, sefal cé-
lula-célula y enzimdticas. Dependiendo del
tipo de CDG, las cadenas laterales de carbo-
hidratos de las proteinas estan truncadas o
ausentes. Las manifestaciones clinicas son
multisistémicas y de gravedad variable. De
los 18 subtipos descritos, 11 de ellos afectan
al higado. Los hallazgos comunes incluyen
cara dismorfica, retardo mental, hipotonia,
fallo de medro, enteropatia pierde proteinas
e infecciones recurrentes. La alteracion de la
coagulacién ocurre independientemente de
la afectacion hepatica y esta causada por la
anormal glicosilacion de los factores de coa-
gulacion. El test de screening de CDG se rea-
liza por el test % CDT (% de transferrina de-
ficiente de carbohidratos) y el estudio de la
sialotransferrina por isoelectroenfoque.

La linfagiectasia intestinal primaria (op-
cién ¢) es una enfermedad muy infrecuente,
que cursa con malformacién de los vasos lin-
faticos intestinales y en ocasiones de otros
territorios periféricos. La rotura de los mis-
mos a nivel intestinal produce pérdida de lin-
fa, que se caracteriza por hipoproteinemia,
hipocalcemia, linfopenia e hipo-yglobuline-
mia a expensas fundamentalmente de la IgG,
y de los lipidos séricos, que estan muy dis-
minuidos en sangre, asi como de las vita-
minas liposolubles (A, D, E y K).

La fibrosis quistica (opcion e), en un 4-5%
de los casos, puede debutar con hipoprotei-

» Coagulopatia por déficit de vitamina K
+ Anemia hemolitica no autoinmune
+ Hipoalbuminemia con edemas sin proteinuria

« Dermatitis descamativa ({carencial?)

v

Malabsorcién/maldigestion

Figura 5. Resumen clinico del paciente.

nemia, edemas y anemia hemolitica, por de-
ficiencia de vitamina E. Esta forma de pre-
sentacion se da en pacientes con insuficien-
cia pancredtica desde el nacimiento, y con
lactancia materna exclusiva, debido al me-
nor contenido proteico de la leche de mujer.
Por ello, pese a no presentar sintomas res-
piratorios, no puede descartarse esta entidad.

Se realizo estudio de aminodcidos en
sangre que demostré hipo-aminoacidemia
global y grave. El test % CDT fue normal, las
isoformas de la transferrina por isoelectro-
enfoque mostraban un patron alterado, que
no se corresponde con los descritos para dé-
ficit de glicosilacion tipos I y Il. Los cultivos
realizadlos, urocultivo, copro y hemocultivo,
fueron negativos.

En resumen, se trata de un lactante de 4
meses, con un cuadro inicial de fiebre, pos-
teriormente vomitos, decaimiento y mal es-
tado general, malnutricion aguda (con alte-
racion de peso/talla, pero no de talla para la
edad), edemas hipoproteinémicos, dermati-
tis descamativa, con anemia hemolitica, al-
teracion de la coagulacion vitamina K de-
pendiente e hipoalbuminemia sin proteinuria
(Fig. 5).

Valorando la clinica y resultados analiticos
hasta ahora obtenidos, ;qué prueba seria
mas determinante en este paciente?

a. Estudio microscopico de heces
b. Determinaci6n de grasa en heces
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c. lones en sudor

d. Elastasa fecal

e. Biopsia intestinal para descartar entero-
patia, linfangiectasia...

La respuesta correcta es la ¢

De todas las pruebas enumeradas ante-
riormente, sélo los iones en sudor permiten
el diagnéstico definitivo e inmediato (op-
cion c). El ionotest es la prueba diagnéstica
definitiva de la fibrosis quistica. No obstan-
te, hay que tener en cuenta que, debido a
los edemas, puede dar falsos negativos. Otro
inconveniente es que en ocasiones en lac-
tantes con dermatitis puede no obtenerse su-
ficiente muestra de sudor para hacer la de-
terminacion.

La fibrosis quistica (FQ) es una enferme-
dad autosémica recesiva causada por la mu-
tacion de un gen que codifica una proteina
(CFTR) que funciona como un canal de clo-
ro y se encuentra en el epitelio de mdltiples
6rganos (pancreas, pulmén, intestino, via bi-
liar, glandulas sudoriparas...). Su alteracién
origina una excrecién defectuosa de cloro
con una excesiva reabsorcion de sodio, que
provoca secreciones espesas en las glandu-
las exocrinas donde se expresa el gen, ori-
ginando obstruccioén, inflamacién y poste-
rior fibrosis, con lesién de los érganos afectos.
Sus 6rganos diana son el pulmén vy el pan-
creas. La FQ es la principal causa de insu-
ficiencia pancreatica exocrina en pediatria.
Una forma frecuente de presentacién de esta
entidad es el fallo de medro, la diarrea cré-
nica, por la insuficiencia pancredtica, y un
cuadro de maldigestién de los principios in-
mediatos: proteinas (edemas), grasas (vita-
minas liposolubles: A, D, E y K) e hidratos de
carbono. También de micronutrientes, como
hierro (anemia microcitica) o cinc (acroder-
matitis). Su diagnostico es positivo cuando
el cloro en sudor es mayor de 60 mEgy/L.

El estudio macro-micro de heces (opcion
a) sirve para valorar la digestion de los prin-

cipios inmediatos de forma cualitativa, y per-
mite observar, en un frotis de heces tefiidas
con Sudan, si aparecen glébulos de grasa, o
fibras musculares sin digerir. La cuantifica-
cion de grasa en heces constituye la prue-
ba de referencia para el diagnéstico de mal-
absorcién/maldigestion. Puede determinarse
mediante el método Van de Kamer (opcion
b) o por reflectancia de infrarrojo cercano,
con una dieta normal. En nifos pequefos
una eliminacién de grasa superior a 3,5 g se
considera esteatorrea. Se realiza cuantifi-
cando la grasa en heces, recogidas durante
72 horas/dia. Es deseable realizar esos dias
encuesta dietética para medir el coeficien-
te de absorcion de la grasa, que es patologi-
co si es inferior al 95%. La malabsorcién de
grasas a nivel intestinal, por la ausencia de
fermentos pancredticos, conlleva a la dismi-
nucién sérica de colesterol y triglicéridos,
y pérdida de vitaminas liposolubles (A, D,
Ey K)y, por lo tanto, a alteracion de la coa-
gulacion, vitamina K dependiente. La ane-
mia hemolitica es consecuencia del déficit
de vitamina E, que produce alteracién de
la membrana lipidica de los hematies.

La elastasa fecal (opcién d) es una deter-
minacién no invasiva de la funcién pancrea-
tica exocrina, con altas especificidad y sen-
sibilidad. Se determina en una muestra
aislada de heces por método ELISA. Los va-
lores normales son superiores a 200 pg/g de
heces. Valores inferiores a 100 pg/g de he-
ces indican insuficiencia pancreatica grave.
Esta prueba presenta unas altas sensibilidad
y especificidad (> 98%). No se altera con
el tratamiento enzimatico, por lo que es (til,
también, para control evolutivo de los pa-
cientes que inicialmente son suficientes pan-
credticos (15% de los FQ).

La biopsia intestinal demostraria si exis-
ten lesion intestinal o alteraciones de los lin-
faticos. Debido a que es una prueba invasi-
va y que puede tener errores de muestra, en
el caso de la linfagiectasia deberia realizar-
se después de los iones en sudor (opcién e).
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En este lactante el resultado de los iones
en sudor tras dos determinaciones fueron clo-
ro 117y 110 mEg/L. En el estudio micros-
copico de heces, se objetivé abundante gra-
sa, con una grasa total aumentada (5,8 g/dia)
y un coeficiente de absorcion de grasas dis-
minuido (< 80%). Tanto la elastasa fecal como
la quimiotripsina fecal estaban muy dismi-
nuidas. El estudio de mutaciones de la CFTR
fue positivo para la mutacion 6F508 en ho-
mocigosis.

El lactante, ademas, tenia una dermatitis des-
camativa, jen cudl de estas situaciones se
pueden presentar estas lesiones?

a. Dermatitis atopica

b. Acrodermatitis enteropdtica
c. Dermatitis carencial

d. Dermatitis seborreica

e. Todas son correctas

La respuesta correcta es la e

El paciente presentaba una dermatitis des-
camativa. La dermatitis como debut de una
fibrosis quistica es poco frecuente, habitual-
mente se asocia a malnutricién proteico-ca-
[6rica. Se han descrito deficiencia de nu-
trientes: aminodcidos esenciales, cinc y
acidos grasos esenciales.

El debut de una fibrosis quistica, en un 4-
13% de pacientes, consiste en la asociacion
de edema, anemia, hipoproteinemia y der-
matitis carencial (Tabla Il). Estos dos dltimos
signos pueden retrasar el diagnéstico de la
enfermedad debido a que pueden dar falsos
negativos en el test del sudor, cosa que no
ocurrié en este paciente. La hipoproteinemia
esta causada por la malabsorcién secundaria
a la maldigestion intestinal, debida a la insu-
ficiencia pancredtica exocrina. Esta situacion
se da mas frecuentemente en lactantes ali-
mentados con leche materna. También se ha
descrito, en el pasado, en nifos FQ alimen-
tados con las antiguas férmulas de soja, que

TABLA Il. Formas de presentacion de la fibrosis

quistica y su frecuencia

e Sintomas respiratorios (50%)

e Desnutricion/diarrea (40%)

e {leo meconial (10-15%)

* Prolapso rectal (11%)

o Colestasis (2%)

e Deshidratacién hiponatrémica hipoclorémica.
Golpe de calor (6%)

e Edemas-hipoproteinemia (5%)

e Dermatitis carencial (< 1%)

* Anemia hemolitica asociada a déficit de vitami-
na E (4%)

e Enfermedad hemorragica tardia del recién naci-
do (2%)

no estaban tratadas con calor para inhibir los
inhibidores de las proteasas (que contiene
la soja), ni adicionadas con metionina, del
que la soja esta carente.

La anemia de la FQ puede ser secundaria
a la hipoproteinemia, por disminucion de las
proteinas, especialmente la transportadora
del hierro y/o hemolitica por déficit de vita-
mina E. En este nifio se daba la circunstan-
cia de que la incorporacién de la madre al
trabajo y su filosofia naturista hacian que
su ingesta se viera reducida, anadiendo se-
guramente el factor de una ingesta insufi-
ciente a la insuficiencia pancreatica.

La dermatitis en este paciente era pluri-
carencial, por déficit de cinc, proteinas y aci-
dos grasos esenciales. La deficiencia de cinc
debida a la malabsorcién intestinal se des-
cribe en pacientes con FQ que presentan rash
cutdneo. Debido a que la albimina es el
transportador mas importante del cinc, la hi-
poalbuminemia se asocia con los niveles ba-
jos de cinc. La malnutricién proteica grave
per se puede dar lugar a cambios en la piel,
como placas eritematosas, descamacion, es-
tomatitis, glositis y alopecia. En este nifio
se detect6 hipo-cincemia, deficiencia de ami-
nodcidos y de acidos grasos esenciales y en
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acidograma, realizado posteriormente, défi-
cit de acidos docohexanoico y linoleico.

La determinacion de los niveles de vita-
mina liposolubles en el nifo fueron: vitami-
na A: 0,17 mg/L (N: 0,25-0,45 mg/L); vita-
mina E: 1,6 mg/L (N: 3-15 mg/L).

El tratamiento consistio en lactancia ma-
terna, complementada con hidrolizado de
proteinas y con fermentos pancreaticos. Ini-
cialmente se administro vitamina E por via
i.m. las dos primeras dosis y, posteriormen-
te, orales a 50 mg/dia. No volvio a presen-
tar anemia hemolitica. Se administré prepa-
rado polivitaminico a doble dosis de lo
habitual y suplementos de vitaminas A, D y
K, orales.

La evolucion fue excelente.

DIAGNOSTICO FINAL

Fibrosis quistica genotipo 3F508/8F508
con insuficiencia pancreatica y sindrome
pluricarencial
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Caso clinico

Guardia de viernes. Llega a las 2 de la ma-
drugada un adolescente que han encontra-
do unos jovenes en la calle cerca del hospi-
tal. Cuentan que estaba tirado en la acera,
aparentemente dormido, pero que al acer-
carse a él, hablarle y estimularle no ha res-
pondido. Desconocen lo que le habia ocu-
rrido y cudnto tiempo llevaba alli. Refieren
no haber encontrado ningtn indicio de trau-
matismo o violencia. A su llegada el paciente
continda inconsciente.

:Qué haria en primer lugar?

a. Inmovilizacién cervical con collarin

b. Valorar la profundidad del coma con la
escala de Glasgow

c. Comprobar la permeabilidad de la via aé-
rea y el patrén respiratorio

d. Administrar oxigeno en mascarilla

e. Monitorizar las constantes vitales

La respuesta correcta es la ¢

Como en cualquier paciente critico, lo
primero es evaluar y garantizar la permea-
bilidad de la via aérea (opcién c). Se debe
realizar inmovilizacion cervical en todos los
pacientes con evidencia o posibilidad de
traumatismo del cuello (opcion a). Se ad-
ministra a continuacion oxigeno 100% en

ADOLESCENTE CON ALTERACION
EN EL NIVEL DE CONCIENCIA

mascarilla (opcién d) y se comprueba una
adecuada ventilacién espontdnea. Si el pa-
ciente estd en apnea o insuficiencia respi-
ratoria, debe asistirse con ventilacion me-
diante bolsa y mascarilla. El siguiente paso
es evaluar el estado circulatorio. Los mejo-
res indicadores son la perfusion cutanea y
el tiempo de llenado capilar. Ademas hay
que palpar los pulsos y medir la tension ar-
terial de forma repetida hasta asegurar la es-
tabilidad hemodinamica. Se canalizard una
via venosa periférica para la infusién de li-
quidos (cristaloides inicialmente, el ritmo
depende del estado cardiocirculatorio, el
shock hipovolémico puede ser la causa del
coma) y para la extraccién de muestras san-
guineas para andlisis. En todo caso, se com-
probard después este valor con la determi-
nacion de glucemia en muestra venosa en
el laboratorio. Debe medirse y monitorizar-
se la saturacion de oxigeno (SatO,).

Tras completar el ABC se comenzard el
examen fisico general y la evaluacién neu-
rolégica. El examen neuroldgico tiene como
objetivo concretar el tipo de lesién (estruc-
tural o téxico-metabdlica) que produce la al-
teracién del nivel de conciencia y obtener
datos que orienten el diagndstico etioldgico.
El coma estructural se caracteriza por défi-
cit focales y una progresion clinica cefalo-
caudal. La evaluacién del estado de con-
ciencia comienza con la inspeccién del
paciente: la postura, si abre o no esponta-

-197 -



198

URGENCIAS Y TRATAMIENTO DEL NINO GRAVE. CASOS CLINICOS COMENTADOS

TABLA I. Escala de coma de Glasgow pediatrica

> 5 anos

< 5 anos

Apertura ocular

Apertura ocular

Espontanea Espontanea 4
En respuesta a la voz En respuesta a la voz 3
En respuesta al dolor En respuesta al dolor 2
Sin respuesta Sin respuesta 1
Respuesta verbal Respuesta verbal (< 2 afios)  Respuesta verbal (2-5 afos)

Orientada Sonrie, llora Palabras y frases adecuadas 5
Confusa Llora continuamente Palabras inadecuadas 4
Palabras inapropiadas Llanto y grito exagerados Llanto y grito exagerados 3
Sonidos incomprensibles Grufido Grufido 2
Sin respuesta Sin respuesta Sin respuesta 1
Respuesta motora Respuesta motora

Obedece érdenes Movimientos espontaneos 6
Localiza el dolor Localiza el dolor 5
Flexion-retirada al dolor Flexion-retirada al dolor 4
Flexién anémala al dolor Flexién anémala al dolor 3
(decorticaci6n) (decorticacion)

Extension al dolor (descerebracion) Extension al dolor (descerebracién) 2

Sin respuesta

neamente los ojos, la actividad motora y ver-
bal. Hay que valorar la respuesta comen-
zando con estimulos verbales, después tac-
tiles y, finalmente, dolorosos. La escala de
coma de Glasgow es el método mas utili-
zado para evaluar el estado de conciencia
(opcion b). Es una herramienta bastante ob-
jetiva, aunque en niflos pequefos es dificil
de aplicar, por lo que se han hecho modifi-
caciones (Tabla I). Es importante explorar el
tamano y reactividad de las pupilas, asi como
otros signos de hipertensién intracraneal
(afectacion de pares craneales; alteraciones
del patrén respiratorio y de las constantes vi-
tales: triada de Cushing; papiledema). Si-
multdneamente es importante que otro fa-
cultativo realice una historia clinica rapida
acerca del episodio actual y la patologia pre-
via del paciente.

También son importantes la valoracién de
los signos meningeos, signos cutdneos como
la parpura tipica de la meningococemia y el
fondo de ojo (papiledema, hemorragia sub-
hialoidea en la hemorragia subaracnoidea).

=

Sin respuesta

En la exploracion se encuentra una respi-
racion ruidosa, se comprueba que no hay
cuerpo extraiio en la via aérea, se aspiran se-
creciones y, tras realizar la maniobra de trac-
cion mandibular, la respiracion se normali-
za. Se administra oxigeno en mascarilla. Al
desconocer las circunstancias del episodio se
coloca collarin cervical y se inmoviliza el cue-
llo. Presenta palidez cutanea con buena co-
loracién de mucosas y un relleno capilar de
2 segundos, los pulsos son palpables, con una
frecuencia cardiaca (FC) de 92 Ipm, tension
arterial (TA) de 98/51 mmHg y SatO, del 99%.
La temperatura es de 35,6 °C. En la explora-
cion fisica no se encuentran signos de trau-
matismo. Se canaliza una via venosa perifé-
rica y se extraen muestras sanguineas.

:Qué exploraciones complementarias esta-
rian indicadas en este momento?

a. En primer lugar, glucemia capilar
b. Hemograma, proteina C reactiva (PCR),
gasometria y, si hay fiebre, hemocultivo
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c. Hemograma, bioquimica, gasometria y
hemocultivo

d. Hemograma, ionograma y tomografia
computarizada (TC) craneal

e. Hemograma, TC craneal y, si éste es nor-
mal, puncién lumbar

La respuesta correcta es la a

Ante un caso de alteracién del estado de
conciencia, hay ciertas pruebas comple-
mentarias indicadas en todos los casos, y
otras que lo estaran en funcion de los ha-
[lazgos en la historia clinica y la exploracion
fisica. Se recomiendan en todos los casos:
¢ Glucemia (opcién a). Esta indicado en to-

dos los pacientes (aunque la causa pa-

rezca evidente por la historia clinica), la
determinacion de la glucemia capilar in-
mediata.

* Hemograma.

lonograma sérico.

Urea, creatinina.

Si existe la sospecha o la posibilidad (éste
serfa el caso en que, al desconocer cualquier
dato de la historia, casi cualquier posibili-
dad entra en el diagnéstico diferencial) de
que se trate de un coma metabélico, hay que
solicitar:

e Transaminasas, coagulacién, amoniemia.
e Gasometria.

e Osmolaridad sérica medida y calculada.
e Deteccion de toxicos en orina y sangre.

Si hay signos clinicos de focalidad neu-
rolégica o sugestivos de elevacion de la pre-
si6n intracraneal debe realizarse una TC cra-
neal (opciones d y e), una vez que se haya
logrado la estabilidad respiratoria y la car-
diocirculatoria.

Si no hay signos de hipertensién intracra-
neal (HTIC) o edema cerebral puede reali-
zarse una puncién lumbar por la posibilidad
de meningitis o encefalitis. Esta prueba esta
indicada también cuando la clinica, la his-
toria y los resultados analiticos hacen sos-
pechar una metabolopatia congénita.

Cuando el diagnéstico no se obtiene des-
pués de todas estas pruebas, hay que tener
en cuenta la posibilidad de un estado epi-
[éptico, que en muchas ocasiones conlleva
una actividad motora minima o nula, y que
puede diagnosticarse con un electroencefa-
lograma (EEG) de urgencia. Ante la certeza
o posibilidad de traumatismo, se realizara
una radiografia de columna cervical. En caso
de ausencia de alteraciones en ésta, se pue-
de retirar el collarin, especialmente cuan-
do no existen signos clinicos sugerentes de
traumatismo.

La glucemia es normal.

A continuacién usted se dispone a reali-
zar una exploracion neurolégica mas some-
ra, para valorar el grado del coma y para in-
tentar aclarar su causa. Como se ha sefialado
antes, el objetivo inicial es intentar clasificar
el coma en estructural o téxico-metabdlico.

De los siguientes signos clinicos, ;cual es
mas indicativo de una lesion estructural?

a. Midriasis arreactiva bilateral

b. Convulsiones ténico-clénicas generaliza-
das

c. Desviacion conjugada de la mirada a la
derecha

d. Respiracién rapida y profunda

e. Ausencia de reflejo oculocefalico

La respuesta correcta es la c

La exploracion de los pares craneales es
muy Util para localizar el nivel de la lesion en
patologias estructurales. En concreto, en el
paciente en coma, que no puede colaborar
en la exploracién, las alteraciones pupilares
son especialmente importantes. La midriasis
unilateral arreactiva en un paciente en coma
es signo de herniacién cerebral hasta que no
se demuestre lo contrario, y como tal habra
que tratarla. La midriasis bilateral arreactiva
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(opcidn a) aparece en la herniacion cerebral
central, cuando hay una lesion extensa del
tronco del encéfalo, en trastornos metabdli-
cos y en algunas intoxicaciones (anticolinér-
gicos, cocaina, antidepresivos triciclicos, an-
fetaminas y carbamazepina), por lo tanto,
aunque hay que sospechar una lesién estruc-
tural ante su presencia, no es un dato discri-
minativo. La miosis unilateral puede ser signo
de sindrome de Horner por denervacién sim-
patica, y la bilateral, signo de lesién del teg-
mento del tronco cerebral o de ciertas intoxi-
caciones (opioides, organofosforados y otros
inhibidores de la colinesterasa).

Los movimientos involuntarios (convul-
siones, mioclonias, asterixis), indican un ori-
gen metabdlico (opcion b).

El patr6n respiratorio (opcién d) puede al-
terarse debido al dafio cerebral; puede ser
un signo directo de la patologia que causa el
coma, o el mismo fallo respiratorio puede ser
la causa del coma. La respiracién de Chey-
nes-Stokes indica lesion hemisférica o dien-
cefdlica, aunque se presenta también en otros
trastornos (insuficiencia cardiaca congestiva,
apnea obstructiva del suefo, enfermedad pul-
monar obstructiva crénica). Asimismo, en las
lesiones del puente o del tegmento aparece
hiperventilacién, aunque también cuando
existe en acidosis metabdlica, shock, fiebre,
sepsis y en ciertos trastornos psiquiatricos.
Por tanto, la hiperventilacion, aunque pue-
de aparecer por lesién cerebral focal, es fre-
cuente en patologias metabdlicas. La respi-
racion apnéustica se produce en lesiones de
la parte caudal del tronco cerebral y la ata-
xica cuando hay lesion medular

Los centros de control de los movimien-
tos oculares se encuentran en el tronco ence-
falico, muy cercanos al centro de vigilia. Cuan-
do se produce alguna lesion estructural es muy
Gtil su valoracién para averiguar el nivel en el
que se encuentra. La desviacién de la mirada
puede ser conjugada o no conjugada. Esto Gl-
timo implica una lesion del 11l o VI par del lado
desviado. La desviacion conjugada lateral (op-

cion ¢) suele ser consecuencia de una lesion
ipsilateral a nivel hemisférico, aunque pue-
de afectar hasta a la formacién reticular pon-
tina. La ausencia del reflejo oculocefdlico (op-
cién e) es caracteristica del coma de origen
toxico o metabdlico. Este reflejo consiste (en
condiciones de normalidad) en que, al mover
pasivamente la cabeza hacia un lado, los ojos
se mueven de forma espontdnea y conjugada
hacia el otro lado (ojos de mufeca). Otras ca-
racteristicas tipicas de la alteracién del nivel
de conciencia de origen téxico o metabdli-
co son: normalidad pupilar (excepto en algu-
nas intoxicaciones, como ya se ha sefialado),
ausencia de reflejo 6culo-vestibular, giro de
los ojos en direccién aleatoria (en el coma pro-
fundo quedan fijos en la posicion primaria)
y mioclonus multifocales.

Se intenta localizar a los familiares. El pa-
ciente parece recuperar paulatinamente el
estado de conciencia tras las maniobras diag-
nostico-terapéuticas: abre los ojos puntual-
mente ante el dolor, rechaza la canula orofa-
ringea y emite alguna palabra comprensible.
Las pupilas son ligeramente midriaticas pero
normorreactivas, y no se encuentra ningun sig-
no de focalidad neuroldgica en la exploracion.
Las constantes vitales permanecen normales.

:Cual de las siguientes opciones elegiria has-
ta la llegada de los analisis?

a. Administrar flumacenil y naloxona ante la
posibilidad de intoxicacién

b. Continuar con oxigenoterapia y suerote-
rapia con suero glucosado

c. Administrar bolo de glucosa vy, si no res-
ponde, flumacenil y naloxona

d. Realizar lavado gastrico por el riesgo po-
tencial de intoxicacién grave

e. Mantener la monitorizacion, el oxigeno y
la fluidoterapia con suero salino fisiolégi-
co (SSF)

La respuesta correcta es la e
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En muchos servicios de urgencias y emer-
gencias esta extendido el uso del “cocktail
del coma” ante pacientes adolescentes o
adultos con alteracién del nivel de concien-
cia y probabilidad de intoxicacién, siem-
pre que la historia sea poco clara y se des-
conozcan los téxicos posiblemente ingeridos.
Consiste en la administracion de forma em-
pirica de glucosa, naloxona, tiamina'y, en al-
gunos casos, flumazenilo.

La glucosa (opciones b y c) esta indica-
da cuando no se ha podido descartar la hi-
poglucemia, porque no tiene efectos secun-
darios relevantes y es muy rdpida y efectiva
en los casos de hipoglucemia.

La naloxona (opciones a y c) debe admi-
nistrarse solo si se sospecha ingesta de opioi-
des, con la finalidad de recuperar al paciente
de la depresion respiratoria y no para recu-
perar el estado de alerta normal. La respuesta
es rapida pero con frecuencia no especta-
cular, y se necesitan dosis repetidas para que
sea efectiva.

La tiamina sélo es beneficiosa en los pa-
cientes que mantienen un consumo crénico
y excesivo de alcohol, cuando se suma una
intoxicacion aguda; estd indicada si la his-
toria clinica o la exploracién fisica muestran
signos propios de estos casos, por tanto es
excepcional en pediatria.

El flumazenilo (opciones ay ¢) es el an-
tidoto de las benzodiazepinas. En la mayo-
ria de los casos, la sobredosis de éstas no es
aislada, y se acompana de la ingesta de otros
toxicos que pueden contraindicar la admi-
nistracién de flumazenilo por poder preci-
pitar convulsiones de dificil control (p. ej.,
antidepresivos triciclicos). Por otro lado, la
ingesta aislada de benzodiazepinas no sue-
le ser fatal y, en la mayoria de las ocasiones,
se resuelve con pocas medidas terapéuti-
cas (la depresion respiratoria es el principal
problema; no suele ser grave, y cuando lo
es, puede precisar soporte ventilatorio tran-
sitorio, ya que la accién del flumazenilo es
muy rapida pero de corta duracién).

TABLA II. Sustancias con adsorcién minima o nula

por carbén activado

Hidréxido sédico
Hidréxido potasico

Acido bérico
Acidos minerales

Alcalis N-metilcarbamato

Bario Petréleo y derivados
Cianuro Pesticidas (DDT, malation)
Isopropranolol Plomo

Clorpropamida Litio

DDT Sulfato ferroso

Metanol Tolbutamida

Etanol

El lavado gastrico (opcion d) como mé-
todo de descontaminacién gastrointestinal
no se recomienda de forma generalizada,
s6lo en los casos de ingesta de gran canti-
dad de un téxico potencialmente grave. Su
eficacia disminuye sensiblemente si la in-
gesta ha ocurrido mas de una hora antes (y,
aunque, se realice en la primera hora, logra
evacuar sélo del 30 al 40% del téxico in-
gerido). Por el riesgo de aspiracién, debe
realizarse sélo en pacientes conscientes o
con intubacién endotraqueal, para proteger
la via aérea. El método mas recomendado
de descontaminacion gastrointestinal es el
carbén activado, que adsorbe gran cantidad
de téxicos. Su eficacia es maxima si se ad-
ministra en la primera hora tras la ingesta,
pero algunos autores recomiendan su uso
incluso hasta 4 horas después. Algunos t6-
xicos no se adsorben (Tabla II), y estd con-
traindicado en pacientes inconscientes sin
la via aérea protegida, en ingestas de alca-
lis o acidos y debe considerarse con res-
tricciones en pacientes con riesgo de he-
morragia o perforacion géstrica, asi como
en intoxicaciones por farmacos, que pue-
den producir disminucién del nivel de con-
ciencia o convulsiones.

Todo paciente critico, y en especial el que
presenta alteracion del nivel de conciencia,
debe recibir oxigeno suplementario para evi-
tar cualquier grado de hipoxia cerebral (op-
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ciones a y b). En cuanto a la administracion
de fluidos, si la presion arterial media se man-
tiene alrededor del percentil 50, la adminis-
tracion de volumen no debe sobrepasar las
necesidades basales. En caso contrario ha-
bra que realizar expansién con cristaloides
(SSF de primera eleccion). En todo caso no se
deben administrar soluciones hipoosmolares,
como suero glucosado, por el riesgo de ede-
ma cerebral.

Los resultados del andlisis de sangre son:
Hemograma: Hb 13,2 mg/dL; Hto 38%;
leucocitos 10.390/mmd (52% N; 28% L; 11%
M; 6% B; 4% E); plaquetas 256.000/mn».
Coagulacion: tiempo de protrombina 88%,
ratio de cefalina 98%, fibrinogeno 201 mg/dL.
Glucosa 75 mg/dL, urea 42 mg/dL, crea-
tinina 0,9 mg/dL, GOT 42 UI/L, GPT 38 UI/L,
bilirrubina T mg/dL, Na+ 138 mEq/L, K+ 4,1
mEq/L, CI 91 mEg/L, Ca* 10,2 mg/dL, amo-
nio 42 mmol/L, acido lactico 2,17 mmol/L.
Gasometria venosa: pH 7,29, pCO; 49
mmHg, HCOs 20 mEg/L, EB -8 mEg/L.

:Como interpretaria estos resultados y cual
cree que es el diagnéstico mas probable?

a. Acidosis metabdlica con gap osmolar au-
mentado

. Acidosis respiratoria

. Acidosis metabdlica compensada

. Acidosis mixta con anién gap aumentado

. Acidosis metabélica con hiperosmolaridad

o on T

La respuesta correcta es la d

Se trata de una acidosis mixta con anién
gap aumentado. El componente respiratorio
es poco importante, y es atribuible al propio
estado de coma. En busca de la posible cau-
sa del estado del paciente, se debe utilizar el
diagndstico diferencial de la acidosis meta-
bélica, que incluye:

* Acidosis lactica.
e Cetoacidosis diabética.

Intoxicacién por salicilatos.

Intoxicacién por alcohol etilico.
Intoxicacién por etilenglicol.
Intoxicacion por metanol.

Uremia.

El anién gap se define como la diferencia
entre la concentracién plasmatica de sodio
y la suma de la de cloro y bicarbonato. En
este caso, tiene un valor elevado, de 37
mEg/L. Se consideran normales valores en-
tre -10 y +10, aunque depende del método
de laboratorio utilizado. En la acidosis lacti-
ca la concentracién de 4cido lactico es casi
igual al intervalo aniénico, mientras que es
baja en el resto de los casos (por tanto, este
diagndstico quedaria excluido). La intoxica-
cién por salicilatos tampoco parece ser el
diagnéstico, ya que la acidosis metabdlica
suele acompanarse de alcalosis respiratoria,
asi como de cetosis y tinnitus. La uremia se
excluye en este caso por la normalidad del
valor de la urea y la creatinina, ademds de
que no es un diagndstico probable en un pa-
ciente joven, en principio sin signos clinicos
de patologfa crénica. La cetoacidosis diabé-
tica queda eliminada por el valor de la glu-
cemia, la ausencia de cetosis, asi como la
ausencia de clinica tipica, como la poliuria,
la deshidratacion y la respiracion profunda,
a menudo con hipocapnia, que acompafian
a los casos graves que llegan al coma. Estos
resultados por tanto dejan acotado el diag-
nostico diferencial a una intoxicacion por al-
coholes. La depresion del SNC, que preside
la clinica de este caso, puede aparecer en la
intoxicacién por cualquiera de estos tres al-
coholes. Ademads de ser inespecifica, hace
dificil la exploracién en busca de signos ca-
racteristicos de cada uno de ellos, por lo que
habra que utilizar los datos de laboratorio
para intentar llegar a un diagndstico preciso.
Esto es importante porque la intoxicacion por
etilenglicol y por metanol, a diferencia de la
que produce el etanol, tiene tratamiento es-
pecifico, el cual debe aplicarse lo antes po-
sible para evitar lesiones irreversibles.

e o o o o
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El estado clinico del paciente va mejo-
rando. Han pasado 30 minutos desde su lle-
gada a urgencias y, sin otras medidas que la
oxigenoterapia y la fluidoterapia con SSF a
10 mL/kg/h, sigue manteniendo una FC y TA
normales, asi como una buena oxigenacion,
con tendencia a mantener una respiracion
cada vez mas activa y aumento del nivel de
conciencia (apertura ocular ocasional al ha-
blarle, movimientos espontaneos y norma-
les de extremidades, y emision de monosi-
labos entendibles, puntuacion en la escala
de coma de Glasgow 11).

Con la sospecha diagnéstica de intoxicacion
por alcoholes y en esta situacion, ;qué le
ayudaria mas a hacer el diagnéstico dife-
rencial?

a. Medir la osmolaridad sérica y hacer el gap
con la calculada; el aumento de éste in-
dicaria intoxicacién por metanol

b. Solicitar niveles de etanol en plasma asf
como la osmolaridad plasmatica

c. Realizar examen del fondo de ojo, en la
intoxicacion por metanol las lesiones son
caracteristicas

d. Determinar los niveles séricos de los tres
alcoholes directamente

e. Pedir examen microscépico de la orina la
ausencia de cristales de oxalato excluye
la intoxicacion por etilenglicol

La respuesta correcta es la b

La osmolaridad representa el nimero de
particulas por litro de agua (osmoles por li-
tro). En el suero o el plasma puede medirse
con un aparato llamado osmémetro, también
puede calcularse a partir de la concentracién
de sus componentes osméticamente activos:
sodio, glucosa y urea principalmente (el po-
tasio es poco importante por su baja con-
centracion extracelular). Para ello se han uti-
lizado distintas formulas, siendo las mas
admitidas las siguientes:

Osm =2 x [Na] (mEq/L) + [urea] (mmol/L)
+ [glucosal (mmol/L)

Osm =2 x [Na] (mEg/L) + [urea] (mg/dL)/2,8
+ [glucosal (mg/dL)/18

El gap osmolar es la diferencia entre este
valor y la osmolaridad medida. Un incre-
mento en su valor (se admite un valor de cor-
te de £10, aunque hay controversia y puede
depender del método de laboratorio y la for-
mula utilizados) refleja la presencia en san-
gre de sustancias osméticamente activas,
como algunos toxicos (alcoholes principal-
mente: etanol, etilenglicol, metanol y, con
menos frecuencia, alcohol isopropilico, pro-
pilenglicol), como es el caso que nos ocu-
pa. Podria tratarse tanto de etanol, como de
metanol o etilenglicol, por tanto la opcién a
no es correcta. Es posible determinar la con-
centracién sérica de etanol, por lo que un
incremento en el gap osmolar causado por
la ingesta exclusiva de alcohol es facil de
diagnosticar (opcién b). Sin embargo, la con-
centracion sérica de metanol vy etilenglicol
es una técnica cromatografica compleja, cara
y lenta, que no suele estar disponible en la
practica clinica habitual (opcion d falsa). Ha-
bria que aplicar la férmula para calcular la
osmolaridad sérica teniendo en cuenta la
concentracion de etanol, tras la medicion sé-
rica de etanol. Experimentalmente se ha com-
probado que la osmolaridad sérica no au-
menta 1:1 en relacién a la concentracién de
glucosa y de etanol, por lo que hay que uti-
lizar coeficientes de correccién al calcular-
la. Asi, la férmula anterior quedaria sustitui-
da por esta otra:

Osm =2 x [Na] (mEq/L) + [urea] (mmol/L)
+ 1,15 x [glucosal (mmol/L) + 1,25 x [eta-
nol] (mmol/L)

Si continda existiendo un gap osmolar
elevado, existe alguna sustancia exdgena
osméticamente activa en la sangre, bien exé-
gena, bien endégena (acetona en la ceto-
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acidosis diabética, dcido lactico en las si-
tuaciones de shock). En este caso habria que
pensar en la posibilidad de intoxicacién por
etilenglicol o metanol ya que es frecuente su
mezcla con etanol.

Alcoholemia: 15 mmol/L.

Osmolaridad sérica: 309 mOsnv/L.

Osm calculada: 2 x [Na] (mEq/L) +
[urea]/2,8 (mg/dL) + 1,15 x [glucosal/18
(mg/dL) + 1,25 x [etanol] (mmol/L).

Osm calculada: 314 mOsm/L.

Gap osmolar: 5 mOsm/L (corregido por
alcoholemia).

Estos resultados indican intoxicacion eti-
lica, sin otros alcoholes acompanantes (la os-
molaridad medida corresponde a la calcu-
lada en funcion de la alcoholemia).

Cuando ha pasado una hora desde la Ile-
gada del paciente a urgencias llegan los pa-
dres. Refieren que esa tarde el nifio habia
salido con unos amigos para celebrar un
cumpleanos y que estaban extranados por
su tardanza. Es un nifio sano sin antecedentes
de episodios parecidos. Ahora el paciente
presenta un nivel de conciencia mas alto:
tiene tendencia al suefo pero reconoce la
voz de los padres y responde aunque con
palabras poco comprensibles. Mientras Ile-
gan los resultados de los toxicos en orina
para las drogas de abuso habitual, que son
negativos.

:Cual de los siguientes tratamientos admi-
nistraria a continuacién?

a. Mantener la fluidoterapia con suero glu-
cosalino y asegurar una temperatura cor-
poral normal, asi como seguir controlan-
do las constantes vitales para comprobar
su normalidad

b. Vitamina By y vitamina B4, por via i.v. o
i.m.

c. Vitamina By y mantener la fluidoterapia
con SSF para forzar la diuresis

d. Vitamina By y suero glucosado para evi-
tar la hipoglucemia

e. Vitamina Bj, suero glucosado y furosemi-
da para forzar la diuresis

La respuesta correcta es la a

El pilar del tratamiento de la intoxicacién
por etanol es el tratamiento de soporte. La
depresion respiratoria y la hipoglucemia son
las principales complicaciones que pueden
aparecer (opcion a). Si la via aérea no es es-
table, o el paciente no es capaz de mante-
ner de forma espontanea una adecuada ven-
tilacion, habrd que asegurarla con intubacion
endotraqueal (en algunos casos es suficien-
te una canula orofaringea para su estabi-
lizacion). La hipotension no es una com-
plicacién frecuente, pero hay que medir
repetidamente la tension arterial porque pue-
de aparecer en casos de depresién neurolé-
gica importante.

La administracion de tiamina (opciones b,
cy e) sélo esta indicada en pacientes con al-
coholismo crénico, en los que es probable
el déficit de esta vitamina, que puede pro-
vocar una encefalopatia de Wernike en ca-
sos de intoxicacion etilica aguda. No es el
caso por tanto de los nifios y adolescentes.

El 90% del metabolismo del etanol se pro-
duce en el higado, por lo que tampoco esta
indicado forzar la diuresis (opcién e).

El riesgo de hipoglucemia es mayor en ni-
fos que en adolescentes y adultos, por la me-
nor cantidad de depdsitos de glucégeno. Aun
asi, hay que descartar siempre su existencia
con la medida de la glucemia capilar, y tra-
tarla lo antes posible en caso de objetivarse.
Por este riesgo, estd indicada la perfusion de
suero con glucosa aparte de iones a necesi-
dades basales (las alteraciones iénicas no son
frecuentes en la intoxicacién alcohélica ais-
lada) (opcion a).

Hay que mantener monitorizado al pa-
ciente hasta que se estabiliza y evitar las po-
sibles complicaciones (opcién a).
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En los casos con agitacion psicomotriz es-

tan indicadas las benzodiazepinas y los neu-
rolépticos.

DIAGNOSTICO FINAL

Intoxicacion etilica
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J. Ruiz Contreras

CASO CLINICO

Nina de 21 meses de edad trasladada des-
de otro centro hospitalario a un hospital ter-
ciario, por fiebre de origen desconocido y
hepatoesplenomegalia.

Veinticinco dias antes, comenzé con un
cuadro febril. Durante una semana, la nifia
presento tres o cuatro picos febriles al dia,
de alrededor de 38 °C, sin otra sintomatolo-
gia, salvo irritabilidad discreta y pérdida de
apetito. Durante la semana siguiente, la fie-
bre aumenté hasta alcanzar picos de 39-40
°C y aparecio decaimiento intenso (la nina
solo queria estar dormida). No habia sinto-
mas respiratorios, gastrointestinales ni arti-
culares. Tampoco existia el antecedente de
exantema. Los fines de semana los pasaba
en una casa de un pueblo de Toledo donde
habia un corral con cabras, gallinas, un pe-
rro y un gato, aunque no habia tenido con-
tacto con estos animales. En dos ocasiones,
la nifia habia sido vista por su médico de ca-
becera, quién le realizo una orina y sedi-
mento, y una radiografia de térax que fue-
ron normales.

Por persistencia de la fiebre, fue llevada a
un hospital. En la exploracion fisica, en el
momento de la admisién, tenia fiebre de 39,5
°C, con afectacion importante del estado ge-
neral. Estaba decaida, con palidez de piel
y mucosas. No habia exantemas. El higado
se palpaba a 3-4 cm del reborde costal y el

LACTANTE CON FIEBRE PROLONGADA
Y HEPATOESPLENOMEGALIA

bazo a 9-10 cm. No se objetivaron adeno-
patias.

:Cual de las siguientes pruebas seria de es-
casa utilidad en esta nifia para intentar de-
terminar la etiologia del cuadro?

a. Hemograma con recuento de las tres se-
ries y velocidad de sedimentacién globu-
lar (VSQG)

. Factor reumatoideo

. Serologia a Leishmania

. Ferritina plasmatica y triglicéridos

. Radiografia de térax

o on T

La respuesta correcta es b

Ante un nifio con una enfermedad que cur-
sa con fiebre y esplenomegalia como mani-
festaciones fundamentales es necesario pen-
sar sobre el significado de ambos signos guia,
asi como en su posible etiopatogenia.

La fiebre aparece cuando los pirégenos
endogenos (los mas importantes son la in-
terleuquina-1, la interleuquina 6 y el TNFo)
producidos tras la activacion de los poli-
morfonucleares y las células de estirpe mo-
nocitaria-macrofagica, elevan el termostato
de la temperatura, situado en los nicleos pre-
opticos del hipotdlamo. Esta elevacién de-
sencadena una respuesta fisiolégica desti-
nada a lograr la nueva temperatura: aumenta
la actividad muscular para producir calor (ti-
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ritona); disminuyen las pérdidas calorificas
(vasoconstriccién cutanea); se ponen en mar-
cha respuestas conductuales (la persona se
encoge sobre si misma para ofrecer menos
superficie corporal de pérdida de calor, al
tiempo que se arropa con el mismo objeti-
vo). Cuando se alcanza la temperatura del
termostato, cesan los escalofrios, se produ-
ce vasodilatacion cutdnea y sudoracion para
perder calor y el individuo se relaja y tiende
a quitarse ropa.

Las causas mas frecuentes de fiebre, por
activacion de neutréfilos y monocitos, son
las infecciones (bacterianas, viricas, proto-
zoarias) y las enfermedades reumaticas y au-
toinmunes. Las enfermedades malignas tam-
bién pueden cursar con fiebre por produccién
de citoquinas por las propias células tumo-
rales o por activacion del sistema inmune.

La esplenomegalia es el otro signo clave
en este paciente. El bazo puede crecer por
proliferacién o hiperplasia de células intrin-
secas (que normalmente forman parte del te-
jido esplénico) o por invasion de células ex-
trinsecas (generalmente, tumorales). Otras
veces el crecimiento se debe a estasis san-
guinea, como sucede en los sindromes de hi-
pertension portal (Tabla ).

Las células que mas abundan en el bazo
son las células del sistema monocitario-ma-
crofagico, pero también hay linfocitos B y
T, células dendriticas y células de los vasos
sanguineos.

En este nifio, hay que considerar, por tanto,
enfermedades que cursen con fiebre, hepato-
megalia y esplenomegalia. Esto permite des-
cartar algunas entidades como las enfermeda-
des de depbsito en las que la fiebre no aparece.

En este paciente, la prueba menos apro-
piada es la determinacion de factor reuma-
toide (opcion b) por dos razones. La primera
de ellas es que, aunque la artritis reumatoide
de comienzo sistémico en el lactante cursa
con fiebre prolongada y esplenomegalia, el
agrandamiento del bazo nunca es tan pro-
nunciado como en este caso. Por otra parte,

en esta forma de artritis lo habitual es que el
FR sea negativo.

Evidentemente, en un paciente con fiebre
prolongada y hepatoesplenomegalia es ne-
cesario hacer un recuento y férmula leuco-
citarias, que pueden orientar hacia enfer-
medad infecciosa virica (por ejemplo,
linfocitosis con linfocitos atipicos en la in-
feccién por CMV o virus de Epstein-Barr), o
bacteriana (leucocitosis con neutrofilia y des-
viacion a la izquierda). La presencia de pan-
citopenia apunta hacia leishmaniasis visce-
ral o linfohistiocitosis hemofagocitica familiar
y sindromes hemofagociticos (Tabla ). Tam-
bién es importante el examen de frotis san-
guineo en ninos con fiebre prolongada que
procedan o hayan viajado a zonas endémi-
cas de paludismo. La velocidad de sedi-
mentacién globular es otra determinacién
primordial de la fiebre de origen desconoci-
do (FOD). Cuando esta elevada discretamente
(hasta 40-50 mm/h) es raro que la enferme-
dad causante sea grave. Por el contrario, las
cifras de alrededor de 100 mm/h aparecen
en enfermedades malignas, tuberculosis mi-
liar o diseminada y enfermedades autoin-
munes o reumatoldgicas.

La serologia a Leishmania (opcién c) esta
indicada en este paciente, ya que su cua-
dro clinico es compatible con la leishma-
niasis visceral. Los triglicéridos elevados (=
3 mmol/L en ayunas) y la ferritina = 500
pg/mL son criterios de linfohistiocitosis he-
mofagocitica (Tabla 1) y su determinacién
puede ser (til en este nifo (opcion d).

Por dltimo, una radiografia de térax (opcion
e) esta indicada en todos los ninos con fie-
bre de origen desconocido, para descartar in-
fecciones como tuberculosis o neoplasias in-
tratoracicas o con adenopatias mediastinicas.

El hemograma mostré 28.700 leucoci-
tos/mm3 (71% neutrofilos, 24% linfocitos,
5% monocitos), Hb 8,2 g/dL, VCM 74,5 fl,
HCM 24,3 pg, plaquetas 219.000 mm?. La
proteina C reactiva (PCR) fue de 17 mg/dL.
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TABLA . Mecanismos de esplenomegalia en paciente previamente sano

Tipo y caracter de la célula que
prolifera o se hipertrofia

Comentarios/fiebre

Intrinseca
Benigna Infecciones viricas (virus de
Linfocitos T CD8+ Epstein-Barr y CMV)
y linfocitos B
Células del sistema  Infecciones bacterianas
monocitario/ma- Endocarditis
crofagico (benigna)  Fiebre tifoidea
Brucelosis

Bartonella henselae
Tuberculosis diseminada (miliar)
Protozoos

Leishmaniasis visceral
Paludismo

Hongos

Histoplasmosis del lactante
Histiocitosis de Langerhans
Linfohistiocitosis hemofagocitica
familiar

Sindromes fagociticos asociados
avirus

Enfermedades de depdsito

Enfermedades autoinmunes
(enfermedad de Still)

Hemangiomas y hemangioendo-
telioma kaposiforme

Células vasculares

Ambos pueden cursar con fiebre y esplenomegalia impor-
tante, sobre todo el virus de Epstein-Barr. Fiebre: habitual

Para que se produzca la esplenomegalia, es necesario que el
estimulo se mantenga durante dfas o semanas. Fiebre: habitual

Sospecharlo en zonas endémicas
Sospecharlo en zonas endémicas

El histiocito proliferante tiene fenotipo benigno aunque la
enfermedad puede comportarse de forma maligna. Marca Cla,
S$100 y al microscopio electronico se ven los granulos de
Birbeck. Fiebre: frecuente en las formas diseminadas

El histiocito proliferante tiene fenotipo benigno aunque la
enfermedad puede comportarse de forma maligna,
especialmente la forma familiar

La esplenomegalia se produce por hiperplasia e hipertrofia de
macrofagos cargados del sustrato. Fiebre: no

Exantema evanescente que aparece con la fiebre

Células progenitoras  Osteopetrosis Fiebre: no

sanguineas Hematopoyesis extramedular en higado y bazo
Malignas

Histiocitos Reticulohistiocitosis malignas Fiebre: frecuente

Linfocitos (B o T)
Células mieloides
Otras células
tumorales

Leucemias linfoblasticas y linfomas
Leucemias

Neuroblastoma metastdsico,
hepatoblastoma

La serologia para Leishmania resulté positi-
va a titulos de 1/320. En la bioquimica san-
guinea se evidencio una albdmina de 3 g/dL,
proteinas totales 5 g/dL, GOT 35 U/L, GPT
14 U/L, triglicéridos 124 mg/dL, LDH 360
U/L, ferritina 310 ng/mL (normal 7-140
ng/ml), fibrinégeno 289 mg/dL. Varios he-
mocultivos y urocultivos fueron estériles.

Fiebre: frecuente
Fiebre: frecuente
Fiebre: puede haber

Medliante serologia, se descarto infeccion
aguda por citomegalovirus (CMV), virus de
Epstein-Barr, Mycoplasma pneumoniae, he-
patitis A, B'y C, brucelosis, fiebre Q, toxo-
plasmosis, e infeccion por el VIH.

La radiografia de torax fue normal. Se rea-
lizaron varias ecografias abdominales en las
que se aprecio hepatomegalia y espleno-
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TABLA 1. Criterios diagnésticos de sindromes

hemofagociticos

1. Defecto genético conocido en el nifo o en la fa-
milia
2. Datos clinicos y de laboratorio (se necesita cum-
plir 5 de los 8 criterios)
a. Fiebre
b. Esplenomegalia
c. Citopenia en 2 o mas lineas celulares
i. Hemoglobina < 9 g/dL (en menores de 4
semanas < 12 g/dL)
ii. Neutrofilos < 1.000 mm3
d. Hipertrigliceridemia y/o hipofibrinogenemia
i. Triglicéridos en ayunas = 3 mmol/L*
ii. Fibrinégeno < 150 mg/dL
Ferritina = 500 pg/L o ng/mL
CD25 soluble = 2.400 U/mL
Disminucién o ausencia de actividad NK
. Hemofagocitosis en médula ésea, LCR o gan-
glios

5o

*Equivale a > 265 mg/dL. NK: células natural killer.

megalia gigante, ambas homogéneas. Am-
bos rifiones eran normales. El Mantoux con
5 U de PPD fue negativo.

Una vez tomados los hemocultivos, se ini-
cio tratamiento con vancomicina y cefotaxi-
ma intravenosos sin que se obtuviera ningu-
na respuesta clinica. La nifa continué con
fiebre, anorexia intensa, palidez, irritabili-
dad, hepatomegalia a 4 cm del reborde cos-
tal y una esplenomegalia gigante en la que
el borde del bazo se palpaba a la altura de
la cresta iliaca.

:Qué enfermedad no puede ser descartada
en este paciente, con estas primeras prue-
bas de laboratorio y de imagen?

a. Endocarditis

b. Linfohistiocitosis hemofagocitica fami-
liar

. Neuroblastoma metastasico

. Tuberculosis miliar

e. Leucemia y linfoma

[~ Mo}

La respuesta correcta es la e

Los hemocultivos negativos en ausencia
de tratamiento antibiético excluyen practi-
camente la endocarditis (opcion a). Aunque
hay endocarditis con hemocultivo negativo
(acrénimo HACEK, que hace referencia a
Haemophilus parainfluenzae, Haemophilus
aphrophilus, Actinobacillus, Cardiobacte-
rium, Eikenella'y Kingella) son extraordi-
nariamente raras en nifios. También pueden
cursar con hemocultivo negativo la endo-
carditis por Aspergillus, pero es muy im-
probable en un nifio sano sin antecedentes
de riesgo de inmunosupresion. La endocar-
ditis por fiebre Q se descarta por una sero-
logia negativa.

Las pruebas de laboratorio no avalan el
diagnéstico de linfohistiocitosis histiocitica
familiar (opcién b) ya que no se cumplen su-
ficientes criterios (Tabla I1) y el neuroblasto-
ma metastasico (opcién c) puede excluirse
razonablemente con una radiografia de t6-
rax y una ecografia abdominal normales.

El cuadro tampoco parece corresponder a
una tuberculosis miliar (opcion d). Aunque
el Mantoux puede ser negativo en las formas
diseminadas de tuberculosis debido a la aner-
gia causada por la enfermedad, en los nifios
es frecuente que la tuberculosis miliar coe-
xista con enfermedad pulmonar, toda vez que
aquélla se produce por diseminacion hema-
tégena en la tuberculosis primaria.

Por la positividad de la serologia a Leish-
mania (1/320), se inicio tratamiento con an-
fotericina liposomal a dosis de 5 mg/kg/dia
i.v., pese a lo cual la nifa continud con fie-
bre mantenida, leucocitosis con neutrofilia,
anemia (cifras de Hb entre 5y 7,5 g/dL) y
trombocitopenia, que oscilé entre 60.000 y
80.000 plaquetas/mm3. Se realizo una mé-
dula 6sea por puncion-aspiracion en la que
se demostré una hiperplasia de la serie mie-
loide, con desviacion a la izquierda y esca-
sa presencia de serie roja. Los megacarioci-
tos estaban conservados en todos los estadios
madurativos y no se veian blastos.
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Figura 1. TC abdominal: lesiones hipodensas en bazo (flecha).

Se decidi6 hacer una TC abdominal en la
que se aprecio hepatomegalia y esplenome-
galia gigante con mdltiples lesiones hipo-
densas, irregulares, algunas de ellas con for-
ma triangular con base externa, que podrian
corresponder a infartos esplénicos (Fig. 1).

La falta de respuesta a la anfotericina li-
posomal descarta la leishmaniasis visceral
ya que en mas de un 90% de los pacientes
se produce una respuesta tan temprana como
a las 48-72 horas de iniciado el tratamiento.
La serologia a Leishmania tiene una propor-
cién elevada de falsos positivos y también
de falsos negativos.

;Cual seria la actitud mas correcta en este
momento?

a. Determinar serologia frente a Bartonella
henselae

b. Cambiar el tratamiento sustituyendo ce-
fotaxima por meropenem y continuando
con vancomicina

c. Puncién-aspiraciéon con examen citolégi-
co y cultivo de las lesiones de bazo

d. Cambiar el tratamiento antibiético por clo-
xacilina mas meropenem

e. Hacer una ecocardiografia

La respuesta mas correcta es ¢

La infeccion diseminada por Bartonella
henseale (el agente de la enfermedad por ara-
fiazo de gato) puede causar lesiones hipo-
densas hepatoesplénicas (opcion a). Estas le-
siones, que son la traduccién de granulomas
necrotizantes producidos por este agente, no
suelen ser tan extensas como las de este caso,
aunque ocasionalmente pueden confluir y
dar lugar a zonas extensas de necrosis. Ade-
mas, la esplenomegalia en la enfermedad
por arafazo de gato suele ser menor que la
de esta nina. De todas formas, se determind
la serologia para Bartonella henselae, que
resultd ser negativa. Las lesiones tampoco
parecen corresponder a abscesos piégenos
secundarios a perforacion intestinal espon-
tanea, muy rara en los ninos. Por otra par-
te, tampoco existia el antecedente de ciru-
gia abdominal que podria haber facilitado la
formacién de abscesos, ni la nifia habia te-
nido antecedentes de abdomen agudo (a pe-
sar de la gran esplenomegalia la palpacién
abdominal no habia sido nunca dolorosa).
En cualquier caso, si existiera la posibili-
dad de un origen intestinal por perforacion
del colon, el meropenem (opcion b) seria
una buena eleccién, ya que estos abscesos
suelen estar producidos por flora mixta de
gramnegativos y anaerobios. Otra posibili-
dad es que fuesen abscesos piégenos pri-
marios, que se producen en pacientes con
trastornos de funcion fagocitica, como la en-
fermedad granulomatosa crénica. La forma
mas frecuente de esta enfermedad es la li-
gada al X, y la padecen los varones. Las for-
mas autosémicas recesivas son mucho mas
raras. El agente productor de estos absce-
sos es el Staphylococcus aureus. Aunque en
Espafia se aislan cepas resistentes a metici-
lina (SARM), su incidencia no es lo sufi-
cientemente alta en las infecciones adqui-
ridas en la comunidad, como es este caso,
para utilizar sistemdticamente vancomicina.
Hay que tener en cuenta que la cloxacilina,
si la cepa de Staphylococcus aureus es sen-
sible, destruye la bacteria mas rapidamente



212

URGENCIAS Y TRATAMIENTO DEL NINO GRAVE. CASOS CLINICOS COMENTADOS

“

Figura 2. Ecocardiografia esplénica. Lesiones hipodensas (flechas).

que la vancomicina. Incluso si la incidencia
de infecciones SARM adquiridas en la co-
munidad fuera mas alta podria estar indica-
do utilizar la combinacién vancomicina +
cloxacilina, retirando el primer antibiético si
la cepa aislada es sensible a cloxacilina.

El paciente fue trasladado a un hospital
terciario. En ese momento, la nifa pesaba
12 kg (PC75) y tenia una talla de 82 cm
(PC25-50). La temperatura era de 39,5 °C.
La paciente tenia el aspecto de estar muy
enferma, quejumbrosa y decaida. La piel y
las mucosas estaban palidas. No habia sig-
nos de dificultad respiratoria. El higado se
palpaba a 6 cm del reborde costal y el bazo
a 12 cm. No habia adenopatias ni dolor a
la presion 6sea ni a la movilizacion de ar-
ticulaciones. El examen neuroldégico fue
normal.

El hemograma reveld los siguientes valo-
res: leucocitos 44.600/mm?3 (85% segmen-
tados, 3% cayados, 10% linfocitos, 2% mo-
nocitos), Hb 8,3 g/dL, Hcto 24%, plaquetas
66.000 mm3. Bioquimica sanguinea: protei-
nas totales 5,2 g/dL, albdmina 2 g/dL, GGT
200 U/L, GOT 48 U/L, GPT 38 U/L, bilirru-
bina 0,24 mg/dL, LDH 252 U/L. La TC abdo-
minal fue similar a la realizada en el hospital
anterior y la ecografia mostro las mismas le-
siones hipodensas (Fig. 2). Se realizé puncion
aspiracion de las lesiones hipodensas. El es-

tudio citologico revelé la presencia de poli-
morfonucleares, detritus y necrosis tisulares.
No se vieron células malignas y en los culti-
vos para bacterias aerobias, anaerobias y para
micobacterias no se aislaron gérmenes.

La nifa continud con fiebre alta manteni-
da. Se le realizaron nuevos examenes de la-
boratorio. El hemograma fue similar al del
ingreso. La bioquimica sanguinea mostré los
siguientes valores: proteinas 4,9 g/dL, albu-
mina 1,9 g/dL, fosfatasa alcalina 1.036 U/L,
GGT 380 U/L, bilirrubina 3 mg/dL, GOT 49
U/L'y GPT 45 U/L. En un estudio de coagu-
lacion, realizado a los 5 dias del ingreso, el
fibrinogeno fue de 41 mg/dL.

;Qué diagnostico sugiere la nueva analiti-
ca?

a. Colangitis aguda bacteriana
b. Colangitis de otra etiologia
c. Quiste del colédoco

d. Fiebre Q

e. Sindrome hemofagocitico
La respuesta mas correcta es la b

El aumento de enzimas canaliculares (GGT
y FA) y de la bilirrubina mas la fiebre son ti-
picos de la colangitis. La colangitis bacte-
riana (opcion a) esta producida la mayoria
de las veces por enterobacterias y, por tanto,
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deberia haber respondido al meropenem que
recibio esta paciente. La afectacién hepati-
ca de la fiebre Q (opcién d) es una hepati-
tis granulomatosa y la colangitis no es ca-
racteristica de esta enfermedad, sino que se
manifiesta por aumento asintomatico de
transaminasas con o sin fiebre. De todas for-
mas, se repitié la serologia, que siguio sien-
do negativa.

El quiste del colédoco (opcidn c) cursa
con ictericia por hiperbilirrubinemia conju-
gada, coluria y acolia, pero no se acompa-
fa del resto de alteraciones presentes en esta
nifia. Por otra parte, esta entidad se descar-
ta realizando una ecografia de las vias bilia-
res, exploracion que se realizé varias veces
en esta paciente.

Con la aparicion de la hipofibrinogenemia
la paciente cumplia 4 criterios de sindrome
hemofagocitico (Tabla Il), ;cual seria, en
este momento, la prueba diagnéstica de elec-
cion?

a. Examen de médula 6sea

b. Biopsia hepdtica percutanea

c. Determinacion de CD25 soluble
d. Estudio inmunolégico

e. TC toracica

Las respuestas mds adecuadas sona, by ¢

En un paciente con alteraciones impor-
tantes en sangre periférica y con sospecha
de sindrome hemofagocitico es necesario re-
petir la MO (opcién a).

En esta paciente se hizo una segunda pun-
cion-aspiracion de MO. En el material obte-
nido se aprecié hipercelularidad con hiper-
plasia de las tres series. No habia imagenes
de hemofagocitosis y no se veian blastos.
El cultivo para bacterias y micobacterias fue
negativo.

La biopsia hepatica percutanea mostré una
colangitis aguda supurada. El CD25 era de

2.600 U/mL (muy elevado), el TNFo. 223
pg/mL (normal 3-30 pg/mlL) y la ferritina 420
ng/mL (normal 7-140 ng/mL).

Un estudio de poblaciones y subpobla-
ciones linfocitarias fue sensiblemente normal.

Ante el deterioro de la paciente, se deci-
dio realizar esplenectomia. Inicialmente, du-
rante los tres dias siguientes a la esplenec-
tomia, la intensidad de la fiebre disminuyo
de manera evidente (no sobrepaso los 38 °C),
pero posteriormente aparecio, de nuevo, fie-
bre alta mantenida. Al 6° dia de la esple-
nectomia se descubrieron dos adenopatias
laterocervicales de 2,5 cm de diametro, ad-
heridas a planos profundos. Se realizé pun-
cion aspiracion de uno de estos ganglios y
en la citologia se aprecio un infiltrado de his-
tiocitos con abundante citoplasma eosinofi-
lo. También habia eosindfilos.

:Cual de los siguientes marcadores seria mas
til en este paciente?

a. CD56
b. ST00y CD1a
c. CD28
d. CD21
e. CD40

La respuesta correcta es la b

La citologia anterior sugiere histiocitosis
de Langerhans. Los marcadores celulares de
las células de Langerhans son el S100 vy el
CD1a (opcién b), que fueron positivos en
este paciente. Con microscopia electrénica
en las células de Langerhans se ven los gra-
nulos de Birbeck, que son estructuras con
forma de raqueta de tenis de 200-400 nm de
anchura.

Posteriormente, llegaron los resultados del
estudio histopatologico del bazo en el que
se demostraron abundantes células de Lan-
gerhans y numerosas figuras de hemofago-
citosis.
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:Qué prueba no invasora podria haber ayu-
dado al diagnéstico en este paciente?

a. Radiografia de las costillas
b. Radiografia de craneo

c. Radiografia de escépula
d. Radiografia de fémur

e. Radiografia de mandibula

La respuesta correcta es la b

Aunque las lesiones liticas (granuloma eo-
sinéfilo) de la histiocitosis de Langerhans
pueden aparecer en cualquier hueso lo mas
frecuente es que aparezcan en la calota (op-
cion b).

A esta nifa se la realizo una radiografia
de craneo en la que se observo una lesion
Iitica con un halo ligeramente escleroso
(Fig. 3).

El diagndstico final fue histiocitosis de cé-
lulas de Langerhans, forma diseminada. Esta
enfermedad se caracteriza por la prolifera-
cién de células que son casi idénticas a las
células dendriticas, anteriormente [lamadas
células de Langerhans, que se encuentran en
la epidermis, ganglios linfaticos, timo, mu-
cosa gastrointestinal y mucosas del sistema
respiratorio.

La patogénesis de la enfermedad es des-
conocida, pero parece deberse a una altera-
cion de la regulacién inmune. Se ha postu-
lado una respuesta exagerada de las células
de Langerhans a un antigeno o neoantigeno,
como lo sugiere un aumento de citoquinas,
también demostrado en esta paciente. Algu-
nos estudios han demostrado que la proli-
feracion celular es clonal.

Clinicamente, la enfermedad oscila des-
de una forma aislada (granuloma eosindfilo)
hasta lesiones esqueléticas mdltiples e in-
cluso diseminacion visceral, con afectacion
de piel, ganglios linfaticos, médula ésea, hi-
gado, bazo y sistema nervioso central.

Figura 3. Lesiones liticas craneales (flecha).

La diabetes insipida es una manifestacion
frecuente que se produce cuando se afecta
el hipotdlamo y la hipdfisis. Son comunes,
en esta enfermedad, el exoftalmos, la infil-
tracion gingival y la fibrosis pulmonar. No es
infrecuente que las formas diseminadas se
asocien a sindrome hemofagocitico y se pro-
duzca colangitis como sucedi6 en esta nifa.

El diagnédstico se hace mediante la identi-
ficacion de las células de Langerhans con tin-
cién inmunohistoquimica para los marca-
dores S100 y CD1a, o la demostracién de los
granulos de Birbeck con microscopia elec-
trénica. Aunque el S100 se expresa en todas
las células de Langerhans, es menos espe-
cifico que el CD1a, ya que aparece en otros
neoplasmas, como el sarcoma histiocitico,
el sarcoma de células dendriticas.

El prondstico de la enfermedad viene mar-
cado mas que por la extension de las lesio-
nes por la disfuncién de érganos.

El tratamiento de las formas diseminadas
se hace con quimioterapia y esteroides.

En esta paciente, que tenia una forma di-
seminada (hemopoyética, esplénica, hepati-
ca, ganglionar y 6sea) se realizo tratamiento
con vinblastina y prednisona, segtin proto-
colo de la Sociedad Internacional del His-
tiocito. La nifa entro en remision clinica y
analitica, que se ha mantenido hasta la ac-
tualidad, cuando han transcurrido 4 afos.
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DIAGNOSTICO FINAL

Histiocitosis de células de Langerhans di-
seminada
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CASO CLINICO

Varén de 7 afos de edad que, desde hace
dos afos, presenta episodios febriles, con
temperaturas de hasta 39-40 °C que se repi-
ten aproximadamente cada mes. En todos
los episodios el nifo tiene faringitis, exuda-
tiva o no, odinofagia y adenopatias cervica-
les dolorosas. En los intervalos entre los epi-
sodios febriles el nifio se encuentra bien, con
actividad fisica normal.

:Cual de los siguientes datos de la historia
clinica es mas dtil para el diagnéstico?

a. Exantemas erisipeloides migratorios

b. Ulceras o aftas bucales durante el episo-
dio

c. Cronologia de los episodios

d. Cuantificacién de inmunoglobulinas

NINO CON FIEBRE RECURRENTE

e. Hemocultivos y serologia para Borrelia re-
currentis

La respuesta mas adecuada es la b

Excepto la serologia para Borrelia re-
currentis (opcion e), que ha desaparecido
de las causas actuales de fiebre de origen
desconocido, el resto de los datos puede
proporcionar ayuda para establecer el diag-
nostico. El primer paso en este nifo, que
padece episodios febriles recurrentes, es
determinar si es un nino sano, si tiene al-
guna inmunodepresién o si el cuadro co-
rresponde a las llamadas fiebres periédicas
(Tabla I).

Como se aprecia en la tabla |, las fiebres
periddicas se caracterizan porque los episo-
dios son muy similares entre si de forma que,
una vez que aparecen los prédromos, los pa-

TABLA I. Aproximacion al niiio con episodios repetidos de fiebre

Infecciones nifo sano

Inmunodeprimidos

Fiebres periédicas

Periodicidad Irregular Recaidas y recurrencias tras  Periodicidad “de reloj” o
el tratamiento antibidtico irregular

Estacion Invierno y primavera Cualquiera Cualquiera

Curso Autolimitado Prolongado Predecible

Edad < 4 anos Cualquiera Cualquiera

Intervalos Asintomaticos No del todo bien Asintomaticos

Crecimiento Excelente Normal o alterado Normal
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dres son capaces de predecir cémo va a trans-
currir el episodio. La periodicidad puede ser
“de reloj” con unos intervalos muy constan-
tes o irregular. Las causas mas frecuentes de
fiebre periédica con un intervalo regular son
el sindrome PFAPA (fiebre periddica, esto-
matitis aftosa, faringitis y adenopatia cervi-
cal) y la neutropenia ciclica.

Dado que la sospecha diagndstica y en
ocasiones el diagndstico definitivo dependen,
en la fiebre periddica, de las manifestaciones
clinicas y los antecedentes, es importante lle-
var a cabo una recogida cuidadosa de los epi-
sodios febriles (prédromos, duracién, se-
cuencia, grado de la fiebre y manifestaciones
asociadas como exantemas, presencia o no
de faringitis, sintomas articulares...).

En la historia de este paciente se recogio
que los episodios ocurrian con una periodi-
cidad de 3-5 semanas. Todos cursaban con
faringitis, exudativa o no, y ocasionalmente
se habian visto aftas bucales. El hemograma
en los episodios mostraba leucocitosis mo-
derada (casi siempre menor de 15.000 leu-
cocitos/mm?3 con formula normal o con dis-
creta neutrofilia). La velocidad de sedimen-
tacion globular (VSG) habia oscilado entre
14 mm y 41 mm y el valor maximo de pro-
teina C reactiva (PCR) alcanzado en un epi-
sodio habia sido 18 mg/dL. Varios hemocul-
tivos habian sido estériles y en los cultivos
faringeos dnicamente se habia visto flora sa-
profita.

:Cudl es el diagnostico mas probable en este
nifo?

a. Fiebre mediterranea familiar

b. Neutropenia ciclica

c. Sindrome PFAPA

d. Hipergammaglobulinemia D

e. Sindrome TRAPS (sindrome de fiebre pe-
riédica asociada al receptor del TNF)

La respuesta correcta es la c

En la respuesta de esta pregunta es im-
portante tener en cuenta dos consideracio-
nes: la primera de ellas es que siempre se
debe pensar en la enfermedad mas frecuen-
te, incluso aunque sus manifestaciones pue-
dan ser atipicas; la segunda es identificar los
sintomas que puedan tener mas especifici-
dad: en este caso las aftas orales y la fiebre
periddica.

:Cual es la causa mas frecuente de fiebre pe-
riédica?

a. Sindrome de hiper-IgD

b. Sindrome PFAPA

c. Sindrome TRAPS

d. Neutropenia ciclica

e. Fiebre mediterranea familiar

La respuesta correcta es la b

Aunque ninguna de estas enfermedades
es frecuente, la de mdxima incidencia es el
PFAPA. De hecho, se piensa que muchos ca-
sos no son diagnosticados y que otros son in-
terpretados como faringitis de repeticion.

Las aftas bucales son un hallazgo frecuente
aunque no constante del sindrome PFAPA.
Sin embargo hay otras causas de aftas orales
recurrentes que habria que considerar en este
caso, como aftas orales idiopdticas recu-
rrentes, enfermedad de Behget, neutropenia
ciclica, enfermedad de Crohn, el lupus eri-
tematoso y la infeccion por el VIH.

La ausencia de Ulceras genitales y sinto-
mas articulares hacen improbable la enfer-
medad de Behcet. Ademas los intervalos en-
tre los episodios de esta Gltima enfermedad
son mucho mas largos (meses o afios) que los
de este nifo. Ya que entre los episodios de
fiebre el paciente esta totalmente sano, con
crecimiento normal y sin ningdn sintoma,
pueden descartarse el lupus eritematoso, la
enfermedad de Crohn y la infeccién por el
VIH. Sin embargo, habria que hacer el diag-
nostico diferencial con la neutropenia ci-
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TABLA 1. Diagnéstico diferencial entra el sindrome PFAPA y la neutropenia ciclica

PFAPA Neutropenia ciclica
Comienzo 2-5 anos Durante la lactancia
Periodicidad 28 dias 21 dias
Duracion fiebre 3-5 dias 5-7 dias
Neutréfilos Normales o altos < 200 mm3
Otras infecciones asociadas No Si

clica (opcion d) (Tabla I1). Ambas entidades

son las que tienen una periodicidad mas pre-

decible en los ataques de fiebre.

Clinicamente, el cuadro de este pacien-
te no parece corresponder tampoco a la fie-
bre mediterranea familiar (opcién e). En esta
entidad los episodios son mucho menos fre-
cuentes con intervalos que oscilan desde me-
ses a anos. El dolor abdominal, durante los
episodios, es también muy caracteristico,
como consecuencia de la poliserositis (peri-
toneo, pleura, pericardio). Ademas, un exan-
tema en forma de placas erisipeloides y afec-
tacion articular (artralgias o artritis) también
aparecen con frecuencia en la fiebre medi-
terranea familiar.

Las manifestaciones clinicas tampoco son
compatibles con el sindrome TRAPS (opcién
¢), como se discutira posteriormente (Tabla I1l).

Considerando los sintomas y signos de este
paciente, su cuadro parece corresponder a
un sindrome PFAPA, que se caracteriza por
las siguientes manifestaciones clinicas:

* Fiebre periddica. La fiebre comienza brus-
camente y a veces va precedida de un pré-
dromo de malestar general, irritabilidad,
dolor de garganta y Ulceras aftosas. La tem-
peratura alcanza desde 38,5 a 40 °C, dura
3-5 dias y bruscamente desaparece. Los
intervalos entre los episodios oscilan en-
tre 3-5 semanas (generalmente alrededor
de 4 semanas).

* Aftas orales. Pequenas y superficiales que
se resuelven rapidamente. Ocurren en el
70% de los pacientes y aparecen en la mu-
cosa labial u oral. Pueden ser muy pe-

quefias y no verse o verse bien, pero nun-
ca son Ulceras tan grandes y tan doloro-
sas como las de la enfermedad de Behcet.

* Faringitis. Con o sin exudado.

* Adenopatia cervical. Pequena, habitual-
mente bilateral y de corta duracioén.

e Otros sintomas. En un 45% de los pa-
cientes hay dolor abdominal. También
pueden aparecer cefaleas. Aunque puede
haber artralgias, no hay artritis franca.

e Laboratorio. Durante los episodios febri-
les puede haber leucocitosis y neutrofilia
discretas, asi como elevaciones leves de
laVSGy PCR
El diagnéstico del sindrome PFAPA se hace

por la clinica. Deben cumplirse los tres cri-

terios siguientes:

* Tres 0 mas episodios documentados de
fiebre, que no duran mas de 5 dias y que
ocurren con una periodicidad de 3-6 se-
manas.

e Faringitis mas adenopatia cervical dolo-
rosa o Ulceras aftosas.

* Crecimiento y estado se salud normales
entre los episodios.

:Cual de los siguientes tratamientos es dtil
en el sindrome PFAPA?

a. Cimetidina
b. Anti-TNFa
c. Colchicina
d. Inmunoglobulinas i.v.
e. Ibuprofeno

La respuesta correcta es la a
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* La cimetidina a 20-40 mg/kg/dia puede ser
(til en el tratamiento del PFAPA (opcion a),
ya que disminuye la frecuencia de los epi-
sodios en algunos pacientes. Se recomien-
da hacer una prueba y, si a los 6 meses, la
frecuencia de los episodios no ha dismi-
nuido se deberia suspender. El resto de las
opciones (b, ¢, d y e) no son eficaces.

e La prednisona, una o dos dosis de 1-2
mg/kg/dia al inicio del episodio febril,
acorta la duraciéon del mismo, pero hay al-
gln estudio que sugiere que puede au-
mentar la frecuencia de los mismos. La
respuesta a una dosis de prednisona ocu-
rre en pocas horas y algunos autores con-
sideran que esto constituye un criterio de
PFAPA. Una pauta consiste en administrar
una sola dosis de 2 mg/kg al inicio del cua-
dro. Si a las 48-72 horas la fiebre recurre,
en los préximos episodios se utilizan do-
sis de 1T mg/kg/dia los dias 1y 2 y después
0,5 mg los dias 3 y 5.

e Amigdalectomia. Varios estudios, pero no
todos, han demostrado que la tonsilecto-
mia disminuye la frecuencia de los episo-
dios en un 50-60% de los nifios.

:Cual de las siguientes preguntas es cierta
con respecto a la evolucion del PFAPA?

a. Evoluciona a amiloidosis renal en un 15%
de los pacientes independientemente del
tratamiento

b. Los ataques se hacen cada vez mas fre-
cuentes

c. La frecuencia de los ataques disminuye en
los 4-5 afos siguientes

d. Se complica con frecuencia con hipoti-
roidismo

e. Cambia el estereotipo de los ataques a lo
largo de los anos

La respuesta correcta es la c

Los ataques suelen disminuir en frecuen-
cia y pueden desaparecer, pero a lo largo de

los aflos mantienen su estereotipo y siguen
siendo muy similares entre si. A diferencia
de otros sindromes de fiebre periédica, el sin-
drome PFAPA es una enfermedad benigna
que no deja ninguna secuela a largo plazo.

Si las inmunoglobulinas hubieran estado al-
teradas (IgG 1.070 mg/dL, IgA 440 mg/dL,
1M 96 mg/dL) y el paciente tuviera artral-
gias y esplenomegalia, ;cual seria la prueba
diagnéstica de eleccion?

a. IgD sérica

b. IgE sérica

c. Bioluminiscencia

d. LDH en sangre

e. Receptor soluble de interleucina 2 (CD25)

La respuesta correcta es la a

El sindrome de hiper IgD cursa con ar-
tralgias, artritis y esplenomegalia. El diag-
nostico se realiza cuando se encuentra IgD
elevada en suero, pero la mayoria de los pa-
cientes tienen la IgA también elevada, de for-
ma que esta inmunoglobulina constituye un
buen marcador y prueba de cribaje de esta
enfermedad.

La IgE sérica (opcién b) no se altera en nin-
guno de los sindromes de fiebre periédica y
no tiene ninguna utilidad en estos casos. La
bioluminiscencia (opcion ¢), mide la capaci-
dad de digestion de los fagocitos y es una de
las pruebas de eleccién para el diagnéstico
de la enfermedad granulomatosa crénica.

El aumento del receptor soluble de la in-
terleucina 2 o CD25 (opcién e) aparece
cuando hay una activacién importante del
sistema inmune, como ocurre en los sin-
dromes de activacion macrofdgica, en la lin-
fohistiocitosis eritrofagocitica familiar y en
la artritis reumatoidea de comienzo sisté-
mico. Este marcador no ha sido estudiado
en los sindromes de fiebre periédica, pero
en ninguno de ellos constituye un criterio
diagnéstico.
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:De qué sindrome de fiebre periédica son
tipicas las mialgias migratorias, la conjunti-
vitis, el edema periorbitario y placas erite-
matosas migratorias centrifugas?

a. Fiebre mediterranea familiar

b. Sindrome TRAPS

c. El sindrome inflamatorio multisistémico
de comienzo neonatal

d. Los sindromes autoinflamatorios induci-
dos por el frio

e. El sindrome de hiper-IgD

La respuesta correcta es la b

Este sindrome corresponde a la antigua
fiebre de Hibernian que ocurre en personas
irlandesas y escocesas, aunque también
afecta a otras etnias. Se hereda con carac-
ter autosémico dominante y puede presen-
tarse desde la infancia hasta los 40 afos,
aunque en la mitad de los casos debuta en
la primera década de la vida. Los ataques
febriles recurren sin periodicidad regular y
duran desde 5 dias hasta mas de 2 sema-
nas. Los sintomas y signos mas tipicos son
los referidos anteriormente, que los pre-
sentan hasta el 80% de los pacientes. El

diagnostico se confirma por andlisis gené-
tico demostrando la mutacion en el gen
TNFRT.

Los sindromes inflamatorios multisisté-
micos neonatales (opcién ¢) comienzan des-
de los primeros meses de vida. La periodi-
cidad de los episodios es muy andrquica y
los lactantes con estos sindromes tienen
siempre afectacion neuroldgica que oscila
desde déficit focales hasta convulsiones y
retraso psicomotor, ademas de otros sinto-
mas acompanantes como artritis, exantema
y fiebre.

En los sindromes autoinflamatorios indu-
cidos por el frio (opcién d), existe el ante-
cedente previo de exposicién al frio (por
ejemplo, bafarse en una piscina) que es el
responsable de la liberacién de citoquinas y
mediadores inflamatorios que desencadenan
el cuadro, caracterizado por fiebre, artral-
gias, artritis y exantemas urticariales o de otro
tipo.

En la tabla Ill se expone el diagnéstico di-
ferencial de los sindromes de fiebre perio-
dica mas frecuente.

El paciente continud con episodios febri-
les de 4-5 dias de duracion, de comienzo

TABLA lIl. Diagnéstico diferencial de los sindromes periédicos mas frecuentes

PFAPA N. ciclica FMF SHID TRAPS
Comienzo Casi Habitual Comin Casi siempre Variable
< 5 afios siempre (< 1 aho)
Duracion fiebre 4 dias 5-7 dias 2 dias 4 dias Dias o semanas
Periodicidad 4 semanas 21 dias Irregulares 4-8 semanas Semanas o
(3-4 meses) (irregular) anos
Sintomas Fiebre, Ulceras, Poliserositis, Dolor abdomial,  Mialgias migratorias,
faringitis, gingivitis, placas rashes, artralgias, ~conjuntivitis,
aftas septicemia, erisipeliformes,  esplenomegalia ~ Edema periorbitario,
bucales peritonitis dolor abdominal placas eritematosas

y escrotal

centrifugas

N.: neutropenia; PFAPA: fiebre periddica, estomatitis aftosa, faringitis y adenopatia cervical; TRAPS: fiebre periédica asociada al
receptor del TNF; FMF: fiebre mediterranea familiar; SHID: sindrome de hiper IgD.
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brusco, con cefalea, cada 3-5 semanas. En
casi todos ellos, habia faringitis, exudativa o
no, y en algunas aftas bucales de tamano va-
riable. La prednisona a 1 mg/kg hacia de-
saparecer la fiebre pero los episodios conti-
nuaron. Se decidio amigdalectomia. El
paciente ha estado asintomatico, sin nuevas
recurrencias 18 meses después. Aunque la
mejoria de este paciente coincidio con la
amigdalectomia, tampoco puede excluirse
que la mejoria se deba a la propia historia
natural de la enfermedad.

DIAGNOSTICO FINAL

Sindrome PFAPA (fiebre periddica, esto-
matitis aftosa, faringitis, adenopatia cervical)
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CASO CLINICO

Recién nacido de 41 semanas de edad
gestacional y 3.430 gramos de peso, primer
hijo de una madre de 31 afios, con emba-
razo controlado de curso normal. A los 3,5
dias ingresa por presentar fiebre de varias
horas de evolucion que no cede con me-
dios fisicos. Embarazo controlado con se-
rologias normales y ecografias prenatales
acordes. Cultivo recto-vaginal negativo para
Streptococcus agalactiae (SGB). Sin fiebre,
ni leucocitosis preparto. Parto espontaneo
monitorizado, no instrumental, vaginal, ce-
falico, amniorexis 30 minutos antes, liqui-
do amnidtico claro en cantidad normal. Ap-
gar 9/10. No precisé reanimacion. La madre
presenta cuadro febril desde hace 36 ho-
ras.

Ante el proceso febril de este recién naci-
do, todo lo siguiente es cierto, excepto

a. La primera sospecha diagnéstica es que
se trate de un proceso infeccioso

b. Entre las causas de fiebre, se debe pensar
en deshidratacion

c. No debe ser una infeccion del tracto uri-
nario (ITU), dado que no se refiere mal-
formacion renal

d. Si fuera un proceso infeccioso bacteriano,
los principales agentes causantes serian
el SGB o el Escherichia coli

RECIEN NACIDO A TERMINO CON FIEBRE

e. En caso de infeccién, la transmision ver-
tical es la via mas probable de adquisi-
cién del germen en este recién nacido

La respuesta correcta es la c

Ante un recién nacido a término con fie-
bre, la primera sospecha diagnéstica es que
se trate de un proceso infeccioso. Dada la ma-
yor prevalencia de la infeccién bacteriana, el
primer objetivo serd revisar la historia ma-
terna y del parto buscando factores de ries-
go de infeccion, ya que en un recién nacido
sano, la via mas frecuente de infeccion sera
la transmision vertical (opcion e). Aunque la
incorporacién del programa de deteccién de
madres portadoras de SGB en el embarazo ha
permitido disminuir la incidencia de sepsis
neonatal, no la ha erradicado, de tal forma
que, junto con el E. coli, son los agentes mas
frecuentes causantes de sepsis neonatal de
transmision vertical (opcién d). Una explora-
cién clinica detallada y estudios analiticos
permitiran descartar o confirmar la misma. El
no evidenciar una malformacién renal no per-
mite descartar una infeccién urinaria. La po-
bre ingesta con deshidratacion, o el excesivo
calor ambiental, deben ambos tenerse siem-
pre en cuenta como causas de hipertermia en
el recién nacido (opcién b) (Tabla I).

En la exploracion clinica destaca decai-
miento, hipotonia, mala perfusion periféri-
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TABLA I. Datos de la historia que ayudan a la

orientacion diagndstica en RN con hipertermia

Factores de riesgo de infeccion
e Bolsa rota prolongada (> 24 horas)

e Portadora de SGB

e Fiebre materna

e Infeccién urinaria en el embarazo

e Patologia infecciosa durante el embarazo
Nutricion

e Técnicas de alimentacion

Posibilidad de hipertermia por yatrogenia
e Calor ambiental
e Excesiva ropa

SGB: Streptococcus agalactiae del grupo B.

ca, gradiente térmico, polipnea con buena
ventilacion bilateral. Sin soplos con pulsos
peritéricos palpables y simétricos, sin apre-
ciarse visceromegalia. Fontanela normoten-
sa. Peso 3.380 g. T axilar 38,4 °C, FC 150
Ipm, FR 76 rpm, TA 80/46/60 mmHg. El he-
mograma con recuento leucocitario, mues-
tra 20.900 leucocitos/mm?3; indice infeccio-
so neutrofilos imaduros/maduros (11): 0,09;
PCR 4,8 mg/dL; plaquetas 202.000 mm?3. lo-
nograma: normal.

En esta situacion, ;cudl seria su actitud?

a. Realizar puncién lumbar y urocultivo

b. Iniciar tratamiento antibiético con ampi-
cilina y aminoglucésido

c. Iniciar tratamiento antibiético con vanco-
micina y aminoglucésido

d. Demorar antibioterapia hasta conocer el
resultado de los cultivos

e. No iniciar tratamiento antibiético porque
no existe desviacion izquierda

Las respuestas correctas son laay la b

Los datos sugieren efectivamente proceso
infeccioso sin foco claro, con decaimiento e
hipotonia, por lo que se debera realizar pun-
cién lumbar y urocultivo (opcion a) e iniciar

tratamiento antibi6tico con ampicilina y ami-
noglucdsido (opcién b), antibioterapia de am-
plio espectro que en principio sera eficaz
para infecciones por SGB y E. coli. El empleo
de vancomicina podria estar justificado si se
sospecha proceso causado por estafilococo,
bien por la presencia de catéteres intravas-
culares o por lesiones cutaneas (opcién c).
En un recién nacido con sospecha de infec-
cion, se debe iniciar de forma empirica tra-
tamiento antibiético de amplio espectro ante
la elevada morbilidad y mortalidad que pre-
senta la sepsis neonatal (opcion d). Si bien la
desviacion izquierda con presencia de for-
mas inmaduras en sangre periférica es un in-
dicador sensible de infeccion en el recién na-
cido, su ausencia no descarta infeccién sobre
todo en fase precoz (opcion e).

Los dias siguientes permanece con acep-
table estado general, febricula inconstante,
buena tolerancia digestiva y mejoria de la vi-
talidad. Se practico puncion lumbar cuyo re-
sultado fue: 10 células/mm?, proteinas y glu-
cosa normales, y una ecografia abdominal
(5° dia) que muestra un higado de tamano
y morfologia normal con ectasia piélica bi-
lateral de 0,6 cm. Hemocultivo, urocultivo y
cultivo de LCR estériles. En torno a los 7-8
dias de vida, se aprecia de nuevo fiebre, mala
perfusion periférica, distension abdominal,
hepatomegalia de 3 cm con buena toleran-
cia digestiva y transito intestinal normal. En
el hemograma presenta: indice neutrofilos
inmaduros/neutrofilos totales (11) 0,29 con
PCR 5,58 mg/dL, por lo que se sustituye gen-
tamicina por cefotaxima y se realiza Rx de
abdomen (Fig. 1), suspendiendo la alimen-
tacion enteral.

Entre las posibilidades diagnésticas a consi-
derar lo mas probable es que se trate de:

a. Enterocolitis necrotizante
b. V6lvulo intestinal
c. Rotura hepatica
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Figura 1. Rx de abdomen.

d. Hepatopatia con hepatomegalia
e. Todas ellas

La respuesta correcta es la d

La presencia de buena tolerancia digestiva
con transito intestinal normal, asi como la au-
sencia de neumatosis intestinal en la radio-
grafia de abdomen, con una distribucién nor-
mal, salvo desplazamiento por hepatomegalia
del aire intestinal, permiten descartar que este
empeoramiento sea debido a un cuadro de
enterocolitis necrotizante (opcién a), o de mal-
rotacién con vélvulo intestinal (opcién b). En
ambos casos, desde un punto de vista clinico
existira mala tolerancia digestiva (rechazo de
las tomas, vémitos), asi como probablemen-
te presencia de sangre macroscopica en he-
ces. La rotura hepatica (opcion c) es una en-
tidad grave, con mortalidad elevada, mas
frecuente en recién nacidos macrosémicos
con parto traumatico, y su aparicion suele ser
algo mas precoz, cursando con anemizacion
progresiva que puede ser intensa e incluso
producir cuadro de shock. En este paciente
seria adecuado evaluar hepatopatia con he-
patomegalia y sus posibles causas (opcién d).

En las horas siguientes, contintia con fie-
bre, empeora el estado general, presenta mal
color, polipnea, quejido, disociacion tora-
co-abdominal y gran distension abdominal
con abdomen duro y doloroso, hepatome-
galia de 5 cm sin signos de irritacion peri-
toneal. La analitica muestra como datos mds
significativos: GOT 5.517 Ul/L; GPT 1.271
Ul/L; hipoglucemia (glucemia 45 mg/dL);
amonio: 287 mg/dL. Estudio de coagulacion:
no coagula; plaquetas 40.000 mm3; cuerpos
reductores en orina: negativos. Acidosis
metabdlica progresiva con lactato de 15
mmol/L. Precisa expansion de volumen y ad-
ministracion de soporte hemodinamico con
dopamina (dosis maxima de 22 pg/kg/min),
dobutamina (dosis maxima 22 pg/kg/min)
y adrenalina (dosis maxima 3 ug/kg/min) por
cuadro de shock, intubacion traqueal y so-
porte respiratorio. Debido al fallo hepatico
con coagulopatia se administra plasma fres-
co congelado, fibrinégeno, complejo pro-
trombinico, sin mejoria, falleciendo a las
pocas horas en el contexto de fracaso mul-
tiorganico.

;A que cree que puede ser debida la hepa-
titis neonatal fulminante en este paciente?

a. Galactosemia

b. Infeccion virica

c. Enfermedad mitocondrial
d. Tirosinemia

e. Hemocromatosis

La respuesta correcta es la b

Este paciente muestra una insuficiencia
hepatica fulminante con coagulopatia de
consumo que ha evolucionado a fracaso
multisistémico y muerte. Si bien las enfer-
medades metabdlicas como la galactosemia
(opcidn a), tirosinemia (opcion d), enfer-
medades de la cadena mitocondrial (opcion
¢) y hemocromatosis (opcién e), pueden pro-
ducir hepatitis neonatal; su debut no suele
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ser tan brusco, ni su desenlace tan rapido.
Su diagnéstico diferencial debe plantear-
se, pero siempre tras haber iniciado el tra-
tamiento antiviral con aciclovir, ante la po-
sibilidad de que se trate de una infeccién
por virus herpes simple (VHS). Datos como
fiebre o clinica sugestiva de infeccién con
bacteriologia negativa, empeoramiento a pe-
sar de dieta absoluta, deben hacer pensar
en la posibilidad de que el proceso sea cau-
sado por una infeccién virica y en particu-
lar por el virus herpes simple. La infeccion
neonatal por VHS es una entidad no muy
frecuente pero cuyas consecuencias en
cuanto a morbi/mortalidad en el recién na-
cido son muy graves. La incidencia es muy
variable y oscila entre 1/3.200 y 1/20.000
recién nacidos vivos.

En relacion con la infeccién neonatal por vi-
rus herpes simple, no es cierto que:

a. La mayor mortalidad en las infecciones
neonatales por VHS se asocia a la menin-
gitis/encefalitis

Las formas de presentacion diseminada o

sistémica son mas precoces que aquellas

con afectacion del sistema nervioso cen-
tral (SNC)

c. Un tratamiento antiviral precoz de las le-
siones en piel y mucosas disminuye la in-
cidencia de formas diseminadas y la afec-
tacion del SNC

d. Las manifestaciones clinicas iniciales de
una afectacién sistémica pueden ser in-
distinguibles de un cuadro séptico

e. La mayoria de los casos de infecciéon neo-
natal por VHS estn producidos por VHS-2

s

La respuesta correcta es la a

La infeccién neonatal por VHS puede ma-
nifestarse como una enfermedad disemina-
da con afectacion posible de varios 6rganos,
incluyendo pulmén, higado, glandulas adre-
nales, piel, ojos y cerebro, o como una infec-

TABLA 1. Formas de presentacion de la infeccion
neonatal por virus herpes simple
Infeccion piel-ojos-mucosa

Infeccion diseminada o sistémica
Infeccion del sistema nervioso central (SNC)

cion del SNC (meningitis y/o encefalitis) con
o sin lesiones de piel, o bien una infeccién li-
mitada a piel, ojos y/o mucosas (Tabla Il). Los
sintomas aparecen mds precozmente en las
formas cutaneas y sistémicas, en torno a los
7-10 dias, mientras que la afectacién del SNC
suele ser mas tardia entre los 16 y 19 dias de
vida. Los diferentes grados de lesion tienen va-
lor predictivo de morbi-mortalidad. El trata-
miento antiviral precoz de las formas cutaneas
ha disminuido la proporcion de formas sisté-
micas, que han pasado de un 50-66% a un
25% (opcién ). La mortalidad en las formas
sistémicas suele ser debida a coagulopatia gra-
ve con disfuncién hepdtica y/o afectacion pul-
monar. La lesion del SNC se produce en un
tercio de los recién nacidos con infeccion por
VHS, manifestdndose con letargia y crisis con-
vulsivas afectando a cualquier parte del cere-
bro, a diferencia de la tipica predileccion del
|6bulo temporal que se ve en encefalitis por
herpes en otros periodos. La mayoria de las
infecciones neonatales estan causadas por el
VHS-2 (opcion e), pero hasta un 30% estan
producidas por el VHS-1.

Ante los datos de hepatopatia se inicia tra-
tamiento con aciclovir intravenoso, una vez
extraidas muestras de sangre para estudio de
virus y metabolopatias.

:Qué es cierto en el tratamiento de una in-
feccion neonatal por VHS?

a. La dosis recomendada de aciclovir intra-
venoso es 30 mg/kg/dia

b. El intervalo de administracion es cada 8
horas, no viéndose afectado por la edad
gestacional



Recién nacido a término con fiebre

227

c. La dosis recomendada de aciclovir intra-
venoso es de 45 mg/kg/dia

d. La dosis recomendada de aciclovir intra-
venoso es de 60 mg/kg/dia

e. La dosis depende de la edad gestacional

La respuesta correcta es la d

La introduccién del tratamiento antiviral
con aciclovir ha permitido mejorar el pro-
néstico de la infeccién por herpes simple neo-
natal. Antes del tratamiento antiviral la mor-
talidad a lo largo del primer afio de vida en
casos de afectacion sistémica era de un 85%
y hasta un 50% en las lesiones del SNC, ha-
biendo disminuido hasta un 29% en las for-
mas diseminadas y un 4% en las del SNC. Se
ha visto que un tratamiento precoz, sobre todo
en casos que debutan con lesiones cutaneas
(Fig. 2), disminuye la incidencia de formas sis-
témicas, la mortalidad de las mismas e inclu-
so parece que las secuelas en la afectacion
del sistema nervioso central. Para realizar un
tratamiento precoz, un alto indice de sospe-
cha e incluso el empleo de antivirales empi-
ricos en recién nacidos con sospecha de in-
feccion, sobre todo en presencia de funcion
hepatica alterada, son estrategias terapéuticas
a tener en cuenta. Se ha visto una mayor efec-
tividad y mejor pronéstico en recién naci-
dos con infeccién por VHS empleando dosis
de 60 mg/kg/dia (opcién d) en relacién a 30
y 45 mg/kg/dia (opciones ay ¢). La dosis dia-
ria se fracciona en 20 mg/kg/8 horas (opcion
b), debiendo plantearse un aumento del in-
tervalo en recién nacidos prematuros, en re-
lacion con el aclaramiento de creatinina.

En relacion con el tratamiento con aciclo-
vir en una infeccién por VHS neonatal todo
lo siguiente es cierto, excepto

a. La duracién del tratamiento en casos de
enfermedad del SNC serd de 4 semanas

b. En las infecciones sistémicas, la duracién
del tratamiento ha de ser de 21 dias

.___"Q

Figura 2. Ejemplo de lesion cutanea producida por VHS.

c. La duracién del tratamiento en casos de
manifestacion exclusivamente cutaneo-
mucosa serd del14 dias

d. Se debe hacer una monitorizacién de la
cifra de neutrdéfilos por riesgo de neutro-
penia

e. En pacientes con infeccion del SNC se
debe comprobar al finalizar el tratamien-
to, histoquimica normal del LCR y nega-
tivizacion de la reaccién de cadena po-
limerasa (PCR)

La respuesta correcta es la a

La duracién del tratamiento con aciclovir
en las infecciones neonatales por VHS debe
ser de 14 dias para las formas mucocutaneas
(opcién ) y de 21 dias en caso de enferme-
dad sistémica o del SNC (opcion b). Ademas,
en aquellos pacientes con afectacién del SNC,
se debe realizar puncién lumbar al finalizar
el tratamiento con el fin de comprobar una
normalizacion de los pardmetros citoquimi-
cos del LCR, asi como una negativizacién de
la PCR para HVS en LCR (opci6n e). En aque-
llos pacientes que, a pesar de 21 dias de tra-
tamiento con dosis altas de aciclovir (60
mg/kg/dia), presentan PCR positiva para VHS
en el LCR, deberdn continuar con el trata-
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miento hasta la negativizacion de la misma.
Deben monitorizarse la cifra de neutréfilos to-
tales por riesgo de neutropenia (opcién d). La
secuela mas significativa después de una in-
feccion por HVS es la alteracion neurolégica.
Son posibles las recurrencias cutaneas, ha-
biéndose propuesto la utilizacién de trata-
miento oral con aciclovir para evitarlas, pero
esta estrategia es controvertida ante el riesgo
de neutropenia y por haberse descrito un caso
de enfermedad de SNC en un prematuro con
esta pauta.

Las siguientes determinaciones, excepto una,
son Utiles para el diagndstico de infeccién
neonatal por VHS:

a. Cultivo de virus de muestra obtenida por
raspado de lesiones cutaneas

b. Determinacién de serologia para virus her-
pes

c. Cultivo de VHS en sangre, muestra ocular
y/o nasofaringea

d. PCR en LCR en las formas de afectacién
del SNC

e. PCR en sangre en las formas diseminadas

La respuesta correcta es la b

El estudio serolégico (opcion b) es de poca
utilidad para el diagnéstico de infeccién neo-
natal por VHS, dada la adquisicion de IgG
transplacentaria. El cultivo de virus constitu-
ye el método de diagnéstico definitivo para
documentar una infeccién por VHS. Este cul-
tivo se puede hacer a partir de lesiones cu-
taneas, ojos o nasofaringe, sangre (opcion c)
o LCR. En lo dltimos afios, el empleo de téc-
nicas de PCR ha permitido su empleo en
muestras de sangre y/o LCR (opciones e y d).
La sensibilidad de la PCR en LCR oscila en-
tre 75-100% con una especificidad entre 71-
100%, en aquellos casos con afectacion del
SNC. La PCR en sangre para VHS parece de
mayor utilidad en las formas diseminadas.
Antes del inicio del tratamiento antiviral se

recogeran muestras por raspado de lesiones
cutaneas o de mucosas si las hubiera, y mues-
tras de frotis ocular o nasofaringeo, en me-
dio especial para cultivo de VHS. Ademads se
realizara extraccion de sangre para cultivo
de VHS y PCR de VHS y muestras de LCR
para estudio citoquimico, cultivo y PCR VHS.

En esta paciente, la confirmacion diag-
nostica se obtuvo por PCR en sangre que fue
positiva para VHS-1, no detectandose IgG
para VHS. El estudio necropsico mostro le-
siones de infeccion sistémica por virus her-
pes simple con necrosis hepatica submasiva
herpética y hemorragica y adrenalitis herpé-
tica bilateral, sin afectacion del SNC.

Todo lo siguiente, relacionado con la trans-
mision del VHS, es cierto excepto:

a. La transmision del VHS al RN puede ser
prenatal, intraparto o postnatal

b. La presencia de anticuerpos neutralizan-
tes frente al VHS disminuye el riesgo de
infeccién neonatal por VHS

c. La no existencia de lesiones genitales per-
mite descartar el VHS como causa de la
infeccion perinatal por VHS

d. La transmisién intraparto es la principal
causa de transmision del VHS-2 al RN

e. Puede existir transmisién postnatal del VHS

La respuesta correcta es la ¢

La transmision del VHS al RN se realiza
en un 5-6% prenatalmente por via hematoé-
gena, o por infeccién ascendente (opcién a).
La via mds frecuente es la transmisién in-
traparto (opciones a y d), que causa un 85%
de las infecciones neonatales por VHS, de-
bido probablemente a la diseminacién asin-
tomdtica que tiene lugar en mujeres que ad-
quieren la infeccion en el tercer trimestre de
la gestacion; también por el hecho de que
todavia no se ha producido la seroconver-
sién en el momento del parto. Se ha com-
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probado cémo efectivamente el estado se-
rolégico materno influye, siendo mayor el
riesgo de transmisién, en aquellas serone-
gativas tanto para el VHS-1 como para el
VHS-2 o0 VHS-2 seronegativas y ademas las
manifestaciones en el recién nacido que re-
sulta infectado son mds leves si existen anti-
cuerpos neutralizantes adquiridos por via
transplacentaria (opcién b). Puede existir
transmision postnatal del VHS (opciones a'y
e) a partir de lesiones peribucales de perso-
nas en contacto con el recién nacido.

Todas, excepto una de las estrategias si-
guientes, pueden ser empleadas para pre-
venir la transmision perinatal del VHS al re-
cién nacido:

a. Cesarea ante la presencia de lesiones ac-
tivas

b. Administracién de tratamiento oral su-
presivo al final de la gestacion

c. Abstinencia sexual en mujeres seronega-
tivas al final de la gestacién

d. Evitar monitorizacién invasiva intraparto
en mujeres seropositivas

e. Vacunacion neonatal frente al VHS

La respuesta correcta es la e

La mejor forma de evitar la infeccién neo-
natal seria prevenir la transmision perinatal
del VHS, pero esto puede ser dificil dado que
la mayoria del contagio del recién nacido se
produce en el momento del parto, como con-
secuencia de la diseminacién asintomatica
en mujeres que adquieren la infeccién en
el tercer trimestre de la gestacion (Tabla 1l).
Por ello es crucial prevenir la infeccién de la
madre en el tercer trimestre. En este aspecto,
factores como el estado serolégico de la ma-
dre en relacién con el VHS-1 y/o VHS-2, con
riesgo de primoinfeccién y/o de reactivacion,
conocimiento de la situacién de la pareja en
relacién al VHS, pueden orientar sobre el ries-
go real de esta mujer de adquirir esta infec-

TABLA III. Factores que influyen en la transmision

perinatal de VHS

e Adquisicion de herpes genital en el tercer tri-
mestre

e Reactivacion de una infeccion latente por VHS-
2 en el parto

e Infeccién genital por VHS-1 en relacién a in-
feccion genital por VHS-2

* Procedimientos obstétricos invasivos
Discordancia seroldgica entre los padres

e Parto vaginal vs. cesarea

VHS: virus herpes simple.

cién y permitiran aconsejar sobre las medi-
das de prevencién. Recientemente se estd
evaluando el empleo de terapia oral con aci-
clovir al final de la gestacién (opcién b) para
evitar reactivaciones en el momento del par-
to. Aunque su empleo ha disminuido la rea-
lizacién de cesdreas, no se ha eliminado el
riesgo de infeccién neonatal. A pesar de un
mayor uso de esta estrategia en los Gltimos
afios, la aparicion de afectacion del SNC, en
un recién nacido sometido a un tratamiento
prolongado para evitar la reactivacién, ha
obligado a considerar la necesidad de estu-
dios mas amplios, principalmente de seguri-
dad en el recién nacido. En situaciones con
lesion genital activa en el momento del par-
to, la realizacion de cesarea (opcion a) dis-
minuye el riesgo de transmisién y es una re-
comendacién cuando existe lesion genital
por HVS o lesiones prodrémicas. En mujeres
seropositivas para VHS-2, el empleo de mo-
nitorizacion fetal invasiva debe ser utilizado
con cuidado (opcién d). Aunque se llevan
afos investigando sobre una vacuna para el
virus herpes, todavia no se ha encontrado
la composicién adecuada para su empleo en
mujeres seronegativas en la prevencion de la
infeccion neonatal por VHS (opcién e).

DIAGNOSTICOS FINALES

Infeccién herpética neonatal diseminada
Hepatitis herpética neonatal
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CASO CLINICO

Varén de 5 anos y 10 meses de edad que
consulta en el servicio de urgencias por cua-
dro febril de 3 dias de evolucién acompa-
Aado de tos persistente, astenia y anorexia.

Antecedentes familiares: tio materno afec-
to de linfoma de Burkitt.

Antecedentes personales: procesos respi-
ratorios de repeticion acompanados de bron-
coespasmo, durante los dos primeros anos
de vida. Neumonia-atelectasia a los 18 me-
ses. Prueba del sudor negativa en hospital
comarcal.

Amigdalectomizado, adenoidectomizado
y drenajes timpanicos por otitis serosa a los
3 anos.

Curva ponderal lenta.

Historia previa: permanece asintomatico
hasta cinco meses antes de la consulta en el
Servicio de Urgencias por presentar diversos
episodios febriles intermitentes acompana-
dos de tos y sibilancias ocasionales.

Peso en limites bajos de la normalidad.

Exploracion fisica: peso: P3; talla: P25; T*:
38,7 °C; TA: 110/60 mmHg; FC: 142 Ipm;
FR: 50 rpm; SatO.: 86%.

Regular estado general. Impresiona de en-
fermedad moderada. Palidez de piel y mu-
cosas. Torax normoconfigurado. Polipnea.
Tiraje sub e intercostal moderado. AC: tonos
puros y ritmicos; sin soplos. AP: hipoventi-
lacion alveolar generalizada con alguna si-

NINO CON FIEBRE Y TOS PERSISTENTE
A. Salcedo Posadas

bilancia aislada. Abdomen blando, depresi-
ble, ligeramente distendido; no se palpan
masas ni organomegalias. Resto normal.

Con estos datos, ;cudl seria el diagnéstico
clinico mas apropiado?

a. Crisis asmatica

b. Infeccion respiratoria de vias bajas

c. Obstruccion de vias respiratorias altas
d. Insuficiencia cardiaca congestiva

e. Cetoacidosis diabética

La respuesta mas correcta es la a

Ante un nifio con estas caracteristicas cli-
nicas y los antecedentes anotados previa-
mente lo mds légico es pensar en una crisis
asmatica (opcién a) como causa mas fre-
cuente y posible, aunque no seria una crisis
asmatica habitual con sibilancias claramen-
te audibles; no obstante, nunca se debe ol-
vidar el signo ominoso de silencio ausculta-
torio en crisis asmaticas graves. Una infeccion
respiratoria de vias bajas (opcién b) no pue-
de descartarse pero no seria la primera op-
cién. Una obstruccion de via alta (opcién c)
es improbable al no existir estridor. No exis-
ten datos sugestivos de afectacién cardiaca
(opcién d); no hay taquicardia con ritmo de
galope ni ruidos cardiacos sugestivos de car-
diopatia, tampoco existen signos de insufi-
ciencia cardiaca congestiva como crepitan-
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tes basales bilaterales en la auscultacién pul-
monar. La presentacién ocasional en ninos
de alteraciones metabdlicas como hiperglu-
cemia en el debut de una diabetes infantil
(opcién e) es extremadamente rara y la po-
lipnea presente en estos nifios, secundaria a
la acidosis metabdlica, no suele ir asociada
a otros signos de afectacion respiratoria, aun-
que a veces el desencadenante puede ser un
proceso infeccioso.

Es diagnosticado de crisis de broncoes-
pasmo, recibiendo tratamiento con bronco-
dilatadores de accion corta y corticoide oral
sin mejoria, por lo que se ingresa para tra-
tamiento de su afectacion respiratoria con
broncodilatadores, corticoides sistémicos y
O; para mantener saturaciones > 94%.

Evoluciona desfavorablemente con au-
mento de las necesidades de O. y fiebre alta.

:Cual seria su primera elecci6n en cuanto a
pruebas a hacer o actitud terapéutica a to-
mar en ese momento?

a. Realizar analisis de sangre (hemogramay
PCR)

b. Pedir radiografia de térax

c. Pedir gasometria arterial

d. Iniciar tratamiento con corticoides inha-
lados

e. Iniciar tratamiento con antibidticos

La respuesta mas correcta es la a (aunque
también la b seria adecuada)

Es imperativo hacer andlisis de sangre (op-
cién a) para valorar recuento leucocitario y
reactantes de fase aguda ante la falta de res-
puesta al tratamiento efectuado. La radio-
grafia de térax (opcion b) se debe realizar
con el fin de descartar una complicacién de
su posible asma o detectar otra patologia que
asemeje a la crisis asmatica. Habitualmente
no se realiza gasometria arterial en nifios con
patologia aguda, ya que existen medidas no

invasivas de la hipoxemia, como es la pul-
sioximetria, y en estos casos es rara la pre-
sencia de hipercapnia; s6lo en pacientes con
grave deterioro se debe realizar gasometria
arterial (opcion c). Existen publicaciones que
demuestran el beneficio del uso de dosis al-
tas, repetidas y en intervalos reducidos de
corticoides inhalados en crisis asmaticas (lo
importante no seria la dosis total sino su dis-
tribucién en el tiempo y se ha observado que
a mayor gravedad de la crisis existe una res-
puesta mejor); no obstante, son precisos ain
estudios mas amplios bien disefados para
llevar a cabo este tipo de terapia de una for-
ma reglada. Nunca el tratamiento con corti-
coides inhalados (opcién d) debe sustituir a
los corticoides sistémicos. Por otro lado, es
previsible que este enfermo precise de anti-
bioterapia (opcién e), aunque es necesario
tener datos mds concluyentes de la existen-
cia de infeccion bacteriana.

Las pruebas complementarias realizadas
mostraban los siguientes datos: hemoglobi-
na y hematocrito normales. Leucocitosis
(28.900/mm) con desviacion izquierda (85%
neutrdfilos totales). Plaquetas: 504.000/mn.
PCR y VSG elevadas. La radiografia (Fig. 1)
muestra signos de hiperinsuflacion pulmo-
nar con infiltrados perihiliares peribronquiales
y en bases, sin evidenciarse signos de con-
densacion.

Debido a la persistencia de la hipoxemia,
fiebre elevada, observacion durante el ingre-
so de expectoracion verdosa, y la presencia
de datos analiticos sugestivos de infeccion
bacteriana, se diagnostica de probable in-
feccion del tracto respiratorio inferior (ITRI) y
se decide tratamiento antibiético.

:Qué factor considera menos importante
para realizar una eleccién adecuada del an-
tibiotico?

a. Edad
b. Recuento leucocitario
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Figura 1. Radiografias anteroposterior y lateral de térax que evidencia signos de hiperinsuflacion pulmonar. Infiltrados perihiliares
peribronquiales y en bases.

c. Enfermedad de base

d. Infeccién adquirida en la comunidad o en
el hospital

e. Ambiente epidémico

La respuesta correcta es la b

El diagndstico clinico de ITRI se realiza
mediante una historia detallada con la eva-
luacion de la edad (opcion a), el cuadro cli-
nico, la estacién del aino y ambiente epidé-
mico en que se desarrolla (opcién e), y la
presencia de patologia subyacente (opcién
¢). La exploracion clinica es fundamental en
el diagndstico de ITRI sin afectacion del pa-
rénquima pulmonar, siendo precisas ademas
otras pruebas complementarias basicas como
la radiografia convencional de térax para
el diagnéstico definitivo de neumonta.

La gravedad del cuadro clinico, la edad
(opcioén a) y la presencia o no de enferme-
dad subyacente (opcién c) son muy dtiles
para la toma de decisiones, mientras que el
hemograma (opcién b) y los reactantes de
fase aguda son datos a evaluar, aunque no
sean definitivos en muchas ocasiones en
cuanto al diagnéstico de una determinada
afeccion. La medida de la saturacién de O,

es valida sobre todo para la estimacion de la
gravedad y para el control y seguimiento.

Es obvio que la adquisicién de la infec-
cién en la comunidad o en el ambiente hos-
pitalario (opcién d) va a definir el tipo de an-
tibiético que se debe elegir.

En cuanto al ambiente epidémico (opcién
e), en general, las ITRI aparecen de octubre
a abril. Es muy clara la asociacién estacio-
nal sobre todo para la bronquiolitis por VRS
(noviembre a febrero) mientras que el virus
Influenza B es mas frecuente en primavera
(marzo) y el Parainfluenza 1 en otofo. La tra-
queobronquitis y la neumonia tienen rela-
cién estacional segln la etiologia.

El hallazgo del germen causal es muy di-
ficil, y las técnicas de diagndstico rapido son
utilizadas en ciertos casos, y cada vez con
mas frecuencia, aunque son caras y no dis-
ponibles en todos los centros, sobre todo en
asistencia primaria, por lo que el diagndsti-
co va a ser eminentemente clinico y radio-
I6gico con la ayuda, ocasionalmente, de otras
pruebas complementarias seleccionadas.

Una cuestion que no se debe olvidar tam-
poco es la dificultad que existe en muchas
ocasiones en la diferenciacién entre asma e
ITRI desde el punto de vista clinico ya que
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muchas veces estan imbricadas. Las infec-
ciones virales desencadenan las crisis asma-
ticas, y puede existir una muy dudosa rela-
cién entre infeccion bacteriana y asma sin
evidencia cientifica demostrada.

Al tratarse de un nino de 5 afios de edad,
con infeccién durante la primavera, sin ha-
berse detectado ambiente epidémico, y sin
presentar una enfermedad de base conocida
salvo los procesos respiratorios referidos en
la historia.

:Cudl seria el microorganismo que se de-
tecta con mas frecuencia?

a. Staphylococcus aureus

b. Virus (VRS, Parainfluenza)
c. Hemophilus influenzae

d. Hongos

e. Streptococcus pneumoniae

La respuesta correcta es la e

Se pueden observar los gérmenes mds fre-
cuentes por grupos de edad en la tabla I. A
los 5 afos, es mas frecuente la presencia de
neumococo como germen causal.

:Qué antibidtico elegiria?

a. Amoxicilina o ampicilina

b. Macrdlido

c. Cloxacilina

d. Amoxicilina-clavulanico

e. Trimetoprim-sulfametoxazol (TMP-SMZ)

La respuesta correcta es la a

La utilizacion de un macrélido (opcion b)
es una cuestion a valorar por la edad y la ra-
diografia de térax, que no demuestra la pre-
sencia de condensacion lobar sugestiva de
neumonia neumocdcica; no obstante, la ana-
litica y la expectoracion verdosa hacen pen-
sar mds en infeccion bacteriana. No existen

TABLA I. Gérmenes mas frecuentes por grupos de
edad (por orden de frecuencia)

<1 mes
¢ Bacterias
— Streptococcus agalactiae
— Gramnegativos
— Listeria monocytogenes
e Virus
— Herpes

1 a 3 meses

e Virus respiratorios

* Bacterias
— Streptococcus agalactiae
— Chlamydia trachomatis
— Enterobacterias
- S. aureus
— Listeria monocytogenes

3 meses a 5 anos
e Virus respiratorios (mas frecuentes hasta los
3 anos)
- VRS
— Influenza A y B, Parainfluenza, metapneumovirus
— Adenovirus (3, 7 y 21)
¢ Bacterias
— Streptococcus pneumoniae (mas frecuente a par-
tir de los 3 afios)
— Chlamydophila trachomatis
— H. influenzae (no vacunados)
— Mycoplasma pneumoniae
- S. aureus

> 5 anos
e Bacterias
— Mycoplasma pneumoniae
— Streptococcus pneumoniae
e Virus
— Influenza
— Parainfluenza
— Adenovirus
e Otros
— Chlamydophila, Coxiella
— Moraxella, Legionella (rara)

datos sugestivos de infeccién por S. aureus
que indiquen la utilizacién de antiestafilo-
cécicos (opcién ¢) o por otros gérmenes sen-
sibles a TMP-SMZ (opcién e). La eleccién en-
tre amoxicilina/ampicilina (opcién a) y
amoxicilina-clavulanico (opcién d) se hara
segln si el paciente ha sido vacunado de H.
influenzae o no. En los vacunados, como era
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este caso, se hara tratamiento con amoxici-
lina o ampicilina (opcién a).

Tras el tratamiento con ampicilina i.v. se
observa una discreta mejoria, aunque sigue
febril y, a pesar de no precisar O, persiste
expectoracion verdosa y apetito escaso.

Ante la lenta respuesta al tratamiento an-
tibiético tras 48 horas.

:Qué seria lo menos adecuado realizar en
ese momento?

a. Mantener antibiético i.v. en espera de re-
solucion

b. Ver resultados de hemocultivo ya realiza-
do al ingreso

c. Realizar cultivo de secreciones

d. Hacer Mantoux

e. Retirar el antibidtico ante la escasa res-
puesta

La respuesta correcta es la e

Mantener el antibiético (opcién a) es ade-
cuado en muchos casos en los que se espe-
ra la resolucion de la enfermedad y el pa-
ciente no presenta signos de enfermedad
grave, en cuyo caso lo indicado serfa reali-
zar cambio de antibidtico, nunca retirarlo (op-
cion e); en este caso el cambio a amoxicili-
na-clavulanico con altas dosis de amoxicilina
o0 uso de cefotaxima o vancomicina si se sos-
pecha de la existencia de infeccion por neu-
mococo resistente seria oportuno. Los he-
mocultivos (opcion b), realizados al ingreso,
fueron estériles como es habitual. El Mantoux
(opcién d) fue negativo y en el cultivo de es-
puto (opcién c) se detecto la presencia de H.
influenzae B lactamasa positivo, Pseudomo-
nas aeruginosay S. aureus.

En resumen se trata de un paciente de casi
6 afios de edad con antecedente de proce-
sos respiratorios de repeticion con bronco-
espasmo asociado, en ocasiones, y neumo-

nia-atelectasia a los 18 meses, que perma-
necio asintomatico desde los 2 a los 5 anos
y medio en que reinicié la sintomatologia
respiratoria con infecciones recurrentes. En
la historia aparece curva ponderal lenta y se
realizo una prueba del sudor en hospital co-
marcal con resultado negativo.

Durante este ultimo ingreso, los hemo-
cultivos fueron estériles, el Mantoux fue ne-
gativo y en el cultivo de esputo se detecta-
ron los gérmenes definidos con anterioridad.

Se decide, tras obtener resultados de de-
teccion de gérmenes en esputo, cambio del
antibiético pautado a ceftazidima y tobra-
micina (Tabla Il 'y Algoritmo 1), con buena
evolucion clinica y funcional evaluada me-
diante espirometria basal (Fig. 2). Al alta es-
taba prdcticamente asintomatico.

:Cual es su diagnéstico?

a. Inmunodeficiencia

b. Asma con infeccién sobreanadida

c. Fibrosis quistica

d. Reflujo gastroesofagico con aspiracion re-
currente e infecciones secundarias de re-
peticion

e. Cuerpo extrafio en via aérea

La respuesta correcta es la c

La presencia de infecciones recurrentes
junto con un desarrollo ponderal anormal
podrian hacer pensar en una inmunodefi-
ciencia (opcién a), aunque no es habitual la
existencia de infecciones respiratorias sola-
mente, sin afectacién de otros érganos; tam-
poco es légica la casi ausencia de sintoma-
tologia de los dos a los cinco afios. Durante
los primeros afos de su vida este nifio fue
diagnosticado de sibilancias recurrentes y
probable asma con posterioridad, aunque la
respuesta a broncodilatadores y corticoides
inhalados era muy errdtica (opcién b). La de-
teccion de gérmenes muy sugestivos de fi-
brosis quistica (FQ) (opcion ¢) en las secre-
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TABLA 1. Tratamiento exacerbacién-primer aislamiento-infeccion crénica segin gérmenes

Germen Antibiético Via Situacion
H. influenzae Amoxicilina-clavulanico Oral Exacerbacion
Cefalosporinas de 2°-3? generacién
S. aureus Cloxacilina Oral/i.v. Exacerbacion
Cefalosporinas de 2°-32 generacion Oral
TMP-SMZ. Rifampicina. Ac. fusidico ~ Oral
P. aeruginosa Ciprofloxacino Oral/i.v. Primer aislamiento/exacerbacion

Ceftazidima + aminoglucésido
Colimicina/tobramicina

P. aeruginosa
multirresistente

Seglin antibiograma

TMP-SMZ
Seglin antibiograma

B. cepacia/
A. xylosoxidans/
S. maltophilia

S. aureus meticilin TMP-SMZ/linezolid

resistente Vancomicina/teicoplanina

Micobacterias Segtin grupo

atipicas

54 54
O__'_'_'_'_ O L L T T T
N~ ] 1 2
Exacerbacion

respiratoria Post antibioterapia i.v.

Figura 2. Espirometria basal, curva flujo-volumen antes y des-
pués del tratamiento antibiético mostrando un patrén obstruc-
tivo en imagen del lado izquierdo y patrén normal en lado de-
recho.

ciones de este enfermo apoya el diagndstico
de esta enfermedad, sobre la base de proce-
sos respiratorios recurrentes con mala res-
puesta a terapia antiasmatica y el desarro-
llo ponderal inadecuado. La casi ausencia de
sintomatologia de los dos a los cinco afos es
encontrada en ocasiones en pacientes con
fibrosis quistica sin gran afectacion, en los
que existe una clinica poco expresiva que
puede pasar desapercibida para los padres o

i.v. Exacerbacion grave

Inhalada Primer aislamiento/infeccién cronica
Oral/i.v. Exacerbacion/infeccion cronica

Oral Exacerbacion/infeccion cronica
Oral/i.v. Exacerbacion/infeccion crénica
Oral/i.v. Exacerbacion/infeccion crénica
Oral/i.v./ Infeccion

inhalada

el mismo pediatra. Es por ello por lo que en
casos como éste es importante una alta sos-
pecha diagnéstica. De hecho, se realizo prue-
ba del sudor en centro no especializado con
resultado normal. Otro error importante es
no insistir en las caracteristicas de la tos de
estos nifos, ya que muchos de ellos tienen
tos productiva de mucho tiempo de evolu-
cién, como ocurrid en este caso al interro-
gar a fondo sobre este signo. La existencia de
reflujo gastroesofagico con aspiracién re-
currente (opcion d) es otra patologia a no ol-
vidar al igual que la presencia de un cuerpo
extrafio intrabronquial (opcién e). Una bue-
na historia clinica y la realizacion de prue-
bas dirigidas es fundamental (Algoritmo 2).
En este caso no se penso en estos diagnds-
ticos al tener claro el diagnéstico final.

Ante la sospecha de fibrosis quistica, ;cudl
es la prueba fundamental para su diagnésti-
co?

a. Estudio genético
b. Conductividad del sudor
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c. Deteccién de cloro en el sudor
d. Diferencia de potencial nasal
e. Estudio de funcién pancreatica

La respuesta correcta es la ¢

El estudio genético (opcion a) es definito-
rio para detectar las mutaciones que partici-
pan en la produccion de la enfermedad y es
importante para conocer el estado de porta-
dor, enfermo o sano, de los familiares inme-
diatos o de la futura descendencia, aunque la
“prueba oro” es el estudio de las caracteristi-
cas del sudor. Como screening se analiza la
conductividad del sudor (opcion b) mediante
el sistema Macroduct, siendo los valores = 90
mmol/L indicativos de analizar el cloro y so-
dio en el laboratorio para confirmacién diag-
néstica. Una concentracion de cloro en sudor
mayor de 60 mmol/L (opcién c) distingue a la
mayoria de los pacientes con fibrosis quistica,
siendo necesario repetirla en dos ocasiones
para el diagndstico definitivo. Los pacientes
con FQ tienen una diferencia de potencial (op-
cién d) en su epitelio respiratorio superior (mas
negativa) al de los sujetos normales, y cons-
tituye una herramienta Gtil en caso de resul-
tados repetidamente dudosos y en los que el
estudio genético tampoco sea concluyente, lo
que no ocurre en este caso. Una diferencia de
potencial inferior a -30 mV se considera nor-
mal, mientras que si es mayor de -36 mV apo-
ya el diagnéstico de fibrosis quistica. El estu-
dio de funcion pancredtica (opcion e) no es
valido estrictamente para el diagndstico de fi-
brosis quistica ya que existe un 10-15% de pa-
cientes con FQ que son suficientes pancred-
ticos (Algoritmo 3).

La conductividad del sudor fue de 105 y
98 mmol/L. La medida del cloro en el labo-
ratorio dio valores superiores a 60 mEq/L (80
y 78 mEq/L). El estudio de la funcién pan-
credtica evidencié un aumento de grasa en
heces. El estudio genético detecté la pre-
sencia de dos mutaciones del gen CFTR.

DIAGNOSTICOS FINALES

Fibrosis quistica genotipo G542X/F508 del
Exacerbacion respiratoria
Colonizacion por P. aeruginosay S. aureus
Insuficiencia pancreatica

La fibrosis quistica es la enfermedad ge-
nética letal mas frecuente en la poblacién
caucasiana. Es una enfermedad multisisté-
mica que afecta a las glandulas exocrinas y
se transmite con caracter autosémico rece-
sivo, con una incidencia de uno de cada
4.500 nacidos vivos. Se estima que un 5%
de las personas de raza blanca son portado-
ras del gen anémalo, siendo mds rara la en-
fermedad entre los individuos de raza negra
y asidticos. Aunque puede afectar al apara-
to digestivo, a las glandulas sudoriparas y al
aparato reproductor, la mayor morbimorta-
lidad viene determinada por el progresivo
deterioro del aparato respiratorio.

El diagnostico de FQ se establece por lo
general cuando el paciente retine una o mas
de las caracteristicas clinicas compatibles
con el fenotipo FQ (Tabla Ill) y la demos-
tracion de un funcionalismo anormal de
CFTR como una prueba del sudor positiva
repetida en 2 ocasiones, o presencia de 2
mutaciones FQ, o deteccion de una dife-
rencia de potencial nasal anémala.

En ausencia de rasgos clinicos caracteris-
ticos, es posible establecer el diagnéstico de
FQ en los siguientes casos:

e Existencia de un familiar de primer grado
afecto de FQ y una prueba del sudor po-
sitiva.

e Cribado neonatal positivo (incluyendo es-
tudio de mutaciones).

e Deteccién de 2 mutaciones FQ en un es-
tudio prenatal.

La norma de actuacién en casos dudosos
queda especificada en el algoritmo 3.

El tratamiento debe ser comprensivo, in-
dividualizado y multidisciplinar para con-
seguir los siguientes objetivos: prevenir la
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TABLA I1l. Caracteristicas fenotipicas sugestivas de

fibrosis quistica

Sinupatia o bronconeumopatia crénica manifesta-

da por:

¢ Colonizacion/infeccion persistente por gérmenes
encontrados habitualmente en pacientes FQ:
Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae,
Pseudomonas aeruginosa 'y Burkholderia cepacia

e Tos y produccion de esputo purulento cronicas

e Alteraciones persistentes en radiografia de térax
(bronquiectasias, atelectasias, infiltrados, hiper-
insuflacion)

e Obstruccion de las vias aéreas manifestada por
sibilancias y atrapamiento aéreo

e Poliposis nasal o alteraciones de los senos para-
nasales en radiografia convencional o tomogra-
fia computarizada

® Acropaquias

Alteraciones gastrointestinales y nutricionales

e |ntestinal: fleo meconial, sindrome de obstruc-
cién intestinal distal, prolapso rectal

e Pancreatica: insuficiencia pancreatica, pancrea-
titis recurrente

¢ Hepatica: hepatopatia crénica sugerida por el cua-
dro clinico o por caracteristicas histoldgicas de
cirrosis biliar focal o multilobular

* Nutricional: retraso de crecimiento (malnutricién
proteico-calérica), hipoproteinemia y edema,
complicaciones secundarias a déficit de vitami-
nas liposolubles

Sindromes pierde-sal: pérdida aguda de sal, alca-
losis metabélica crénica

Alteraciones urogenitales en el varén originando
azoospermia obstructiva

progresion de la enfermedad pulmonar, con-
seguir una nutriciéon éptima, promover un
control ambiental estricto, minimizar los pro-
blemas emocionales y proporcionar una vida
adecuada al paciente y a su familia. Deben
tenerse en cuenta las medidas preventivas
evitando el tabaquismo tanto activo como
pasivo, indicando la vacuna antigripal y rea-
lizando el seguimiento en una unidad mul-

tidisciplinar. El tratamiento agresivo y pre-
coz desde el punto de vista respiratorio se
basa en los siguientes aspectos: rehabilita-
cién respiratoria, ejercicio aerébico, control
de la infeccién/inflamacién con antibi6ti-
cos, antifingicos y antiinflamatorios-inmu-
nomoduladores, control de la viscosidad de
las secreciones y tratamiento de las compli-
caciones que surjan a lo largo de la evolu-
cion de la enfermedad. También se efectua-
ra tratamiento desde los puntos de vista
digestivo y nutricional.
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ALGORITMO 1. TRATAMIENTO DE LA EXACERBACION RESPIRATORIA

Criterios de exacerbacién respiratoria
Leve - moderada - grave
Inicio del tratamiento seguin leve-moderada-grave

v v
Evolucién favorable No respuesta a tratamiento
» Clinica « Clinica
« Funcional (FEV,) « Funcional (FEV,)
Finalizar tratamiento Valorar
en 2 semanas - Presencia de gérmenes resistentes

« Otros diagndsticos (ABPA)
Continuar tratamiento de base

Evaluar cumplimiento Continuar tratamiento antibidtico hasta 3 semanas
Intervencion educacional Evaluar otras terapias no antibidticas
Valorar aspectos psicosociales (azitromicina, corticoides, otras)

Investigacion microbioldgica
IgE sérica total y especifica
Valorar Rx y TC torax

No respuesta/deterioro importante/FQ avanzada

Decidir oxigenoterapia domiciliaria
o VNI como puente al trasplante/
Programa trasplante si cumple criterios

FEV:: volumen méximo espirado en el primer segundo de una espiracion forzada; ABPA: aspergilosis broncopulmonar alérgica.
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ALGORITMO 2. ACTUACION ANTE UN NINO CO

N FIEBRE Y TOS PERSISTENTE

Edad - N° hermanos - Estacion del afo - Ambi
Presencia de otras infecciones

Inicio de los sintomas

Caracteristicas de la tos

« Seca, "perruna’, productiva, en accesos

« Diurna, nocturna

Otros sintomas-signos acompanantes

« Hipersecrecién mucosa - foco ORL

« Ruidos transmitidos de vias altas - afectacion
« Escasa ganancia ponderal

Historia clinica detallada valorando

« Relacion con ejercicio, frio, risa, inhalantes, comida

ente epidémico

vias bajas

Diferenciar patologia
respiratoria vias altas o bajas

Anamnesis

Antecedentes familiares relacionados
Infecciones previas
Enfermedad de base

Exploracion fisica cuidadosa

Peso y talla - percentiles
Estado general

Signos de dificultad respiratoria
Auscultacion pulmonar

Esfera ORL Acropaquias

crénica/grave

Buscar signos de enfermedad

Datos de alarma \
Tos importante y muy frecuente Posibilidades diagnosticas
Retraso ponderoestatural Infeccién respiratoria vias bajas
Emisién de esputo purulento « Virica o bacteriana. Otros gérmenes
Disnea Secundaria a cuerpo extrafio o anomalias congénitas
Hipoxemia Tuberculosis
Acropaquias Fibrosis quistica
Dolor toracico Bronquiectasias
Sindrome de cilios inmdviles
Inmunodeficiencias

Pruebas complementarias seleccio

Rx torax
Inmunoglobulinas/subclases 1gG
Mantoux

Cultivo secreciones respiratorias
Funcion pulmonar

Prueba del sudor

Respuesta a tratamiento

Hemograma/reactantes de fase aguda

Fibrobroncoscopia (casos especiales)

nadas /
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ALGORITMO 3. ALGORITMO DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA

Sospecha clinica

!

Prueba del sudor

< 30 mmol/L 30-60 mmol/L > 60 mmol/L
1 |

v
Unidad FQ

!

Repetir prueba del sudor
I

v v v
< 30 mmol/L 30-60 mmol/L > 60 mmol/L
Estudio genético Estudio genético
T
0 mutaciones 1 mutacién 2 mutaciones —j 0 mutaciones  1-2 mutaciones

¢

Evaluacion/Otros Dx

Y
v v Estudio mutaciones

Si No — | DPN
— Normal Dudoso Anormal— Considerar genética
¢ heterogeneidad genética
o falso positivo

Estudio mutaciones
T

0 mutaciones 1 mutacién 2 mutaciones
A\ YvYy \Ai Y Y
FQ improbable No concluyente Disfuncion CFTR FQ tipica
(control Unidad FQ) « FQ atipica
Considerar otros Dx « Fenotipos OMS Seguimiento Unidad FQ

Terminology and diagnostic algorithms. De Boeck et al. Thorax 2006; 61: 627-35.






M. de la Torre Espi

CASO CLINICO

La madre de una nina de 6 meses de edad
consulta en urgencias por un episodio de ri-
gidez generalizada con pérdida de conoci-
miento de dos minutos de duracion. También
lleva varios dias con sintomas catarrales pero
sin fiebre.

Antecedentes personales: embarazo: pre-
eclampsia que requirio ingreso durante 2
dias; parto: a término. Se hizo una cesarea
programada porque la madre tiene una de-
generacion macular; neonatal: pesé al nacer
3,600 kg. El periodo neonatal transcurrié sin
incidencias.

El desarrollo psicomotor ha sido normal
hasta este momento.

Antecedentes familiares: madre: degene-
racion macular, miopia magna. Se dedica a
las labores de casa. Tuvo convulsiones fe-
briles en la infancia. El padre esta sano.

Una tia materna y un sobrino materno
también tuvieron convulsiones febriles.

No hay antecedentes de consanguinidad
en la familia. No tiene hermanos.

Exploracion: peso: 7,480 kg, talla: 66 cm,
perimetro craneal: 43,2 cm.

El estado general es bueno, esta bien nu-
trida e hidratada. En urgencias, mantiene en
todo momento un adecuado contacto sen-
sorial, sonrie. En decubito prono se apoya
en los codos, levanta la cabeza, dirige una
mano hacia los objetos que se le ofrecen.

NINA CON EPISODIOS PAROXISTICOS

No se voltea. En decubito supino mantie-
ne una postura estable, se coge los pies y se
los lleva a la boca. Es capaz de coger un ob-
jeto con una mano, cambiarselo a la otra 'y
llevarselo a la boca. Aguanta pocos segun-
dos sentada sin apoyo, manteniendo la ca-
beza alineada. La fuerza, el tono muscular
y los reflejos osteotendinosos son normales.
No parece haber alteracion de los pares
craneales. No tiene clonus, ni reflejo de Ba-
binski.

El resto de la exploracion también es nor-
mal.

:Qué entidades incluiria en el diagnéstico
diferencial de esta paciente?

a. Un trastorno paroxistico no epiléptico
(TPNE)

b. Una crisis epiléptica

c. Maltrato

d. Una convulsién parainfecciosa

e. Todas las anteriores

La respuesta correcta es la e

El diagnéstico diferencial deberfa incluir
todas las entidades (opcién e). Los trastornos
paroxisticos no epilépticos (opcién a) son
episodios de corta duracién que aparecen
brusca e inesperadamente con recuperacién
espontdnea de la normalidad. Su origen no
es epiléptico, es decir, no son el resultado de

- 243 -
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TABLA I. Datos de la historia que alertan de la

posibilidad de malos tratos

¢ Historia de muerte previa de otro hermano en la
familia, especialmente, si ocurri6 bajo la tutela
de la misma persona o el nifio tenfa mas de 6
meses de edad

* Muerte simultdnea o muy cercana de gemelos

e La presencia de sangre fresca en la nariz o en
la boca justo después de un episodio aparente-
mente letal

¢ Episodios recurrentes e inexplicados de apnea
que ocurren siempre en presencia de la misma
persona

e Consultas repetidas por accidentes en el nifio o
en sus hermanos

e Ingresos hospitalarios mdltiples y en distintos hos-
pitales.

e Indiferencia ante la situacion del nifio

una descarga hipersincrénica neuronal. Son
muy frecuentes en la infancia, con una pre-
valencia mayor que los episodios paroxisti-
cos de tipo epiléptico con una relacién 10/1.
Aproximadamente, el 20-25% de los pa-
cientes remitidos a un centro de epilepsia pa-
decen un TPNE.

En los episodios criticos y, sobre todo, en
aquellos aparentemente letales de los lac-
tantes siempre hay que tener en cuenta la po-
sibilidad de maltrato (opcion ¢). La concu-
rrencia de algunas circunstancias hace este
diagndstico mas probable (Tabla I).

Las crisis convulsivas parainfecciosas (op-
ciéon d) afectan preferentemente a nifos de
6 meses a 4 afios de edad, previamente sa-
nos. Se caracterizan por la presencia de cri-
sis convulsivas generalizadas afebriles en el
contexto de una infeccién banal que no
afecta al cerebro. Se han descrito en rela-
cioén con gastroenteritis (lo mas frecuente)
y con infecciones de las vias respiratorias
altas.

En urgencias se hizo una glucemia capi-
lar que fue normal. Se mantuvo en observa-
cion durante unas horas y se remitio a su pe-
diatra.

Una semana después acude a su centro
de salud porque, estando de paseo, la ma-
dre observa un episodio con cianosis perio-
ral, rigidez simétrica de brazos, con las ma-
nos cerradas “en puno”, las piernas en
extension, revulsion ocular, desconexion del
medio y discreta desviacion de la cabeza ha-
cia la derecha. No presenté movimientos
clonicos. El episodio duré aproximadamen-
te 2 minutos. Después, se quedo hipotoni-
ca y dormida durante 50 minutos aproxi-
madamente. Al despertar, esta “apatica,
como triste”. La madre refiere que el dia an-
terior habia tenido cinco “amagos de crisis”.
Bruscamente la notaban rigida, con la mi-
rada normal. Se recuperaba espontanea-
mente segundos después sin somnolencia
posterior. No referia fiebre, ni otra sintoma-
tologia acompanante. Es remitida al servicio
de urgencias.

Teniendo en cuenta la situacion del pacien-
te, ;qué haria?

a. Solicitar un analisis de sangre

b. Completar la historia y remitirla a consul-
ta para estudio

c. Completar la historia e ingresarla para es-
tudio

d. Hacer una tomografia craneal (TC)

e. Comenzar tratamiento antiepiléptico em-
pirico

La respuesta correcta es la ¢

El diagndstico diferencial de los episodios
criticos en urgencias es dificil. La herramienta
mas Util es la historia clinica ya que la ex-
ploracion fisica suele ser normal y las prue-
bas diagnésticas disponibles son de poca ayu-
da en estos casos. Sin embargo, la ansiedad
que el episodio produce en los padres difi-
culta la obtencién de informacion fidedigna,
sobre todo en los primeros momentos. Con
frecuencia, sobreestiman lo sucedido o todo
lo contrario.
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Es preferible ingresar a los pacientes con
episodios criticos agrupados para intentar
observar alguno.

En los ninos de esta edad, si se confirma
el diagnéstico de epilepsia, es necesario un
estudio de imagen craneal para descartar,
principalmente, anomalias congénitas (op-
cion d). Es preferible la resonancia magnéti-
ca (RM) ya que aporta mas informacion y no
radia. Sin embargo, no suele estar disponi-
ble en los servicios de urgencias las 24 ho-
ras del dia. Se puede solicitar inicialmente
una ecografia transfontanelar para valorar el
sistema ventricular, la linea media y los he-
misferios cerebrales. Si no se aprecia ningu-
na lesion intracraneal que precise interven-
cién urgente se puede esperar hasta que se
pueda realizar la RM.

Se intenté completar la historia con mu-
chas dificultades ya que los episodios solo
los habia presenciado la madre, que tiene un
defecto visual. Aun asi, afade que a cualquier
hora del dia presenta movimientos ritmicos
de flexion de la cabeza durante 30 segundos
como maximo y que otras veces hace mo-
vimientos esporddicos con las manos “como
si estuviera nerviosa” que no coinciden con
momentos de excitacion. Se solicitaron las
siguientes pruebas complementarias:

e Ecografia transfontanelar: discreto aumento
del espacio extraaxial (aumento del es-
pacio subaracnoideo en la region frontal
y en la linea interhemisférica).

e EEG de vigilia: normal.

e Hemograma, glucemia, iones, urea, crea-
tinina, transaminasas, bicarbonato: nor-
males.

:Qué decision tomaria en este momento?;
elija la mejor opcion

a. El EEG normal permite descartar el diag-
nostico de epilepsia

b. Observacién hospitalaria durante varios
dias

c. Programaria una monitorizacién electro-
encefalografica

d. Solicitarfa una monitorizacion video-elec-
troencefalografica (MVE)

e. Le haria un EEG con privacién de suefio

La respuesta correcta es la d

La primera pregunta que deberia plan-
tearse en esta paciente es si los episodios son
de origen epiléptico. Un EEG de vigilia (op-
cion a) no tiene la suficiente sensibilidad para
poder descartar este diagnéstico. La MVE es
la prueba que mejor puede responder esta
cuestién permitiendo establecer la relacion
entre los episodios criticos y el registro elec-
troencefalografico. Basicamente, se pueden
producir cuatro situaciones:

* Los episodios criticos visualizados coin-
ciden con trazados en el EEG patoldgicos
que permiten establecer el origen epilép-
tico de los mismos.

e Los episodios criticos coinciden con un
trazado EEG normal. Se puede establecer
el diagnéstico de TPNE.

* No se logra grabar ningtn episodio criti-
co y el registro EEG es normal.

* No se captan episodios criticos pero el
EEG no es normal.

La efectividad de la MVE es mejor cuan-
to mayor sea el tiempo que se mantenga mo-
nitorizado al paciente aunque varia de unos
estudios a otros (53-95%). También es im-
portante la seleccion previa de los enfermos
(mayor porcentaje de éxitos en adolescentes
y en nifos con crisis muy frecuentes).

En la actualidad, la MVE se considera el
estandar de oro (gold-standard) en el estudio
de los pacientes con epilepsia.

El informe del registro del video-EEG-po-
ligrafia de la paciente es el siguiente: activi-
dad de fondo en vigilia y durante el suefo
bien organizada, sin asimetrias. Durante la
vigilia se registran elementos agudos aisla-
dos, muy esporadicos, en regiones occipita-
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les bilaterales, de predominio izquierdo y de
dudoso origen epiléptico.

Se solicité una RM craneal que fue nor-
mal salvo un discreto retraso de la madura-
cién de la mielina.

Durante el ingreso presenta una crisis si-
milar a las descritas sin que sea apreciada
por el equipo de enfermeria. Es diagnostica-
da de crisis parciales secundariamente ge-
neralizadas y se decide iniciar tratamiento
con valproato en pauta ascendente hasta Ile-
gar a 30 mg/kg/dia. Es dada de alta.

Dos dias después vuelve a consultar en ur-
gencias después de tres episodios convulsi-
vos “mas largos y mas intensos que los
habituales” con quejido, mirada fija, des-
conexion del medio, rigidez generalizada,
sialorrea y pérdida del control de esfinte-
res. La exploracion en urgencias es normal.

En este momento, ;cual seria el siguiente
paso?

a. Solicitarfa niveles de valproato en sangre

b. Ingresaria de nuevo a la paciente para tra-
tamiento intravenoso con valproato

c. Cambiaria el valproato por fenobarbital

d. Retiraria el valproato y la dejaria sin nin-
gun tratamiento

e. Le recomendaria que siguiera igual

La respuesta correcta es la a

Efectivamente, lo mas adecuado seria pau-
tar tratamiento intravenoso con valproato para
alcanzar mas rapidamente niveles terapéuti-
cos (opcion b). Sin embargo, es convenien-
te comprobar los niveles sanguineos previa-
mente (opcién a). No se puede considerar
que un farmaco antiepiléptico ha fracasado
antes de conseguir niveles séricos en rango
terapéutico asi que todavia no se puede plan-
tear un cambio de medicacién (opcién c).

En urgencias, los niveles de valproato fue-
ron de 5,25 pug/mL (normal: 50-100 pg/mL).

Cuatro dias después estaban dentro del ran-
go terapéutico (77,35 mg/L) por lo que se
continué por via oral. Durante los cinco dias
de ingreso no presento ningtin episodio pa-
roxistico.

En el mes posterior consulto varias veces
(12) en su centro de salud y en el servicio de
urgencias por nuevos episodios criticos. Siem-
pre acompanada por la madre. La explora-
cion de la paciente continuaba siendo nor-
mal. La actuacion se repetia cada vez; el
pediatra del centro de salud la remitia a ur-
gencias, donde se mantenia en observacion
durante unas horas para intentar no ingre-
sarla de nuevo y se solicitaban niveles séri-
cos de valproato. Los resultados eran muy
dispares, un dia los niveles eran adecuados
y al dia siguiente estaban muy por debajo del
limite inferior del rango terapéutico. La ma-
dre se muestra tranquila y acepta las distin-
tas decisiones de los médicos que la atien-
den en todo momento. La madre y la nifa
son ya bien conocidas por todo el servicio
de urgencias. Se decide ingresarla de nue-
vo para repetir la MVE.

MVE: en relacion con el estudio previo se
siguen observando, sobre una actividad de
fondo bien organizada para la edad, ele-
mentos agudos en regiones occipitales, bi-
laterales, muy esporadicos tinicamente en el
periodo de vigilia posterior al sueno.

:Qué esta pasando?, ;qué le parece menos
probable?

a. La madre no administra adecuadamente
la medicacion por el defecto de la visién

b. Puede ser un sindrome de Miinchausen
por poderes

c. Puede ser un trastorno paroxistico no epi-
[éptico (TPNE)

d. El diagnéstico de la paciente es erréneo

e. La nifia padece una epilepsia de mal pro-
noéstico

La respuesta correcta es la e
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Es raro que un paciente con una epilep-
sia grave, de mal pronéstico, tenga dos MVE
practicamente normales. Ademds, la explo-
racion neurolégica y el desarrollo psicomo-
tor son completamente normales; no se apre-
cia ningln signo de deterioro a pesar de tener
crisis diarias repetidas.

No es raro que los padres simulen, exa-
geren, provoquen o se inventen enferme-
dades en sus hijos con distintas finalidades
(opcion b). Es importante conocer la termi-
nologia para hacer un diagnéstico correcto
de las diversas situaciones:

e Enfermedad facticia por poderes: es un
diagndstico psiquidtrico que se puede apli-
car a un cuidador que deliberadamente
finge o induce una enfermedad en un nifio
para satisfacer sus necesidades psicolégi-
cas.

e Falsificacion de la situacion pedidtrica: es
el diagndstico que se puede establecer en
un nifio que sufre este tipo de maltrato.

e Sindrome de Mtinchausen por poderes
(SMP): para poder hacer este diagnosti-
co es necesario que estén presentes los
dos elementos anteriores (un diagnosti-
co de enfermedad facticia por poderes en
el cuidador y otro de falsificacion de la si-
tuacion pediatrica en el nifio).

El diagndstico de “falsificacion de la si-
tuacion pediatrica” no siempre va unido al
SMP. En ocasiones, las madres exageran sin-
tomas en los nifios para mantenerlos con ellas
en casa, sin llevarles al colegio; otras veces,
un problema psiquidtrico grave provoca una
percepcion patoldgica que le hace creer que
el nifo estd realmente enfermo, también pue-
de estar, en realidad, buscando ayuda para
si misma y, cada vez, son mas habituales los
padres excesivamente preocupados, que so-
licitan asistencia pediatrica frecuente para
sus hijos y exigen pruebas innecesarias, en
la creencia de que no se les estd diagnosti-
cando o tratando bien.

Es importante hacer estas distinciones por
las implicaciones prondsticas del SMP: tiene

una mortalidad general del 6-10% aunque
puede llegar hasta el 33% si el mecanismo
empleado es la sofocacion o la intoxicacion.
Aproximadamente, el 8% de las victimas de
SMP tiene secuelas a largo plazo. Dadas las
dificultades diagnésticas del SMP es impor-
tante tenerlo en cuenta pronto en el diag-
nostico diferencial para evitar retrasos que
puedan poner en peligro la vida del nifo.

Como se ha comentado con anterioridad,
los TPNE (opcién c) son frecuentes en la in-
fancia. El diagnéstico es dificil si la MVE no
objetiva ningtn episodio.

En urgencias, se atiende a muchos pa-
cientes crénicos con un diagnéstico esta-
blecido que, en general, suele ser correcto.
Sin embargo, al enfrentarse a estos enfermos
es importante retomar la historia clinica, so-
bre todo cuando existan datos discordantes
o la evolucion no sea la esperada. No es
malo replantearse un diagnéstico, aunque lo
haya hecho un especialista. Hay que inten-
tar “no contaminarse” con diagndsticos pre-
vios que pueden provocar que un error se
arrastre de forma reiterada.

En principio, se penso que el problema de
vision de la madre podia estar dificultando
la correcta administracion de la medicacion.
Durante el ingreso, una enfermera supervi-
sO y ayudo a la madre con el valproato. Tam-
bién se puso en conocimiento de los traba-
jadores sociales el problema para intentar
mantener apoyo domiciliario una vez que
fuera dada de alta.

En casa, la nifia continda con episodios
similares que motivan reiteradas visitas a ur-
gencias y a la seccion de neurologia. La ma-
dre refiere que llega a tener mas de 10 epi-
sodios algunos dias, sin embargo, mantiene
muy buena relacion con el personal sanita-
rio a pesar de la mala evolucion de su hija.
Solo discute cuando se le quiere dar de alta.
De vez en cuando, viene el padre acompa-
Aando a la madre y a la nifa. Tiene una ac-
titud pasiva ante la situacion. Cuando se le
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pregunta si ha visto alguno de los episodios
contesta que él esta casi todo el dia traba-
jando. Cuando se insiste, admite que de vez
en cuando ha visto que la nifia hace cosas
raras, que no sabe describir.

Tres meses mds tarde, de nuevo acude a
urgencias por reagudizacion de las crisis. El
mismo dia habia presentado un episodio con
pérdida de conocimiento durante 5 minu-
tos, rigidez generalizada y desviacion de la
cabeza y de la mirada hacia la derecha. El
dia anterior habia tenido 2 crisis similares
de menos de 5 minutos de duracion. Segun
la madre, la crisis mas corta fue presencia-
da por el pediatra aunque no consta nin-
guna descripcion del episodio por parte del
médico. También cuentan que un mes antes
presento un cuadro de dolor abdominal im-
portante, intermitente, con vomitos. Se des-
carté una invaginacion mediante ecografia
y después de probar tolerancia en urgencias
fue dada de alta. En otra ocasion, estuvo in-
gresada en otro centro sanitario durante unos
dias porque se negaba a comer y a beber. La
exploracion de la nifia es completamente
normal.

En este momento los médicos comienzan
a plantearse que no se trata de verdaderas
crisis epilépticas.

Todos los datos de la historia referidos a con-
tinuacion, excepto uno, orientan hacia un
sindrome de Miinchausen por poderes

a. Los episodios s6lo son presenciados por
la madre

b. Las convulsiones constituyen una forma
de presentacion frecuente del SMP

c. La madre se dedica a las labores del ho-
gar

d. La buena relacién de la madre con el per-
sonal sanitario

e. La presentacion y el curso de la enferme-
dad no estan siendo normales

La respuesta correcta es la c

El SMP suele estar provocado general-
mente por la madre (opcién a). El padre del
nifno con frecuencia tiene un papel pasivo
aunque puede ser el causante del problema
en el 5-7% de los casos. La edad media de
los nifios en el momento del diagndstico es
de 20 meses. Las formas de presentacién mas
frecuentes del SMP son: sangrado (44%), con-
vulsiones (42%) (opcion b), depresion del sis-
tema nervioso central (19%), apnea (15%),
diarrea (11%), vomitos (10%), fiebre (10%),
exantema (9%). Los métodos utilizados con
mas frecuencia para simular la enfermedad
son la mentira, el envenenamiento, la sofo-
cacion, la manipulacién de las muestras y la
falsificacion de la historia clinica.

También de forma caracteristica la madre
suele mantener una relacion estrecha con el
personal sanitario (opcién d), no suele plan-
tear problemas en relacién con las pruebas,
aunque sean dolorosas, ni con el tratamien-
to que se propone salvo cuando se le co-
munican los resultados negativos de las prue-
bas o se intenta dar de alta al paciente.

No es especialmente relevante para el diag-
néstico de SMP que la madre se dedique a las
labores del hogar (opcién c). Sin embargo,
el 80% de los padres que provocan un SMP
tienen un trabajo relacionado con la salud (en-
fermeras, médicos, auxiliares de clinica) o con
los cuidados infantiles (guarderias).

El diagndstico de SMP es dificil ya que, al
ser sintomas imaginados, exagerados o in-
ventados, son indetectables o incongruentes
para el personal sanitario. El SMP, al igual
que otras formas de maltrato, no debe con-
siderarse un diagnéstico de exclusién. Una
vez que se establece la sospecha se debe in-
tentar confirmar como en cualquier otra en-
fermedad.

:Qué TPNE no hay que tener en cuenta en
una paciente de esta edad?

a. Sindrome de Sandifer
b. Mioclono benigno del lactante
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¢. Onanismo
d. Torticolis paroxistico
e. Spasmus nutans

La respuesta correcta es la b

Los TPNE varian en funcién de la edad (Ta-
bla II).

El mioclono benigno del lactante (opcién
b) cursa con mioclonias durante el sueno,
bilaterales, repetitivas y localizadas en las
partes distales de los miembros superiores.
Aparece en las primeras semanas de vida.
Los demds son TPNE que pueden afectar a
nifios con la edad de la paciente.

El sindrome de Sandifer (opcién a) esta
provocado por un reflujo gastroesofagico
(RGE). Suele afectar sobre todo a los lactan-
tes. En los episodios, generalmente en rela-
cién con la alimentacion, se produce una
desviacion tonica del cuello, del tronco o de
los brazos. El paciente puede llegar a ponerse
en opistétonos. Puede haber cianosis facial
y apnea.

Los episodios de onanismo (opcién c) son
mds frecuentes en las nifias. Los movimien-
tos repetitivos con frotamiento de los geni-
tales se acompafan de mirada pérdida, su-
doracién y congestion facial. Suelen acabar
con cierta rigidez del cuerpo. Pueden con-
fundirse con crisis parciales complejas.

El torticolis paroxistico (opcién d) se ca-
racteriza por una inclinacion lateral del cue-
llo, de aparicién brusca, generalmente por
la mafiana. El intento de correccién es do-
loroso. Se puede mantener horas o dias y
cede espontdneamente.

La triada caracteristica del spasmus nu-
tans (opcién e) incluye: nistagmus, movi-
mientos de cabeceo vy torticolis. Suele co-
menzar entre los 4 meses y el ano de vida.
Generalmente desaparece en meses o afios.
Es obligado descartar un tumor cerebral.

En el algoritmo 1 se muestra el diagndsti-
co diferencial de los episodios criticos afe-
briles en lactantes.

TABLA II. Trastornos paroxisticos no epilépticos

(TPNE) en la infancia

Crisis anoxicas

e Espasmos del sollozo (0-3 afios)

e Sincope febril (0-3 afnos)

e Sincope vasovagal (cualquier edad)
e Sincope cardiaco (cualquier edad)

Crisis psiquicas

* Rabietas (3-6 anos)

¢ Ataques de panico (6-12 anos)

e Crisis de hiperventilacién psicégena (adoles-
centes)

¢ Pseudocrisis (mayores de 6 anos)

¢ Sindrome de Miinchausen por poderes (0-6 anos)

TPNE relacionados con el sueio

e Terrores nocturnos (18 meses-6 anos)

e Pesadillas (6-12 anos)

e Sonambulismo (inicio entre los 4-8 anos)

¢ Movimientos ritmicos del suefo (0-6 anos)

¢ Mioclontas fisiolégicas del sueno (cualquier edad)

e Sindrome de narcolepsia-cataplejia (adoles-
centes)

e Sindrome de apnea-hipersomnia (cualquier edad)

* Movimientos periédicos durante el sueno (cual-
quier edad)

Trastornos motores paroxisticos

e Temblores del recién nacido (neonatos)

e Tic (6-12 anos)

e Torticolis paroxistico (0-3 anos)

e Sindrome de Sandifer (4 meses-14 anos)

¢ Sindrome de sobresalto (0-3 afios)

e Estremecimientos (0-6 anos)

e Mioclonias benignas del lactante (0-3 meses)

e Spasmus nutans

e Ritmias motoras

e Desviacion ténica de la mirada (0-3 anos)

e Disquinesias paroxisticas yatrogénicas (cualquier
edad)

* Disquinesias paroxisticas familiares

Migraia y sindromes relacionados

e Migrana basilar (mayores de 6 afos)

¢ Migrana hemipléjica (mayores de 6 anos)

e Migraia confusional (mayores de 6 anos)

¢ Hemiplejia alternante del lactante (lactantes)
e Vértigo paroxistico benigno (0-3 anos)
 Vémitos ciclicos

Otros

e Intoxicaciones (cualquier edad)

¢ Onanismo (0-3 afos)

e Trastornos metabdlicos (hipoglucemia, hipocal-
cemia...)

* Apnea
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Las dos principales sospechas diagnosti-
cas que se plantearon fueron un SMP y un
TPNE. Una vez ingresada, se fue retirando
de forma paulatina el acido valproico y se
volvié a contactar con los trabajadores so-
ciales. Durante el ingreso, se apreciaron epi-
sodios paroxisticos (uno de ellos grabado por
el padre): 30-90 minutos después de la in-
gesta realiza un movimiento de retropulsion
del tronco y del cuello con lateralizacion cér-
vico-cefdlica. No se asocian movimientos
anormales, ni pérdida de conocimiento, ni
cambios poscriticos.

:Qué prueba solicitaria para confirmar el
diagnéstico?

a. Una pHmetria

b. Un transito digestivo alto

¢. Una nueva MVE

d. Andlisis de sangre y orina para descartar
un trastorno metabdlico congénito

e. Un estudio de parasitos en heces

La respuesta correcta es la opcién a

Se volvio a reinterrogar a la madre, que
relato que la mayoria de los episodios se pro-
ducian en las dos horas siguientes a la co-
mida. Se solicité una pHmetria que demos-
tré la existencia de un RGE grave posprandial
y entre comidas, con reflujos de larga dura-
cion en decubito, de hasta 41 minutos. El
transito digestivo superior era normal.

El RGE se refiere al retroceso del conteni-
do gastrico en el eséfago a través del esfin-
ter esofagico inferior. Los episodios ocasio-
nales de RGE son fisiolégicos. Se considera
patolégico cuando se tienen episodios muy
frecuentes o persistentes capaces de produ-
cir esofagitis o sintomas esofagicos. Las ma-
nifestaciones clinicas de la enfermedad por
RGE son muy variables: nduseas, vémitos, re-
chazo del alimento, disfagia, pérdida de peso,
dolor abdominal, sintomas respiratorios, etc.

El sindrome de Sandifer es una entidad clini-
ca que asocia RGE, irritabilidad, movimien-
tos y contorsiones del cuerpo y del cuello. Es
uno de los TPNE mds frecuentes de los lac-
tantes y una de las causas principales de tor-
ticolis. Los pacientes pueden mostrar irrita-
bilidad, Ilanto, revulsion de los ojos o de la
cabeza, torticolis, espasmos en extension y
posturas distonicas. Los episodios paroxisti-
cos atipicos que lo caracterizan provocan
errores diagnosticos frecuentes que conlle-
van tratamientos innecesarios. La mayoria de
los casos mejoran con tratamiento médico,
sin necesidad de intervencion quirdrgica.

Finalmente, se establecié el diagnostico
de “reflujo gastroesofagico grave” y se pau-
to tratamiento con ranitidina y domperido-
na. La ganancia ponderal era adecuada, aun-
que en algunas ocasiones perdia peso durante
periodos de menor ingesta. Se decidio cam-
biar el tratamiento y se pauté omeprazol y
cisapride. A pesar de todo la nifia continua-
ba comiendo menos durante algunas tem-
poradas por dolor abdominal en relacion con
la ingesta. Finalmente, se opto por la co-
rreccion quirtrgica mediante laparoscopia.

DIAGNOSTICO FINAL

Sindrome de Sandifer. Reflujo gastroeso-
fagico
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CASO CLINICO

Un nifio de 8 meses de edad es llevado al
centro de salud después de haber sufrido un
episodio critico con pérdida de conocimiento
y convulsiones.

:Qué haria en primer lugar?, elija la mejor
opcion

a. Completar la historia clinica

b. Evaluar rapidamente al paciente

c. Valorar si hay signos de hipertensién in-
tracraneal

d. Comprobar si tiene fiebre para adminis-
trarle un antitérmico

e. Dejarle dormir

La respuesta correcta es la b

La actuacién ante un episodio critico in-
cluye varias de las opciones referidas, sin
embargo, en primer lugar y de forma prio-
ritaria, hay que valorar la situacion del pa-
ciente.

La evaluacién inicial se puede hacer en
pocos segundos, seglin entra en el consul-
torio. Hay que fijarse en:

e La apariencia: tono, actividad, llanto con-
solable o no consolable, mirada. Permi-
te valorar el estado neurolégico.

* La respiracion: signos de dificultad respi-
ratoria, ruidos respiratorios anormales, po-

LACTANTE CON CONVULSIONES FEBRILES
M. de la Torre Espi

sicion anormal. Proporciona informacion
sobre la funcioén respiratoria.

e H color: normal, palidez, piel moteada, cia-
nosis. Inspecciona el estado circulatorio.
Rapidamente, se puede establecer un diag-

néstico de la situacion del paciente: estable,

dificultad/fallo respiratorio, shock, disfun-
cion del sistema nervioso central (SNC), fa-
llo/parada cardiopulmonar.

En este caso, el nino entra llorando, sin
signos de dificultad respiratoria y con buen
color. Después de la evaluacion inicial (apa-
riencia, respiracion y color) es conveniente
continuar con el ABCD que en este caso es
normal. En conclusion, la situacion del pa-
ciente es estable por lo que se decide com-
pletar la historia y la exploracion.

Historia actual. El episodio de descone-
xion del medio se ha acompanado de mirada
fija, hipertonia y movimientos ténico-clo-
nicos generalizados. No ha tenido sialorrea,
ni trismo, ni cianosis. Ha durado menos de
5 minutos; posteriormente queria dormirse
pero no le han dejado. Ha ocurrido a las
11:00, justo después de levantarse. Previa-
mente, tres dias antes, habia comenzado con
fiebre de bajo grado (aproximadamente 38
°C), vomitos alimenticios y alguna deposi-
cion liquida. El dia anterior ha dormido mas
de lo normal. También tiene tos y mucosi-
dad nasal desde que entro en la guarderia
hace 2 meses.

- 253 -
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Antecedentes personales y familiares. E/
embarazo y el parto fueron normales. Estu-
vo ingresado al mes de vida por vémitos. No
se logro identificar una causa especifica. Tam-
bién se le realizé un estudio, incluido elec-
trocardiograma y electroencefalograma, por
pausas de apnea sin resultados patoldgicos.

Los antecedentes familiares carecen de in-
terés para el caso.

Exploracion. Peso: 7,500 kg, temperatu-
ra rectal: 38,2 °C, tensién arterial: 120/60
mmHg (llorando), frecuencia cardiaca: 100
latidos/minuto, frecuencia respiratoria: llan-
to continuo, saturacion de oxigeno: 96%.

El nifo esta llorando, con buen estado ge-
neral y de hidratacion. La auscultacion car-
diopulmonar es normal, sin soplos y con bue-
na ventilacion bilateral. El abdomen es
blando, sin masas palpables, ni aumento del
tamano visceral. Los signos meningeos son
negativos. La faringe y los oidos no muestran
alteraciones.

Con esta informacioén, ;qué haria en primer
lugar?

a. Solicitar una glucemia capilar

b. Remitirle al hospital

c. Valorar si hay signos de hipertensién in-
tracraneal

d. Administrarle un antitérmico

e. Dejarle dormir

La respuesta correcta es la a

Hay varios datos en la historia que sugie-
ren que el paciente pudiera estar hipoglu-
cémico: ademds de la somnolencia del dia
anterior y de la existencia de vomitos ali-
menticios (falta de aporte y aumento de las
pérdidas), el nifio se ha levantado muy tarde
(11 de la mafiana) y el periodo de ayuno noc-
turno se puede haber prolongado mas de lo
habitual. En los pacientes pediatricos la glu-
cemia deberia considerarse una constante vi-
tal mas.

La glucemia capilar es de 130 mg/dL. Se
decide remitir al nifo al hospital. A su lle-
gada a urgencias, esta dormido, pero se des-
pierta con facilidad, sin signos de focalidad
neuroldgica y con las constantes vitales nor-
males.

:Qué decision tomaria en urgencias?, elija
la mejor opcion

a. Solicitar un hemograma con proteina C-
reactiva, sodio, potasio, cloro, urea, crea-
tinina y bicarbonato

b. Mantener al nifio en observacién en ur-
gencias para ver cémo se despierta

c. Harfa una puncién lumbar

d. Solicitaria una TC craneal

e. Pediria un electroencefalograma (EEG)

La respuesta correcta es la b

Ante un nifo que ha tenido una convul-
sion tonico clénica generalizada coinci-
diendo con fiebre hay que intentar diferen-
ciar si se trata de una convulsion febril (CF),
una convulsién secundaria a una infeccion
del sistema nervioso central (SNC) o una con-
vulsién desencadenada por la fiebre en un
paciente con epilepsia. En urgencias, lo mas
importante es hacer el diagndstico diferen-
cial entre las dos primeras entidades.

En principio, el paciente cumple los cri-
terios de convulsion febril segin las dos de-
finiciones mas extendidas:

e International League Against Epilepsy
(ILAE): “Convulsion en un nifio mayor de
1 mes de edad asociada a un proceso fe-
bril y no causada por una infeccién del
SNC, sin antecedentes de convulsiones
neonatales, ni convulsiones previas sin fie-
bre y que no cumple los criterios de otras
convulsiones sintomaticas agudas”.

* Instituto Nacional de la Salud Britanico:
“Episodio que ocurre en lactantes o nifos
con una edad entre 3 meses y cinco afos,
asociado con fiebre, sin evidencia de in-
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feccion intracraneal, ni una causa deter-

minada de convulsiones”.

En este caso, se cumplen todos los crite-
rios de convulsion febril simple: ha sido una
crisis tonico-clénica generalizada (sin ha-
[lazgos focales), ha durado menos de 10 mi-
nutos y se ha resuelto espontdneamente sin
recurrencias hasta ese momento.

No se deben solicitar pruebas comple-
mentarias de rutina en las convulsiones fe-
briles sin otros hallazgos clinicos que esta-
blezcan la indicacién (opcién a). Por un lado,
el riesgo de bacteriemia es igual que en los
nifos febriles sin convulsiones. Ademas, en
los paises desarrollados la incidencia actual
de meningitis en un nifo que se presenta con
fiebre y convulsiones es muy baja (0,23%)
(opcién c). Sin embargo, no hay que olvidar
que las convulsiones forman parte del cua-
dro clinico de la meningitis en el 24% de los
casos. Teniendo en cuenta los estudios con
series de casos, la probabilidad de que exis-
ta patologia intracraneal significativa en los
nifos con CF, incluso complejas, es muy baja
si el estado neurolégico es normal. Final-
mente, no existe evidencia de que las des-
cargas epilépticas que se puedan encontrar
en el EEG de estos nifos tengan implicacio-
nes diagnosticas o prondsticas (opcion e).

En conclusién, la solicitud de pruebas com-
plementarias se realizara segin la sospecha
diagnéstica establecida por el cuadro clinico.

Se decide mantener al nifio en observa-
cion en urgencias. Se despierta 1 hora des-
pués completamente normal, contento, con
ganas de jugar y de comer. La temperatura
axilar se ha mantenido por debajo de 38 °C
sin necesidad de antitérmicos. Sin embar-
8o, poco después presenta un nuevo episo-
dio critico de caracteristicas similares a las
descritas. Se aplica oxigeno y se decide ca-
nalizar una via venosa periférica. La convul-
sion cede espontaneamente en 3 minutos, sin
medicacion. Al finalizar, hace una deposi-
cion liquida abundante. La determinacion ra-

pida de glucemia de nuevo es normal y la
temperatura rectal durante el episodio es de
38,2 °C. Se solicitan andlisis de sangre y ori-
na con los siguientes resultados:

* Hemoglobina: 11 g/dL, hematocrito: 31%.
e [eucocitos: 7.500/mm3, neutrofilos tota-

les: 2.000/mm?, plaquetas: 250.000/mm?.
* Proteina C-reactiva: 1,30 mg/dL (normal:

0,01-1,00).

e Sodio, potasio, cloro y bicarbonato den-
tro de los limites normales.

e Toxicos en orina: negativos.

e Hemocultivo: pendiente de resultado.

El nifio se queda dormido durante 20 mi-
nutos. Se despierta, de nuevo, completa-
mente normal, contento y sonriente, sin sig-
nos de focalidad, ni fiebre.

En esta situacion, ;cual es el diagnéstico mas
probable del paciente?

a. Meningitis bacteriana

b. Encefalitis

c. Enfermedad metabdlica congénita
d. Convulsién febril compleja

e. Sindrome de Dravet

La respuesta correcta es la d

El diagndstico mas probable es una CF
compleja (ha convulsionado en 2 ocasiones
en menos de 24 horas, Tabla I), sin perder de
vista las demads entidades, sobre todo las in-
fecciones intracraneales ya que el beneficio
de un tratamiento precoz es muy importan-
te (Algoritmo 1). Sin embargo, el paciente ha
tenido una convulsién con una temperatura
no muy alta (38,2 °C rectal). Algunos auto-
res proponen un limite de temperatura por
debajo del cual se debe poner en duda el
diagnéstico de CF (38 6 38,4 °C) pero nin-
guna de las definiciones mencionadas ante-
riormente hace referencia a este punto.

Los nifios menores de 2 afios con menin-
gitis bacteriana (opcion a) habitualmente no
tienen meningismo pero suelen presentar
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TABLA I. Caracteristicas de las convulsiones
febriles complejas

® Mas de 15 minutos de duracion
* Mas de un episodio en menos de 24 horas
e Crisis focales

CF compleja: se cumple alguna de las caracteristicas men-
cionadas.

otros sintomas y signos tales como malestar,
vomitos, somnolencia, petequias, rechazo
del alimento o crisis febriles complejas. Has-
ta hace poco tiempo, la puncién lumbar for-
maba parte de la valoracién de todos los pa-
cientes con CF complejas. Sin embargo, la
vacunacion frente al H. influenzaey el neu-
mococo ha disminuido de tal manera la pre-
valencia de meningitis, que la probabilidad
de que un nifo con CF complejas, sin otros
hallazgos clinicos, padezca una meningitis
bacteriana es minima. El estatus epiléptico
febril asocia, sin embargo, una mayor pro-
babilidad de meningitis (hasta el 18% de los
nifios con estatus epiléptico febril tiene una
meningitis). Ademas, el resultado del andli-
sis de sangre con una cifra de leucocitos y
de neutréfilos normal y una PCR también nor-
mal en un nifio con buen estado general y
un cuadro de 3 dias de evolucién hace este
diagnéstico muy improbable.

La encefalitis (opcién b) es una inflama-
cién del SNC, generalmente de etiologia in-
fecciosa, que cursa con signos de disfuncién
aguda. Puede estar causada por muchos mi-
croorganismos (Tabla 11), sobre todo virus,
aunque no se logra conocer la etiologia en el
60% de los casos, aproximadamente. Existen
importantes variaciones geograficas y algu-
nos patoégenos se circunscriben a ciertas zo-
nas. En un estudio realizado en Europa el vi-
rus varicela zoster (22%), los virus respiratorios
(20%) y los enterovirus (19%) fueron los agen-
tes encontrados con mas frecuencia seguidos
de adenovirus, virus de Epstein-Barr, virus her-
pes simple, rotavirus, Chlamydia pneumo-
niae, Borrelia burgdorferi, Mycoplasma pneu-

moniae, herpesvirus humano 6 y hantavirus.
El espectro clinico de la encefalitis es muy va-
riable. Existen formas atipicas, subagudas, le-
ves. Siempre hay que tener en cuenta este
diagndstico en pacientes con fiebre y altera-
ciones neuroldgicas agudas.

Las manifestaciones de las enfermedades
metabdlicas congénitas (opcién ¢) son muy
variables. Es muy raro que una convulsion
febril sea el primer signo de un trastorno me-
tabélico (por ejemplo, una enfermedad mi-
tocondrial como el sindrome de Leigh).

El sindrome de Dravet (opcion e) es una epi-
lepsia mioclénica grave de los lactantes. De
forma caracteristica los pacientes comienzan
alrededor de los 6 meses de vida con estatus
epilépticos febriles con temperaturas no muy
altas. El diagndstico se suele establecer mas
tarde, cuando aparecen las crisis afebriles.

Los padres estan muy angustiados y se
decide ingresar al paciente con tratamiento
sintomatico con antitérmicos. Seis horas des-
pués vuelve a tener otra convulsion tonico-
clénica generalizada (3¢ episodio en 10
horas) que cede con 2 mg de diazepam in-
travenoso, en 2-3 minutos. El nifio habia es-
tado durmiendo y sin fiebre durante todo el
tiempo. Una hora y media después de la cri-
sis se despierta; el estado general es bueno y
la exploracion, normal.

Teniendo en cuenta la evolucion del pa-
ciente, usted decide

a. Mantener profilaxis con diazepam cada 8
horas por via oral o rectal

b. Pautar tratamiento con carbamazepina oral

c. Repetir el analisis de sangre, afladiendo
las determinaciones de amonio, acido lac-
tico y cuerpos ceténicos

d. Extraer un hemocultivo y comenzar trata-
miento con cefotaxima intravenosa

e. Realizar una puncién lumbar

La respuesta correcta es la e
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TABLA II. Etiologia de la encefalitis

Virus

e Adenovirus

e Arbovirus

e Virus de la encefalomiocarditis

e Enterovirus

* Hepatitis A, B

e Virus herpes (VH):
~VH1y2
—Virus varicela zoster
—Virus Epstein-Barr
— Citomegalovirus
— Herpesvirus humano 6
— Herpesvirus B

e Influenza

e Virus de la coriomeningitis linfocitica

e Sarampion

e Parotiditis

e Parainfluenza

e Parvovirus

¢ Rabia

e Rotavirus

e \irus respiratorio sincitial

e Rubéola

Parasitos

e Baylisascaris procyonis
e Cisticercosis

e Schistosoma sp

e Strongyloides stercoralis
e Trichinella spiralis

Lewis P, Glaser CA. Encephalitis. Pediatr Rev 2005; 26: 353-63.

El tratamiento con diazepam (0,33 mg/kg/8
horas) cuando el nifio tiene fiebre ha de-
mostrado ser efectivo disminuyendo el nd-
mero de recurrencias de las CF (opcion a).
Sin embargo, es un tema controvertido ya
que la dosis requerida altera el nivel de con-
ciencia y el estado general de los nifos con
el riesgo de que se enmascaren sintomas y
dificulte la valoracién del proceso febril. La
decision de utilizar diazepam profilactico en
las CF debe tener en cuenta el balance en-
tre los riesgos y beneficios, lo que quieren
los padres, la frecuencia de los procesos fe-
briles y las caracteristicas de las CF previas.
Quizas se podria reservar para aquellos pa-
cientes con mayor riesgo de recurrencia (Ta-

Bacterias
* Actinomyces sp
e Bartonella henselae
e Brucella sp
e Chlamydia sp
e Ehrlichia sp
e [isteria monocytogenes
* Nocardia
e Fiebre Q
* Rickettsia sp
e Espiroquetas:
— Treponema pallidum
— Leptospira sp
— Borrelia sp

Hongos

e Coccidioides immitis

e Cryptococcus neoformans
e Histoplasma capsulatum

Protozoos

* Acanthamoeba sp

e Balamuthai mandfillaris
e Malaria

* Naegleria fowleri

e Toxoplasma gondii

e Trypanosoma sp

TABLA I1l. Factores que aumentan el riesgo

de recurrencia de las convulsiones febriles (CF)

e Primera convulsion febril antes de los 18 meses
¢ CF con temperaturas bajas, alrededor de 38 °C

e Poco tiempo de evolucion de la fiebre antes de
la CF (menos de 1 hora de fiebre)

e Historia familiar de convulsiones febriles

Riesgo general de recurrencia de las CF: 30%; si se cumplen
los 4 criterios: 76%; sin ninguno de los criterios: 4%.

Mas de la mitad de las recurrencias se producen durante el Ter
afio y el 90% en los 2 primeros anos después de la 1° CF.

bla Ill) y que viven lejos de un centro sani-
tario.

Es necesario el tratamiento con un antie-
piléptico de segundo nivel en los pacientes
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con crisis repetidas, de cualquier etiologia,
en un corto espacio de tiempo para evitar la
posibilidad de que se produzca un estatus
epiléptico. En una situacion aguda de un pa-
ciente sin tratamiento antiepiléptico basal,
se puede pautar fenitoina o valproato intra-
venoso (si se sospecha un trastorno congé-
nito del metabolismo es preferible la fenitoi-
na). La carbamazepina (opcién b) por via oral
estd indicada en algunos sindromes epilép-
ticos una vez que se ha establecido el diag-
nostico electroencefalografico.

La repeticion del andlisis de sangre 6 ho-
ras después (opcion c) es poco probable que
ayude en el diagnéstico. Como se ha co-
mentado anteriormente, es raro que una en-
fermedad metabdlica en un paciente de esta
edad se manifieste s6lo con convulsiones.
Pensando en las enfermedades mitocondria-
les se podria solicitar una determinacion de
acido lactico en sangre y liquido cefalorra-
quideo, como mucho. Los cuerpos cetoni-
cos constituyen la mayor pista diagndstica en
los cuadros con hipoglucemia (cetésica y no
cetdsica), pero en este nifio la glucemia ha
sido normal.

En este caso, ni la situacién es urgente, ni
existen contraindicaciones para realizar una
puncién lumbar por lo que no es admisible
comenzar el tratamiento antibiético con ce-
fotaxima sin confirmar un diagndstico (op-
cién d) que, ademas, es bastante improbable.

Ya se ha comentado que la presentacién
clinica de la encefalitis es muy variable. Pue-
de comenzar con fiebre, dolor de cabeza y
seguidamente con alteracién del estado men-
tal y/o signos neurolégicos focales y/o con-
vulsiones. La progresion se produce en horas
o dias. Los hallazgos clinicos pueden ayudar
a diferenciar si la afectacion es focal (hemi-
paresia, convulsiones, alteracién de los pares
craneales) o difusa (fiebre, vomitos, estado de
confusién y coma). El objetivo es que no que-
de sin diagnosticar una encefalitis herpética,
el pronéstico depende de la premura con la
que se inicie el tratamiento con aciclovir.

Teniendo en cuenta que el nifo estaba dur-
miendo mas de lo habitual desde el dia an-
terior y que habia tenido 3 convulsiones to-
nico-clénicas generalizadas que podian
formar parte de un sindrome encefalitico, se
decidio realizar una puncion lumbar. Pre-
viamente, se solicité una ecografia transfon-
tanelar para descartar patologia estructural
del SNC. También se comenzo tratamiento
con fenitoina intravenosa (1% dosis de 10
mg/kg; dosis de mantenimiento: 5 mg/kg/dia).

La ecografia transfontanelar fue normal.
En la puncion lumbar se extrajeron 3 tubos
de liquido cefalorraquideo (LCR) para anali-
sis citoquimico, microbioldgico y virolégico
(reaccion en cadena de la polimerasa para
deteccion de ADN viral y anticuerpos). El
analisis citoquimico del LCR fue normal (2
células/mm?3, proteinas, glucosa y acido lac-
tico normales. No se visualizaron gérmenes
con la tincion de Gram). Se guardo una mues-
tra de suero en la nevera para estudio viro-
logico (anticuerpos).

Dos horas después vuelve a tener otra cri-
sis ténica, con escasos movimientos cloni-
cos durante menos de 1 minuto. El pacien-
te continda sin fiebre. Desde el ingreso ha
hecho 3 deposiciones liquidas, acidas, sin
moco ni sangre.

;Como continuaria el tratamiento de este
paciente?

a. Administraria otra dosis de carga de feni-
tofna de 10 mg/kg

b. Pautaria otra dosis de carga de fenitoina
(10 mg/kg) y comenzaria con aciclovir in-
travenoso (30 mg/kg/dia)

c. Prescribiria tratamiento con aciclovir in-
travenoso

d. Cambiaria la fenitoina por acido valproi-
co

e. Continuaria igual: dosis de mantenimien-
to de fenitoina y antitérmicos

Pueden ser correctas ay b
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El cuarto episodio critico se ha produci-
do dos horas después de la primera dosis de
fenitoina. Quizas los niveles no estén en ran-
go terapéutico con la administracion inicial
de 10 mg/kg. La dosis de carga de fenitoina
es de 15-20 mg/kg asi que se puede pautar
una segunda dosis (opcién a). No es correc-
to cambiar de antiepiléptico sin llegar a la
dosis maxima de fenitoina (opcion d).

El aciclovir (opcién b) es el tratamiento de
eleccion de la encefalitis herpética. El virus
herpes simple es la causa mas frecuente de
encefalitis aguda no epidémica en los nifos
mayores de 6 meses y en los adultos. Pro-
voca una encefalitis focal, necrotizante, con
inflamacién y edema del tejido cerebral. Los
factores que mds influyen en el prondstico
son:
¢ Edad (mejor prondstico en los nifos).
¢ Nivel de conciencia inicial (el pronédstico

es fatal en la mayoria de los pacientes con

menos de 6 puntos en la escala de coma
de Glasgow).

e Carga viral en el LCR.

e Tiempo de evolucion de la encefalitis an-
tes del inicio del tratamiento con aciclo-
vir (la supervivencia 18 meses después de
una encefalitis es del 92% si el tratamiento
se instaura en los primeros 4 dias de evo-
lucion).

La presentacion clinica varia mucho y pue-
de incluir fiebre (suele ser un hallazgo cons-
tante aunque puede faltar inicialmente), cam-
bio de personalidad, disfuncién autonémica,
disfagia, convulsiones, cefalea y alteracion
del nivel de conciencia. La mayoria de los
pacientes presentan un proceso encefalitico
focal con alteracion del nivel de conciencia
y hallazgos neurolégicos focales, pleocito-
sis con elevacién de las proteinas en el li-
quido cefalorraquideo, hallazgos también fo-
cales en el EEG y en las pruebas de imagen
(TC, RM). La elevacién de los leucocitos
(100/pL; con predominio de linfocitos) y de
las proteinas (aproximadamente 100 mg/dL)
en el LCR suele ser moderada. EI LCR es nor-

mal en el 5-10% de los casos (mas frecuen-
te en los nifios). La prueba diagnéstica de
eleccion es la deteccién en LCR de ADN vi-
ral mediante la reaccién en cadena de la po-
limerasa (PCR; sensibilidad: 98%, especifi-
cidad: 94%, valor predictivo positivo: 95%,
valor predictivo negativo: 98%). Es una prue-
ba rapida que proporciona el resultado en
72 horas. Teniendo en cuenta que el trata-
miento precoz mejora el prondstico no se
debe demorar el aciclovir ante la minima
sospecha de encefalitis herpética.

Se administré una nueva dosis de carga
de 10 mg/kg de fenitoina y se comenzo tra-
tamiento con aciclovir intravenoso. A la ma-
Aana siguiente, el nifio se despierta com-
pletamente bien, contento, con ganas de
jugar y de comer. Se ha mantenido afebril
y ha hecho otras dos deposiciones liquidas.
El EEG es normal. Tres dias después, el re-
sultado del ADN viral en el LCR es negativo.

La evolucién del nifio ha sido muy bue-
na, no ha vuelto a presentar fiebre, ni con-
vulsiones. Se ha mantenido en todo momento
alerta y sin nuevas alteraciones neurologi-
cas.

:Qué decision le parece mas correcta en
este momento?

a. Mantener el tratamiento con aciclovir du-
rante 10-14 dias

b. Mantener el aciclovir durante 2-3 semanas

c. Repetir la puncién lumbar para buscar de
nuevo ADN viral mediante PCR

d. Continuar con aciclovir por via oral

e. Retirar el aciclovir

La respuesta correcta es la e

A pesar de que la sensibilidad de la PCR
es muy alta, se han descrito resultados fal-
sos negativos si la prueba se hace muy pron-
to en el curso de la enfermedad, en las pri-
meras 72 horas; también son mas frecuentes
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en los nifos. En algunos trabajos la sensibi-
lidad es del 70-75% en la poblacién pedia-
trica. El resultado de la PCR en el LCR se debe
interpretar en el contexto de la “probabili-
dad pre-prueba” de que un paciente tenga
una encefalitis herpética. Si la probabilidad
es muy baja (como en este caso), un resul-
tado negativo reduce casi a cero la probabi-
lidad de ese diagnéstico. Mientras que en pa-
cientes con una probabilidad clinica alta (EEG
y hallazgos en la RM caracteristicos; pleoci-
tosis en el LCR), un resultado negativo man-
tiene la probabilidad de encefalitis herpéti-
ca en alrededor del 5%. En conclusién, el
tratamiento con aciclovir se puede retirar si
no se encuentra ADN viral en una muestra
de LCR obtenida 3 dias después del inicio de
los sintomas neuroldgicos en un paciente con
una probabilidad muy baja de padecer una
encefalitis herpética.

Si se confirma el diagndstico de encefa-
litis herpética hay que mantener el trata-
miento con aciclovir (10-20 mg/kg/8 horas)
durante 14-21 dias para evitar las recurren-
cias (5-26% de los pacientes pediatricos). Al-
gunos autores proponen repetir la PCR en el
LCR a los 14 dias del tratamiento prolon-
gandolo si se continda detectando ADN.

Cuando usted estd decidiendo si retirar o
no el aciclovir una enfermera le comunica
que ha llegado un resultado positivo para ro-
tavirus en una muestra de heces que envio a
laboratorio el primer dia de ingreso.

:Cual es su principal sospecha diagnéstica
en ese momento?

a. Encefalitis por rotavirus

b. Convulsiones benignas de la infancia aso-
ciadas a gastroenteritis

c. Sindrome de convulsiones febriles plus

d. Infeccién nosocomial por rotavirus

e. Encefalitis herpética

La respuesta correcta es la b

Aproximadamente, el 2-5% de los pa-
cientes con gastroenteritis por rotavirus tie-
nen manifestaciones neuroldgicas. La fisio-
patologia no estd clara. El ARN vy otros
antigenos del rotavirus se pueden detectar en
la sangre y en el LCR de los nifios con gas-
troenteritis con y sin manifestaciones neuro-
[6gicas. Por otro lado, en los pacientes con
encefalitis puede no detectarse ARN, ni an-
tigenos virales en el LCR. En ocasiones, se
produce una encefalitis’encefalopatia con in-
flamacion cerebral que se puede objetivar en
las pruebas de imagen (TC o RM) o por la
existencia de pleocitosis en el LCR (ausentes
en este paciente).

Otro cuadro bien definido son las crisis
convulsivas parainfecciosas. Se caracterizan
por:
o Afectar preferentemente a nifios de 6 me-

ses a 4 anos de edad, previamente sanos,

con un desarrollo psicomotor normal.

e Presencia de crisis convulsivas generali-
zadas, generalmente afebriles, en el con-
texto de una infeccién banal que no afec-
ta al cerebro, aunque puede haber existido
fiebre en otros momentos.

e Agrupacion de las crisis durante el cuadro
infeccioso.

e Normalidad de los resultados de las
exploraciones complementarias, inclu-
yendo hemograma, bioquimica sérica, re-
actantes de fase aguda, electrolitos, gaso-
metria, analisis de liquido cefalorraquideo
(LCR), electroencefalograma (EEQ) inter-
critico y pruebas de neuroimagen.

¢ Evidencia de un desarrollo psicomotor pos-
terior normal y un porcentaje muy bajo de
recurrencias.

El rotavirus es el agente etiol6gico mas fre-
cuente en los pacientes con gastroenteritis y
crisis parainfecciosas.

El sindrome de convulsiones febriles plus
es un sindrome epiléptico en el que las CF
contintGian después de los 5 afios. También
suele asociar convulsiones afebriles. El pro-
néstico es bueno.
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DIAGNOSTICO FINAL

Convulsiones agudas benignas asociadas
con gastroenteritis por rotavirus
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CASO CLINICO

Nifo de 2 afos y 6 meses de edad que
consulta por fiebre de 38,7 °C de 18 horas
de evolucion. Segun los padres, parece que
le duele el oido izquierdo porque tiene un
llanto intermitente, “estd tranquilo y de pron-
to chilla, llevandose las manos a los oidos”,
ademas, “al tocarle la oreja izquierda pare-
ce que llora mas”. En la anamnesis no exis-
ten antecedentes de haber padecido ningu-
na enfermedad importante, no ha tenido otitis
previas, ha recibido tres dosis de la vacuna
neumocdocica heptavalente y no ha tomado
antibioticos en el dltimo afo.

:Qué le sugiere este cuadro?

a. Lo mas probable es que se trate de una
otitis media, ya que el dolor al presionar
el trago es muy caracteristico de esta en-
fermedad

b. El cuadro puede estar provocado por la
erupcién dentaria

c. Puede tratarse de una otitis externa

d. Aunque la otalgia es el signo mas sensi-
ble y especifico de otitis media aguda,
existen otras enfermedades que pueden
producir dolor de oidos en los nifos

e. Debido a la edad del paciente, no se debe
dar mucho valor a los signos que sugie-
ren dolor de oidos

La respuesta correcta es la d

NINO CON OTALGIA
J.C. Molina Cabanero

La otitis media aguda (OMA) es la causa
mas frecuente de dolor de oidos en los ni-
fios. Sin embargo, antes de hacer este diag-
nostico, es necesario tener en cuenta otras
enfermedades que también pueden produ-
cir otalgia (opcién d). La etiologia del dolor
puede agruparse en “causas 6ticas” y en
“causas no 6ticas” o dolor referido desde
otras localizaciones (Tabla I); en este Gltimo
grupo se incluyen los procesos que afectan
a estructuras que comparten inervacion con
el oido (pares craneales V, VII, IX, X, y raices
nerviosas C2 y C3), como son la cara, boca,
orofaringe, es6fago y cuello. La exploracion
fisica general, y sobre todo la del oido, per-
mitird en la mayoria de los casos delimitar si
se trata de una causa 6tica o de un dolor re-
ferido. La opcién a no es correcta ya que el
“signo del trago”, dolor al movilizar la par-
te cartilaginosa del conducto auditivo exter-
no desplazando el pabellén auditivo, es su-
gestivo de otitis externa y no de OMA. La
erupcion dentaria (opcién b) puede ocasio-
nar dolor, pero no fiebre. La otitis externa
(opcién ¢) es muy poco frecuente en esta
edad, afecta a nifios mayores que van a la
piscina y suele cursar sin fiebre. La opcién e
tampoco es adecuada porque, aunque cuan-
to mds pequefio es el nifio menor es su ca-
pacidad para indicar la localizacién del do-
lor, las caracteristicas del llanto y la actitud
del paciente son signos que sugieren dolor
de oidos.

-263 -
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TABLA I. Causas y signos diagnésticos de otalgia en los nifios

Causas oticas

Oido externo
e Otitis externa

e Herpes zoster (sindrome de Ramsay-Hunt)
e Pericondritis

e Otomicosis

e Erisipela, celulitis

e Forunculosis

e Picaduras

¢ Cuerpo extrano en el CAE
¢ Impactacién de cerumen
e Traumatismo

® Quemaduras

¢ Miringitis bullosa

Oido medio

e Otitis media aguda

e Otitis serosa

e Traumatismo, perforacion

e Barotrauma

e Disfuncién de la trompa de Eustaquio
* Mastoiditis

e Colesteatoma, tumores

Dolor con la movilizacién del pabell6n auricular, CAE
estrecho, dolor agudo en la otoscopia

Vesiculas en el pabellon auditivo y en el CAE
Inflamacién de la oreja sin afectacién del |6bulo
Prurito ético, secrecion blanquecina en CAE
Inflamacion de la piel

Absceso o pustula en el CAE, dolor agudo en la otos-
copia

Lesiones papulosas, en ocasiones con punto de en-
trada

Cuerpo extrano visualizable en la otoscopia
Cerumen visualizable en la otoscopia

Erosiones, heridas, hematoma en pabell6n auricular
Eritema, ampollas en el pabellén auricular
Inflamacion con vesiculas y bullas en el timpano

Inflamacién, abombamiento y disminucién en la mo-
vilidad del timpano de comienzo agudo

Timpano amarillento, hipoacusia

Perforacion del timpano, en ocasiones hemorragia
Timpano eritematoso, oscuro

Retraccion, disminucion de la movilidad timpanica
Fiebre, otorrea, antecedentes de OMA, inflamacion
de la regién mastoidea, despegamiento de la oreja
Sordera, tinnitus

Causas no oticas o dolor referido al oido

e Alteracion de la articulacion témporo-mandibular  Dolor desencadenado con la masticacion

e Parotiditis

e Dolor dental
¢ Enfermedades de la orofaringe, eséfago y senos
¢ Afectacion de la columna cervical y del cuello

CAE: conducto auditivo externo.

En la exploracion fisica el nifio presenta
buen estado general, con buena coloracién e
hidratacion. El llanto se calma transitoriamente
mientras estd en brazos de los padres. La aus-
cultacion cardiopulmonar, la palpacion del
abdomen y la exploracién neurolégica son
normales. En el examen externo de los oidos
no se observan signos de inflamacion ni de
secrecion. Mediante la otoscopia del oido iz-

Tumefaccion retromandibular con empastamiento de
la zona

Caries, granulomas

Faringoamigdalitis, reflujo gastroesofagico, sinusitis
Torticolis, adenitis cervical

quierdo el timpano aparece abombado, con
signos de inflamacion y sin reflejo luminoso.

Con estos datos usted hace el diagnéstico
de otitis media aguda, ;qué tratamiento in-
dicaria?

a. Amoxicilina 80-90 mg/kg/dia, oral, du-
rante 7 dias
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TABLA Il. Factores de riesgo de OMA complicada

e Fiebre alta

e Otalgia intensa

e Supuracion ética

e Antecedentes de OMA recurrente, otitis cronica
o complicada

e Drenajes timpanicos

e Profilaxis con antibiético por OMA recurrente

e Déficits inmunitarios

e Alteraciones anatomicas Gticas o nasofaringeas

¢ Antecedentes familiares de hipoacusia en rela-
cioén con infecciones 6ticas

OMA: otitis media aguda.

b. Amoxicilina-acido clavulanico (8/1) 80-
90 mg de amoxicilina/kg/dia, oral, durante
7 dias

c. Azitromicina 10 mg/kg/dia, oral, una do-
sis diaria, durante 5 dias

d. Cualquiera de los tres antibiéticos ante-
riores

e. Analgésicos y revision por el pediatra a
las 48 horas si persiste el dolor o la fiebre

Las respuestas correctas son laay lae

Actualmente la mayoria de los pediatras
estan de acuerdo sobre la posibilidad de
mantener una actitud expectante, sin admi-
nistrar tratamiento antibiético en los nifios
con OMA, mayores de 2 afios, que tienen
buen estado general y sin factores de ries-
go de complicaciones (Tabla Il). En estos ca-
sos se recomienda tratamiento sintomatico
del dolor y de la fiebre, inicidndose la ad-
ministracién de antibidticos si estos signos
no mejoran en 48-72 horas (opcién e). Esta
actitud se fundamenta en estudios que de-
muestran que el tratamiento antibidtico en
la OMA sélo aporta un pequefio beneficio
en su evolucion; la mayoria de las OMA se
resuelven espontdneamente y es necesario
tratar a mas de 7 nifios para que uno obten-
ga mejoria en las 48 primeras horas. Por otra

parte, la administracién de antibiéticos no
evita totalmente el desarrollo de mastoiditis,
aunque si se ha visto una mayor incidencia,
si bien muy leve, en los paises donde no se
pautan sistematicamente en el tratamiento
de la OMA. Todos estos datos deben sope-
sarse con la evidencia de que la administra-
cién de antibiéticos es un factor decisivo en
el incremento de las resistencias bacterianas,
ademds de los efectos adversos que pueden
producir. En el caso de que se decida tra-
tar, el farmaco de eleccién es amoxicilina
oral 80-90 mg/kg/dia, durante 7 dias (opcion
a); el tratamiento sera de 10 dias si la otitis
es grave (otalgia intensa, fiebre alta, supura-
cion), el nino es menor de 6 meses o existen
factores de riesgo de OMA complicada. Te-
niendo en cuenta que el neumococo es la
bacteria que mds frecuentemente produce
OMA, la opcién b no es adecuada, puesto
que este germen no produce betalactama-
sas, lo que darfa sentido a afadir acido cla-
vuldnico a la amoxicilina. La azitromicina
(opcién ¢) no es un tratamiento de eleccion
inicial en la OMA ya que existe un porcen-
taje elevado de neumococos que son resis-
tentes a este farmaco, ademas se sabe que
su uso indiscriminado es la causa de apari-
cién de cepas bacterianas resistentes (p. ej.,
Streptococcus pyogenes). La azitromicina
debe reservarse para los casos de OMA con
alergia a la amoxicilina o bien si se sospe-
cha infeccion por Mycoplasma pneumoniae.

Usted ha decidido tratar con amoxicilina. A
las 48 horas el nifio acude de nuevo porque,
aunque el dolor ha cedido, persiste la fiebre
(maxima 38,5 °C). El estado general es bue-
no, no existen signos de otra enfermedad y
el timpano izquierdo continta con las mis-
mas alteraciones que presentaba en la pri-
mera visita. ;Como proseguiria?

a. Cambiarfa la amoxicilina por cerufoxima
axetilo 30 mg/kg/dia, en 2 dosis, oral, du-
rante 10 dias
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b. Sustituiria la amoxicilina por amoxicilina-
clavuldnico (8/1) 80-90 mg de amoxicili-
na/kg/dia, oral, durante 10 dias

c. Cambiarfa la amoxicilina por ceftriaxona
50 mg/kg/dia, una dosis diaria, intramus-
cular, durante 4 dias

d. Lo ingresaria en el hospital para tratarlo
con cefotaxima 200 mg/kg/dia, en 3 dosis
por via intravenosa, durante 10 dias

e. Lo enviaria al otorrino para su valoracién
al tratarse de una otitis con mala evolucién

Las respuestas correctas son laay la b

Se define el “fracaso terapéutico” cuando
los sintomas de la OMA (fiebre, otalgia) no
mejoran trascurridas 48-72 horas después de
la administracién correcta de antibiético. Los
factores de riesgo de “fracaso terapéutico”
son: historia previa de otitis recurrente en
el paciente o en un hermano, edad menor de
15 meses, tratamiento antibiético por OMA
en el mes anterior e infeccién viral concu-
rrente. Cuando se produce esta situacion, de-
berd cambiarse el antibiético inicial, una vez
se ha comprobado que realmente se trata de
una OMA y no de otro proceso. Los farma-
cos de eleccion en estos casos son cefuroxi-
ma axetilo o amoxicilina-clavulanico (op-
ciones ay b), ya que el objetivo es administrar
antibidticos activos contra los gérmenes pro-
ductores de betalactamasas. La opcién ¢ tam-
bién puede ser adecuada, pero el tratamien-
to con ceftriaxona por via intramuscular
durante 4 dias debe reservarse para nifos que
tienen OMA y presentan vomitos persisten-
tes o son incapaces de tomar la medicacién
por via oral. Teniendo en cuenta el buen es-
tado general del nifio, no esta indicado in-
gresarlo en un hospital (opcién d). Final-
mente, la opcion e no es correcta ya que el
tratamiento de este paciente es eminente-
mente pediatrico y la valoracién del otorri-
no no aportara ningtin cambio en el trata-
miento. En el algoritmo final figuran las pautas
de actuacion en la otitis media aguda.

Figura 1. Inflamacion de la region retroauricular.

48 horas después acude de nuevo porque
contintia con fiebre y los padres refieren que
se le ha “inflamado la oreja” y le supura el
oido izquierdo. En el examen fisico el esta-
do general es bueno, la exploracién neuro-
I6gica es normal, pero presenta inflamacion,
tumefaccion y dolor de la regi6n retroauri-
cular izquierda con “despegamiento del pa-
bell6n auditivo” (Fig. 1), ademas tiene se-
crecion en el conducto auditivo externo.
:Como valora la evolucién y cémo conti-
nuaria?

a. Se trata de una mastoiditis aguda, lo in-
gresaria en el hospital para tratamiento
b. Puede ser una erisipela por infeccién de
la piel secundaria a la supuracion del oido
medio
Solicitaria pruebas complementarias, an-
tes de tomar una decisién terapéutica
d. Pautaria antiinflamatorios, ademas de los
antibiéticos que estd tomando, pensan-
do que puede tratarse de una adenitis re-
troauricular secundaria a la otitis media
aguda
Es poco probable que se trate de una mas-
toiditis si realmente esta tomando la amo-
xicilina a las dosis indicadas; en este caso
me aseguraria de que estd recibiendo co-
rrectamente el antibiético y volveria a va-
lorar al nifo pasadas 24 horas

o

®

La respuesta correcta es la a
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TABLA Il1. Complicaciones de la otitis media aguda

Complicaciones supuradas
e Intratemporales
— Mastoiditis
— Petrositis
— Laberintitis
— Paralisis facial
e Intracraneales
— Meningitis
— Absceso intracraneal
—Trombosis de los senos venosos
Complicaciones no supuradas
® Hipoacusia
e Perforacion timpdnica crénica
e Colesteatoma
e Timpanoesclerosis

La mastoiditis es la complicacién mas fre-
cuente de la OMA (Tabla Ill). La incidencia
de esta enfermedad es baja y afecta funda-
mentalmente a nifios menores de 3 afos.
El diagndstico inicial es clinico: consiste en
fiebre y signos inflamatorios de la regién re-
troauricular con tumefaccion, enrojecimiento
y dolor en la zona; es caracteristico el des-
pegamiento del pabellén auditivo con desa-
paricién del surco retroauricular. Habitual-
mente existe supuracién 6tica y signos de
otitis, pero en ocasiones esto no ocurre. Las
pruebas complementarias (opcién c) estan
indicadas para confirmar el diagndstico y va-
lorar el grado de afectacién, pero su reali-
zacion no debe demorar el tratamiento ini-
cial, una vez se ha hecho el diagnéstico
clinico. Tanto la erisipela (opcién b) como la
adenitis retroauricular secundaria a OMA
(opcién d) son cuadros que producen infla-
macioén de la regién periauricular, con los
que debe hacerse el diagnéstico diferencial
en la mastoiditis; sin embargo, estas enfer-
medades no concuerdan con la evolucién y
las manifestaciones clinicas de este nino; en
la erisipela (opcion b) existe inflamacion li-
mitada a la piel y no se producen ni protru-
sion de la region mastoidea, ni despega-
miento de la oreja; la adenitis retroauricular

puede diferenciarse mediante la palpacion
y la delimitacion de la inflamacién al drea
de la adenopatia. La opcién e no es correc-
ta, ya que es frecuente que la mastoiditis afec-
te a niflos con OMA que estan recibiendo
tratamiento antibiético de forma adecuada
(55% de los casos); el hecho de continuar 24
horas mas con el antibiético por via oral po-
dria agravar la evolucién del cuadro y dar
lugar a complicaciones intracraneales.

:Qué pruebas complementarias indicaria?

a. Tomografia computarizada del craneo

b. Radiografia del pefiasco y de las celdillas
mastoideas

c. Resonancia magnética

d. Hemograma, PCR, procalcitonina y he-
mocultivo

e. Angiografia cerebral

La respuesta correcta es la a

La tomografia computarizada del craneo
con “ventana ¢sea” para visualizar la region
temporal y mastoidea es la técnica de elec-
cién para confirmar el diagnéstico de mas-
toiditis y valorar el grado de afectacion. La
resonancia magnética (opcién b) también es
atil, pero no siempre esta disponible y re-
quiere la inmovilizacion del paciente durante
un tiempo considerable, lo que no es posi-
ble en los nifos pequefios si no son sedados.
Los signos de mastoiditis en la radiografia del
pefiasco y de la mastoides (opcién b) suelen
ser dificiles de interpretar, por lo que esta
prueba es poco Gtil y en ocasiones genera
confusién. La angiografia cerebral (opcién
e) esta indicada en los casos de mastoiditis
cuando se sospecha una complicacion vas-
cular como es la trombosis de los senos ve-
nosos, pero no para el diagndstico inicial. Fi-
nalmente, el hemograma, hemocultivo y los
reactantes de fase aguda (opcion e) com-
plementan el estudio de mastoiditis pero no
aportan datos diagndsticos.
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Figura 2. TC craneal.

Interprete las imagenes de la tomografia cra-
neal (TC) (Fig. 2)

a. Normalidad

b. Destruccién y ocupacién de las celdillas
mastoideas del lado izquierdo

c. Absceso epidural

d. Trombosis de los senos venosos

e. Absceso subperiéstico

La respuesta correcta es la b

En la mayoria de las OMA existe inflama-
cién de la mucosa de las celdillas mastoide-
as debido a la contigtiidad entre éstas y el oido
medio, pero sin expresién clinica. Si el grado
de infeccién progresa, se produce periostitis
de la pared y de los tabiques 6seos de las cel-
dillas mastoideas; en estos casos, al igual que
ocurre en este nifio, aparecen los signos ca-
racteristicos de mastoiditis aguda: inflamacién
y tumefaccién de la region retroauricular. Si
la infeccion continda se desarrolla un absce-
so subperiostico u otras complicaciones in-
tracraneales. En la TC de este nifio aparece
una opacificacion de las celdillas mastoideas
en la region temporal izquierda, esto es mas
evidente si se compara con la regién tempo-
ral del lado derecho (oido sano) en el que las

Figura 3. TC craneal “ventana 6sea” region temporal izquierda.

celdillas estan bien neumatizadas (densidad
aire). También puede verse un aumento de par-
tes blandas en la regién temporal izquierda
correspondiente a celulitis periauricular. Es-
tos hallazgos se aprecian mas detalladamen-
te mediante la técnica de “ventana ésea” so-
bre la region temporal; en el lado izquierdo
(Fig. 3), ademas de los hallazgos antes des-
critos, aparece una opacificacion del oido me-
dio y borramiento de los tabiques de las cel-
dillas; esto no ocurre en el lado derecho (Fig.
4) donde puede verse el oido medio con aire
y los tabiques 6seos de las celdas mastoideas
bien delimitados. La opcién e no es adecua-
da, ya que para hacer el diagnéstico de abs-
ceso subperidstico es necesaria la realizacién
de una TC con contraste. El resto de las op-
ciones no son correctas: no aparece la ima-
gen blanquecina periférica cerebral tipica del
absceso epidural (opcién c), ni los signos de
isquemia cerebral difusa secundaria a la trom-
bosis de los senos venosos (opcién d).

Antes de instaurar el tratamiento, ;qué ger-
men le parece mds probable como causa de
la mastoiditis en este nifio?

a. Anaerobios y/o Pseudomonas aeruginosa
b. Neumococo

c. Estreptococo beta hemolitico del grupo A
d. Staphylococcus aureus

e. Haemophilus influenzae

La respuesta correcta es la b

Todos los gérmenes enumerados pueden
causar mastoiditis aguda; aunque ésta es una
complicacién de la OMA, no siempre son los
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Figura 4. TC craneal “ventana dsea” region temporal derecha.

mismos gérmenes los que originan ambos pro-
cesos. El neumococo es la bacteria mds fre-
cuente en la OMA y en la mastoiditis agu-
da. La positividad del cultivo es de alrededor
del 50% de los casos, la mayoria de las veces
se trata de nifios que no han recibido trata-
miento antibiético previo. Las bacterias pue-
den ser aisladas bien del oido medio (se-
crecién espontanea a través del conducto
auditivo externo o por miringotomia) o de las
celdillas mastoideas tras el drenaje quirdrgi-
co. Aunque la frecuencia es variable, la
mayoria de los estudios encuentran a S. pneu-
moniae, Staphylococcus aureusy Strepto-
coccus pyogenes como los gérmenes mds ha-
bituales por orden de frecuencia. EI H.
influenzae, que es el segundo germen mas
comtn en la OMA, sin embargo no es tan fre-
cuente en la mastoiditis, probablemente por
su menor capacidad invasora comparada con
el neumococo. La infeccién por S. aureus se
atribuye a la esterilizacion inadecuada del
oido externo y la Pseudomonas aeruginosa
es tipica de los ninos que hacen natacién.
Respecto a la resistencia a los antibidticos, se
ha encontrado que es mas habitual en los gér-
menes que originan complicaciones intra-
craneales. Kaplan SL, en un trabajo publica-
do sobre una serie de 34 nifios con mastoiditis
aguda originada por neumococo, encontr6
que un tercio de éstos eran sensibles a la pe-
nicilina, otro tercio tenian una sensibilidad
intermedia y el tercio restante eran resisten-
tes a este antibidtico (en esta serie el 24% de
los neumococos fueron resistentes a la cef-
triaxona). Los serotipos mas frecuentemente

encontrados fueron el 19 (57%) y el 23F
(14%). El aislamiento de cepas de neumoco-
co resistente a penicilina fue mas frecuente
en el grupo de nifios que habian recibido tra-
tamiento antibiético en el mes previo.

3 Qué tratamiento indicaria en este nifio?

a. Vancomicina i.v.

b. Cloxacilina i.v. + cefotaxima i.v.

c. Metronidazol i.v.

d. Trimetoprim-sulfametoxazol i.v.

e. Vancomicina i.v. + cefotaxima i.v. + an-
trectomia

La respuesta correcta es la b

El tratamiento inicial en la mastoiditis agu-
da no complicada es conservador mediante
la administracién de antibiéticos por via in-
travenosa (60% de los nifios tienen buena res-
puesta a esta pauta). La combinacién cloxa-
cilina (100 mg/kg/dia, cada 6 horas, i.v.) mas
cefotaxima (200 mg/kg/dia, cada 6-8 horas,
i.v.) (opcién b) es el tratamiento de eleccion
inicial ya que es efectiva contra la mayoria de
los gérmenes que producen esta enfermedad.
Ademas del tratamiento antibidtico, si no exis-
te perforacién del timpano espontanea, la ma-
yoria de los estudios recomiendan la realiza-
cién de una miringotomia (Algoritmo 1). La
opcién e también puede ser adecuada, pero
la antrectomia debe reservarse para los nifos
con mala respuesta al tratamiento antibi6ti-
co inicial o cuando existen complicaciones
intracraneales. Si se sospecha infeccién por
un neumococo resistente, deberd asociarse
vancomicina (60 mg/kg/dia, cada 6-8 horas,
i.v.) a la cefotaxima y, si se trata de gérmenes
anaerobios, se anadird metronidazol (30
mg/kg/dia, cada 6 horas, i.v.), pero estos an-
tibiéticos no deben administrarse de forma
aislada (opciones a'y c) ya que no cubren el
espectro posible de gérmenes. El trimetoprim,
sulfametoxazol no es eficaz frente a la ma-
yoria de las bacterias que causan mastoiditis.
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DIAGNOSTICO FINAL

Otitis media agua complicada con mas-

toiditis aguda
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ALGORITMO 1. ACTUACION EN LA OTITIS MEDIA AGUDA

Otitis media aguda

v

Nifios > 2 afios con factores de riesgo

Nifios < 2 afios

v v
Si No
Amoxicilina Tratamiento sintomdtico

80-90 mg/kg/dfa, oral

Valoracion a las 48-72 horas

Buena evolucion
|

de la fiebre y el dolor
Valoracion a las 48-72 horas

Buena evolucion
|

v

Si

Completar el tratamiento

v v v

No No Si

Amoxicilina-clavulanico Alta

(80-90 mg/kg/dia, oral)

OMA recurrente, cronica o supurada,
nifos < 6 meses, OMA de repeticion

en hermanos, OMA grave (otalgia intensa,

fiebre alta), enfermedad cronica de base

Valoracion a las 48-72 horas

Buena evolucion
|

v v
St No St No
10 dias 7 dias Completar Ceftriaxona intramuscular

10 dias de tratamiento

(50 mg/kg/dia, 4 dias)
Valorar drenaje timpanico



CASO CLINICO

Nifio de 15 meses que llevan los padres a
su consulta porque desde hace 48 horas le
estan apareciendo “puntos hemorragicos”
en la piel, ademads, ha sangrado brevemen-
te por la nariz.

En la anamnesis no existen enfermedades
familiares de interés. En relacion a los an-
tecedentes del paciente, hace 12 dias fue va-
cunado contra el sarampion, parotiditis y ru-
béola. No tiene fiebre y no esta tomando
ninguna medicacion.

En el examen fisico tiene T2 36,3 °C, TA:
80/60 mmHg, buen estado general, con color
normal de piel y mucosas. Presenta petequias
diseminadas por todo el cuerpo, estando mas
agrupadas en ambas regiones popliteas, tam-
bién presenta pequenios hematomas, sobre
todo en las piernas (Figs. 1y 2). En las muco-
sas no hay signos de sangrado activo, pero en
la fosa nasal izquierda existen restos de san-
gre. No tiene adenopatias significativas. La aus-
cultacion cardiopulmonar es normal y el ab-
domen es blando, no doloroso y no se palpan
visceromegalias. La exploracion neuroldgica
y el aparato locomotor son normales.

Este niiio presenta un exantema petequial, en
una primera aproximacion diagnéstica, antes
de solicitar pruebas complementarias, ;cudl
de las siguientes causas de exantema petequial
le parece mas probable?

NINO CON PETEQUIAS
J.C. Molina Cabanero

a. Rickettsiosis

b. Exantema meningocdcico

c. Hemopatia

d. Edema hemorragico del lactante
e. Histiocitosis

La respuesta correcta es la c

Todos los cuadros clinicos enumerados
SON procesos que cursan con un exantema
petequial o con lesiones purpdreas. Sin em-
bargo, las caracteristicas del exantema y
la existencia de otras lesiones hemorragi-
cas, ademas de las petequias, inducen a
pensar que puede tratarse de una hemopa-
tia (opcion c). El hecho de que el nifo no
tenga fiebre hace poco probable que la etio-
logia sea infecciosa: rickettsiosis (opcion a)
o0 exantema meningocdcico (opcién b). Ade-
mas, en estas enfermedades existen otros
datos que no presenta este caso: en la in-
feccion por Rickettsia (opcion a) suele ha-
ber una “mancha negra” en el lugar donde
se ha producido la picadura de la garrapa-
ta (generalmente el cuero cabelludo) y las
lesiones son marrones sin tanto componente
hemorragico. Este nifio no impresiona de
tener una infeccion meningocdcica (opcién
b), debido al buen estado general que pre-
senta comparado con el gran nimero de le-
siones hemorragicas que tiene, ademas, el
tiempo de evolucion es demasiado prolon-
gado para una enfermedad que se caracte-
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Figura 1. Petequias y hematomas en piernas.

riza por la rapida progresién. Tampoco el
exantema es tipico de la histiocitosis (op-
cion e), las lesiones en este cuadro, ademas
de purpureas, suelen ser eccematosas y des-
camativas, y cuando el exantema es tan in-
tenso, los ninos presentan afectacion del es-
tado general. Finalmente, las lesiones de este
caso no son propias del edema hemorragi-
co del lactante (opcion d), éste es un pro-
ceso de vasculitis con lesiones purptreas
palpables que se distribuyen en la cara, las
orejas y los miembros; se piensa que es el
equivalente de la plrpura de Shonlein-He-
noch en los lactantes.

Ante las lesiones hemorragicas, usted tam-
bién considera la posibilidad de que pueda
tratarse de un caso de maltrato, sin embar-
go, este diagnéstico le parece poco proba-
ble, ;por qué razén?

a. Las petequias son generalizadas

b. Los hematomas estan en el mismo estadio
evolutivo

c. Existe sangrado de mucosas

d. La localizacion de los hematomas no es
la tipica del maltrato

e. Todas las afirmaciones anteriores son cier-
tas

La respuesta correcta es la e

Figura 2. Paciente con petequias diseminadas agrupadas en re-
gion poplitea, hematomas.

En el diagnéstico diferencial de los nifios
con lesiones hemorrdgicas en la piel, siem-
pre debe incluirse la posibilidad de maltra-
to. En estos casos, las caracteristicas de las
lesiones permitiran diferenciar las que han
sido producidas intencionalmente (maltrato)
de aquellas otras originadas por una enfer-
medad hemorragica o por golpes accidenta-
les. En el caso de este nifio, el tipo de lesio-
nes no son propias de maltrato. El hecho de
que las petequias sean generalizadas (opcién
a) es indicativo de un cuadro de didtesis he-
morragica; cuando se trata de maltrato, és-
tas suelen estar agrupadas en la zona del
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cuerpo donde se ha ejercido presion o suc-
cién. Es caracteristico que los ninos maltra-
tados presenten hematomas en diferente es-
tadio evolutivo, con distinta coloracion en
funcién de su “antigtiedad”, sin embargo en
este caso todos los hematomas tienen una
coloracién similar (opcion b). Habitualmen-
te los nifos con lesiones hemorragicas por
maltrato fisico no presentan sangrado de mu-
cosas; cuando esto ocurre, asociado a otras
lesiones hemorragicas, se debe sospechar la
posibilidad de un coagulopatia potencial-
mente grave (opcién c). Finalmente, los he-
matomas de origen intencionado se locali-
zan en las llamadas “dreas de castigo” como
son la espalda, gliteos, nalgas y parte pos-
terior de las piernas, sin embargo los hema-
tomas en este caso estan localizados en la
parte anterior de las piernas, probablemen-
te favorecidos por golpes accidentales (op-
cion d).

Las petequias y los pequeiios hematomas
que padece este nifio, ;qué componentes de
la coagulacion le sugieren que pueden estar
afectados?

a. Los capilares y las plaquetas

b. Los capilares, los hematies y las plaque-
tas

c. Los factores de la coagulacion Il, V, VII,
X

d. Los factores de la coagulacién 11, V, VI, VIII,
IX, X, X1, XII

e. Cualquiera de los anteriores

La respuesta correcta es la a

Los capilares y las plaquetas constituyen
los componentes de la fase primaria de la co-
agulacién, actuando de forma interactiva y
complementaria al comienzo de la hemos-
tasia. Por esta razén, las enfermedades que
afectan a las plaquetas (trombopenias, trom-
bopatias) y a los capilares (traumatismos, vas-
culitis) cursan con el mismo tipo de lesiones:

petequias o pequenos hematomas (opcion a).
Las petequias son lesiones puntiformes, ro-
jas, que no desaparecen al distender la piel,
producidas por la extravasacién de hematies
debido a la rotura de los capilares; cuando la
cantidad de sangre extravasada es mayor, apa-
recen pequefios hematomas. La plrpura son
lesiones rojo-violdceas, de bordes muy de-
limitados, que pueden palparse y son tipicas
de dafo vascular (vasculitis). Las opciones
¢y d no son adecuadas ya que las alteracio-
nes de los factores de la coagulacion (déficit
congénitos o adquiridos) dan lugar a hema-
tomas de mayor tamafio (mayores de 2 cen-
timetros, oscuros y planos); cuando éstos al-
canzan un tamafo considerable se llaman
equimosis. También es caracteristico de al-
gunos déficit de factores de la coagulacion
(hemofilia) la existencia de hemartros o co-
lecciones de sangre en las grandes articula-
ciones. La opcién b no es correcta ya que,
aunque en las hemorragias importantes pue-
de existir anemia, los hematies no intervie-
nen en la coagulacion.

En el analisis de sangre aparecen los si-
guientes resultados: hematies 4.550.000/mm?,
Hb 12 g/dL, Ht 37%, VCM 81 fl, CHCM 34
g/dL, leucocitos 6.400/mm3 (N: 45%, L: 54%,
C: 1%), plaquetas 15.000/mm?3, tiempo de
protrombina 96%, tiempo de cefalina 1,2 en
relacion al control.

:Cual de las siguientes enfermedades le pa-
rece compatible con estos resultados?

a. Purpura trombocitopénica idiopatica (PTI)
b. Infeccién por VIH

c. Enfermedad de von Willebrand tipo Ilb
d. Leucemia

e. Todas las anteriores

La respuesta correcta es la e

Los andlisis de sangre confirman la sos-
pecha inicial de que las lesiones hemorra-
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gicas estan producidas por una afectacién
plaquetaria: trombopenia (Algoritmo 1).
Todas la enfermedades resefadas pueden
cursar con disminucion en el nimero de pla-
quetas como Unico hallazgo en el hemo-
grama (opcion e), aunque algunas de ellas
sé6lo lo haran en la fase inicial. La PTl es la
enfermedad que mds frecuentemente pro-
duce trombopenia en los nifos (opcién a).
Aunque la leucemia (opcion d) es mucho
menos comun que la PTI, siempre debe in-
cluirse en el diagnéstico diferencial de la
trombopenia, debido a lo importante que es
hacer un diagndstico precoz e iniciar el tra-
tamiento adecuado. En ocasiones, es posi-
ble que la primera manifestacion de la in-
feccion por el VIH (opcion b) sea una
disminucién en el nimero de plaquetas; en
estos casos suelen existir antecedentes fa-
miliares o personales que aumentan el ries-
go de padecer esta enfermedad. La enfer-
medad de von Willebrand (opcién c) es la
hemopatia congénita mds frecuente (1% de
la poblacién) se hereda de forma autosémi-
ca dominante y suele haber antecedentes de
sangrado de mucosas (gingivorragias, epis-
taxis, menorragias) en los familiares o en el
propio paciente. Existen varios tipos y sub-
tipos, en funcion de que se trate de una al-
teracion cuantitativa o cualitativa del vWF;
en el subtipo Ilb existe una alteracién cua-
litativa del VWF que hace hipofuncionantes
las plaquetas y facilita su eliminacion. En la
tabla I figura una relacion de las causas que
producen trombopenia en la infancia.

Usted sospecha que este nifio puede tener
una PTI, ;qué otras pruebas complementa-
rias indicaria para confirmar este diagnos-
tico?

a. Anticuerpos IgG antiplaquetarios

b. Anticuerpos especificos antiglicoproteinas
Ib/Ila

c. Serologia del Helicobacter pylori

d. Estudio de la médula 6sea

TABLA I. Causas mas frecuentes de trombopenia en
la infancia

e Pdrpura trombocitopénica idiopatica

e Pdrpura inmune trombocitopénica

e Trombocitopenia por VIH

e Trombocitopenia por drogas (sulfamidas, acido
valproico, quinina)

e Trombocitopenia por infecciones (mononucleo-
sis infecciosa)

* Trombocitopenia por infiltracion de la médula
6sea (leucemia, aplasias)

e Sindrome hemolitico urémico

e Enfermedad de von Willebrand tipo Ilb

e Trombocitopenia en enfermedades autoinmunes
(lupus eritematoso diseminado)

e Errores congénitos del metabolismo

* Anemia de Fanconi

e Trombocitopenia y ausencia de radio (TAR)

e Sindrome de Alport

e Sindrome de Bernard-Soulier

e Anomalia de May-Hegglin

e Sindrome de Wiskott-Aldrich

e Esplenomegalia, hemangiomas gigantes

e Enfermedades de depdsito (enfermedad de Gau-
cher, enfermedad de Niemann-Pick)

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

e. No es necesario realizar mas pruebas com-
plementarias para hacer el diagndstico de
PTI

La respuesta correcta es la e

No es necesario realizar ningtn estudio
mas para hacer el diagndstico de PTl en este
nino (opcidén e): los datos de la anamnesis,
el examen fisico y el hemograma son sufi-
cientes. Las pruebas complementarias en esta
enfermedad estaran indicadas cuando exis-
tan manifestaciones “atipicas” que puedan
hacer sospechar otro trastorno subyacente
distinto de la PTI (Tabla II). El estudio de la
médula 6sea es la prueba mas importante,
pero no debe realizarse de forma sistemati-
ca en la PTI. En este caso, su indicacién no
es adecuada (opcion d): en la anamnesis, en
la exploracion fisica y en el hemograma no
existe ninguno de los signos referidos en la
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TABLA Il. Datos en la historia clinica que no son
propios de la PTI

Antecedentes familiares

e Sangrado o trombopenia

e Enfermedades renales

e Sordera

e Cataratas

¢ Anormalidades esqueléticas

e Leucemias o mielodisplasias

e Factores de riesgo de enfermedad por VIH

Antecedentes personales

e Infecciones de repeticién

e Sangrados frecuentes (epistaxis, menorragias)
e Pérdida de peso

e Rash

e Enfermedad neurolégica

Historia actual

* Fiebre

® Astenia

e Signos de infeccion actual

e Dolores 6seos

* Medicacién asociada a trombopenia (heparina,
quinina, sulfamidas, acido valproico)

Examen fisico

e Palidez

e |ctericia

e Eccema, manchas “café con leche”, hipopig-
mentacion

¢ Adenopatias

¢ Hepatoesplenomegalia

e Inflamacion de testiculos (infiltracion leucémica)

e Inflamacién de articulaciones

e Anormalidades esqueléticas (estatura corta, al-
teraciones en los dedos, ausencia de radio)

e Anomalfas neurolégicas

e Sordera

Analisis de sangre

e Cualquier alteracion en los hematies (anemia, ani-
socitosis, poiquilocitosis, macrocitosis)

e Cualquier alteracion en los leucocitos (cuerpos
de inclusion, neutropenia, leucocitosis, células
atipicas)

e Cualquier alteracién en la morfologfa de las pla-
quetas excepto la aparicién de plaquetas gigan-
tes en una proporcién < 20% con un didmetro
>4 pm o < 3% con didmetro > 8 pm

PTI: pdrpura trombocitopénica idiopatica; VIH: virus de la in-
munodeficiencia humana.

tabla Il que puedan hacer sospechar otra en-
fermedad distinta de la PTI; se ha encontra-
do que el diagnéstico final de leucemia en
nifos diagnosticados de PTI sin caracteristi-
cas “atipicas” es menor del 1%. Los anti-
cuerpos IgG antiplaquetarios (opcién a) y los
anticuerpos especificos antiglicoproteinas
[Ib/1la (opcion b) pueden estar aumentados
en la PTI, pero su determinacion no es ne-
cesaria para hacer el diagndstico de esta en-
fermedad. La opcién ¢ no es adecuada, aun-
que en los adultos se ha demostrado la
relacion entre H. pyloriy PTI, esta asocia-
cién no se ha encontrado en los nifos.

Usted hace el diagnéstico de PTI en este
nifio, ;como procederia?

a. Harfa una estudio de la médula ésea y
lo trataria con corticoides orales

b. Iniciaria tratamiento con gammaglobuli-
nai.v.

c. Lo trataria con inmunoglobulina antiD

d. Observaria la evolucién del nifio sin ini-
ciar ningln tratamiento, indicandole re-
poso y unas normas de observacién a los
padres

e. Todas las respuestas anteriores son co-
rrectas

La respuesta correcta es la e

Actualmente no existe un acuerdo una-
nime sobre qué nifios con PTI deben ser tra-
tados y en quiénes se puede adoptar una ac-
titud de observacion. En 1996 la American
Society of Hematology public6 una guia cli-
nica cuyas recomendaciones de tratamien-
to se basan en las manifestaciones clinicas y
en el nimero de plaquetas. Las principales
conclusiones de esta guia son: 1) los nifios
con mas de 30.000 plaquetas/mm? no deben
ser hospitalizados y habitualmente no re-
quieren tratamiento, salvo que tengan signos
de sangrado importantes; 2) los nifos con me-
nos de 20.000 plaquetas/mm? y signos de san-
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TABLA l11. Pautas de tratamiento en la PTI

Farmaco

Dosis

Prednisona/prednisolona

Metilprednisolona

Gammaglobulina i.v.

1-2 mg/kg/dia, 14 dias, descendiendo en 7 dias mas, o

60 mg/m?/dia, 14 dias, descendiendo en 7 dias mas, o

4 mg/kg/dia, 4 dias, o

4 mg/kg/dia, 7 dias, descendiendo en 14 dias mas

30 mg/kg/dia, 3 dias, continuando con 20 mg/kg/dia durante 4 dias mas, o
10 mg/kg/dia , 5 dias

0,8-1 g/kg, 1 dosis, o

1 g/kg/dia, 2 dias, o
0,4 g/kg/dia, 5 dias
Inmunoglobulina antiD i.v.

25 pg/kg/dia, 2 dias, o

45-50 pg/kg/dia, 1 6 2 dias

PTI: pdrpura trombocitopénica idiopatica.

grado, aunque sean leves, deben recibir tra-
tamiento; y 3) todos los casos con menos de
10.000 plaquetas/mm? deben ser tratados.
Sin embargo la tendencia actual es que la
actitud terapéutica debe basarse mas en los
signos de sangrado que en el nimero de pla-
quetas, debido a que ambos aspectos no
siempre estan correlacionados. Ademas, to-
dos los estudios publicados sobre la eficacia
de las distintas medidas terapéuticas toman
como referencia la elevacion del nimero de
plaquetas, pero no la mejoria de los signos
hemorragicos; de tal forma, que no existe evi-
dencia de que la medicacién mejore los sig-
nos de sangrado, aunque si aumente el re-
cuento de plaquetas. En este sentido, en 2003
el British Committee for Standard in Hema-
tology public6 una guia clinica en la que re-
comienda que los niflos con signos de san-
grado leve o moderado sean mantenidos en
observacién, sin tratamiento, independien-
temente del ndmero de plaquetas, con unas
normas que minimicen la posibilidad de san-
grado (opcién d). Esta actitud se basa en el
bajo riesgo de hemorragia cerebral que tie-
nen los ninos con PTI (< 0,1-0,5%) y en el
hecho de que la mayoria (80%) recuperan el
recuento plaquetario en 6-8 semanas.
Tanto los corticoides (opcion a), como la
gammaglobulina i.v. (opcién b) o la inmu-

noglobulina antiD (opcién ¢) han demostra-
do, comparados con placebo, su capacidad
para aumentar el nimero de plaquetas en la
PTI. La gammaglobulina i.v. produce una ele-
vacién mas rapida de las plaquetas que los
corticoides y la inmunoglobulina antiD, aun-
que ésta a dosis altas puede tener una efec-
tividad similar. Antes de administrar corti-
coides (opcién a) es necesario realizar un
estudio de médula 6sea debido a la posibi-
lidad de que esta medicacion altere los re-
sultados. Existen varias pautas para el trata-
miento con corticoides que han mostrado
efectividad; es importante que la duracién
de ninguna de ellas supere los 21 dias de tra-
tamiento, para evitar los efectos secundarios
de esta medicacién. La inmunoglobulina an-
tiD puede originar anemia por hemolisis
aloinmune, que en ocasiones produce una
disminucién en la concentraciéon de hemo-
globina entre 0,5-1 g/dL. Esta terapia s6lo
puede utilizarse en nifios Rh positivos vy, al
ser un hemoderivado, existe el riesgo de trans-
misién de enfermedades como la hepatitis
C. En laTabla Il figuran las pautas del trata-
miento de la PTI mas utilizadas en los nifios.

Tras valorar la situacion clinica usted deci-
de tratar a este nino con gammaglobulina
i.v. 1 g/kg, en una dosis tnica, infundiéndo-
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la en 6 horas. A las 3 horas de finalizar la in-
fusion de la gammaglobulina, el paciente
comienza con irritabilidad, impresiona de
dolor de cabeza, tiene rigidez de cuello y
espalda con temperatura de 37,6 °C; el es-
tado general es bueno y el resto de la ex-
ploracién neurolégica es normal, ;como
continuaria?

a. Harfa una TC craneal, pensando que pue-
de tener una hemorragia cerebral

b. Realizaria una puncién lumbar, por si se
trata de una meningitis aguda

c. Pensaria que su cuadro puede ser debido
a una complicacion del tratamiento con
gammaglobulina, le administraria anal-
gésicos y observaria la evolucién

d. Indicaria una TC y si es normal una pun-
cién lumbar

e. Practicaria un analisis de sangre para va-
lorar de nuevo el ndmero de plaquetas y
el estado de la coagulacién

La respuesta correcta es la ¢

Lo mas probable es que los sintomas que
tiene este nifo sean efectos secundarios del
tratamiento con gammaglobulina i.v.; alre-
dedor del 35% de los casos tratados con esta
medicacién pueden presentar febricula, ce-
falea, dolor de espalda, nduseas, incluso me-
ningitis aséptica; otras complicaciones son
la produccion de hemdlisis autoinmune y
excepcionalmente la transmision de enfer-
medades viricas como la hepatitis C al tra-
tarse de un hemoderivado. Teniendo en cuen-
ta el buen estado general del nifio y que la
exploracién neurolégica es normal (excep-
to la rigidez de cuello y tronco); puede adop-
tarse una actitud de observacién adminis-
trando analgésicos (opcién c). La opcién a
también puede ser correcta, si existe una alta
sospecha de hemorragia cerebral, pero es
muy poco probable que con los signos de la
exploracion este cuadro lo sea. Las opciones
b y d no son adecuadas ya que la puncién

lumbar esta contraindicada en los nifos con
plaquetopenia grave por el riesgo de hemo-
rragia raquidea. La realizacién de un anali-
sis de sangre (opcion e) no tiene mucho sen-
tido debido al poco tiempo transcurrido
desde que se inici6 el tratamiento y a los po-
cos datos que puede aportar para decidir una
opcion terapéutica.

En el caso de que este niiio tuviera una he-
morragia cerebral, ;qué tratamiento indi-
caria?

a. Transfusion de plaquetas

b. Metilprednisolona (30 mg/kg, i.v. una do-
sis diaria, durante 3 dias)

c. Repetir la dosis de la gammaglobulina 1
g/kg, i.v.

d. Esplenectomia, si el cuadro no mejora con
las medidas anteriores

e. Las respuestas correctas sonay b

La respuesta correcta es la e

Aunque la hemorragia cerebral es muy
poco frecuente (< 0,5%), se trata de una si-
tuacion que pone en peligro la vida del nifo.
La mayoria de las publicaciones recomiendan
administrar un tratamiento intensivo con trans-
fusién de plaquetas (opcién a), corticoides i.v.
a dosis altas (opcién b) y gammaglobulina i.v.
(opcién ©); sin embargo, esta tltima ya ha sido
administrada y no tiene sentido aumentar la
cantidad sin haber transcurrido 24 horas des-
de la dltima dosis. El objetivo de este trata-
miento es transfundir plaquetas con medica-
cion que incremente la vida media de éstas.
Respecto a la esplenectomia (opcién d), es-
tard indicada como dltima posibilidad, te-
niendo en cuenta que la intervencién quirdr-
gica en un nifo con estas caracteristicas tiene
mayor mortalidad que la trombopenia en si.

La evolucion del nifio fue favorable, el
cuadro de febricula, irritabilidad y rigidez de
espalda mejoré con la administracion de
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analgésicos. Las plaquetas aumentaron a
48.000/mm? en las siguientes 48 horas por
lo que fue dado de alta a su domicilio.

DIAGNOSTICO FINAL

Purpura trombocitopénica idiopatica
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ALGORITMO 1. DIAGNOSTICO EN EL EXANTEMA PETEQUIAL

Exantema petequial
(sin fiebre)

Numero de plaquetas

Normal

TPT normal
TP normal

Disminuido

Anomalias Serie roja
congénitas Serie blanca

I—I—I

No* Normales Alteradas
TPY TPT?
T T
Vasculitis Déficit Déficit S. TAR PTI Neoplasia
Traumatismos FIl, FV, FIl, FV, FVIII, S. Wiscott-Aldrich LES S. aplésicos
Trombopatias FVII, FX FIX, FX, FXI, S. de Fanconi Farmacos Enf. de depdsito

Enf. von Willebrand FXII S. Kassabach-Merrit VIH SHU

Farmacos

*En estos casos las lesiones caracteristicas son los hematomas. Radiacion
TPT: tiempo parcial de tromboplastina; TP: tiempo de protrombina; CID: coagulacién intravascular PTT
diseminada; PTI: plrpura trombocitopénica idiopatica; LES: lupus eritematoso sistémico; VIH: virus ap

de la inmunodeficiencia humana; SHU: sindrome hemolitico urémico; PTT: purpura trombocitopé-
nica trombdtica; S. TAR: trombocitopenia y aplasia del radio: F: factor de la coagulacién.
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CASO CLINICO

Madre primigesta de 26 anos con diabe-
tes gestacional controlada con dieta. Obesi-
dad moderada. Bolsa rota a la 4* semana, li-
quido levemente tefiido de meconio.

Registro cardiotocografico fetal normal.

Glucemia materna antes de iniciar ex-
pulsivo 75 mg/dL, en ayunas desde hace 12
horas, solo estd tomando agua por nauseas.
Por ecografia, feto macrosémico, normal, po-
sicion cefalica.

Parto instrumental con férceps por des-
proporcion. Buen estado al nacer, no pre-
cisa reanimacion. Llanto vigoroso, test de
Apgar al minuto y a los 5 minutos de 8 y 8,
respectivamente. Aspecto de macrosomia sin
otros hallazgos.

Peso al nacimiento: 4.250 gramos. Talla:
52 cm. Perimetro craneal: 35 cm.

Genitales externos femeninos normales.
Abdomen blando sin visceromegalias. Facies
algo tosca con boca y lengua normales.

pH en sangre arterial del cordén umbili-
cal: 7,12. Hto: 65%. Glucemia: 60 mg/dL.

:Cuadl seria su actitud inicial con este recién
nacido (RN)?

a. Comenzar inmediatamente alimentacion
oral para prevenir hipoglucemia

b. Hospitalizarle porque muy probablemente
necesite aportes de glucosa intravenosa

NEONATO CON HIPOGLUCEMIA

c. Observar clinicamente al RN y hacer una
glucemia antes de las 24 horas de vida,
s6lo si tiene sintomas de hipoglucemia

d. Administrar suero glucosado oral al 10%
en las primeras 2 horas de vida

e. Observar clinicamente al RN y realizar
una glucemia en las primeras 2-3 horas

de vida
La respuesta correcta es la e

Se trata de un recién nacido de riesgo de
desarrollar hipoglucemia neonatal precoz.
Son factores de riesgo: prematuridad, bajo
peso para la edad gestacional, macrosomia,
hijos de madre diabética, asfixia perinatal,
isoinmunizacion anti-D, hipotermia, poli-
citemia, sindrome de Beckwith-Wiedeman.
Los antecedentes de madre con obesidad y
diabetes gestacional controlada con dieta ha-
cen pensar en un riesgo elevado de hipo-
glucemia fetal con probable elevacién man-
tenida de la insulina fetal. Los niveles de
glucosa fetal son habitualmente el 70-80%
de la glucemia materna. Asi, una gestacion
con glucemias elevadas afecta directamen-
te a los niveles de glucemia fetal, esto in-
duce cambios en las hormonas reguladoras
de los niveles de glucemia con hiperinsuli-
nismo en la mayoria de los casos.

El aspecto macrosémico del recién naci-
do junto con unos datos antropométricos cla-
ramente elevados indican una repercusion
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crénica del trastorno del metabolismo de los
hidratos de carbono maternos en el feto y por
lo tanto un mayor riesgo de desarrollar tras
el nacimiento, problemas en el control de la
glucemia.

El nacimiento a las 41 semanas, el parto
instrumental y el pH de 7,12 sugieren es-
trés fetal con liberacion probable de cateco-
laminas, puntualmente durante el parto, que
han debido elevar la glucemia al menos de
forma transitoria.

Una glucemia materna de 75 mg/dL en
ayuno indica riesgo de hipoglucemia fetal,
la glucemia en sangre de cordon del recién
nacido de 60 mg/dL, aun siendo normal, ha
de hacer pensar que es una glucemia que ha
aumentado por el estrés del parto. Segura-
mente, cuando los niveles de las hormonas
que movilizan glucosa disminuyan y predo-
mine el probable hiperinsulinismo fetal, el
riesgo de hipoglucemia es elevado.

La glucemia en sangre disminuye en con-
diciones normales tras el parto, alcanzandose
su cifra minima entre los 30 y 90 minutos de
vida. Ese es el momento de mayor riesgo de
hipoglucemia, por ello debe someterse a ma-
yor vigilancia de los sintomas y monitoriza-
cién de la glucemia del recién nacido.

La alimentacion precoz es una forma de
reducir el riesgo de hipoglucemia al ofertar
hidratos de carbono al recién nacido (opcion
a). Esta alimentacion precoz ha de ser con le-
che; debe evitarse la administracion de solu-
ciones glucosadas via oral porque son irri-
tantes y provocan absorcion rapida de glucosa
con descenso inmediato después. Ademds, la
leche aporta otros nutrientes basicos, grasas
y proteinas, que favorecen la normalizacién
de la glucemia tras el nacimiento.

La lactancia materna precoz es la mejor for-
ma de reducir el riesgo de hipoglucemia, dis-
minuyendo el tiempo entre tomas. Cuando
esto no es posible, la administracion de for-
mula artificial frecuente es la mejor opcién.

En recién nacidos sanos, el ayuno de has-
ta 9-10 horas puede ser bien tolerado, sin

riesgo de hipoglucemia, cuando las reservas
son suficientes, sin embargo esto no es asi en
recién nacidos de riesgo o enfermos.

Un hecho que ademds aumenta el riesgo
de hipoglucemia en el caso actual es la pre-
sencia de policitemia con un hematocrito
elevado en sangre de cordén.

:Cual es la mejor forma de evitar la hipo-
glucemia a este recién nacido?

a. Vigilar la aparicion de signos y sintomas
de hipoglucemia

b. Realizar puncién venosa y enviar una de-
terminacion de glucosa en suero al labo-
ratorio, es la tnica forma fiable

c. Mediciones de glucemia con cualquier
glucémetro de uso médico

d. Medir la glucemia con glucémetro apro-
bado para uso en recién nacidos

e. Realizar glucemias con cualquier gluco-
metro y s6lo confirmar en laboratorio si la
cifra es inferior a 40-45 mg/dL

La respuesta correcta es la e

La hipoglucemia neonatal puede dar lu-
gar a lesiones que ademas de graves pueden
dejar secuelas permanentes en el cerebro.
Los sintomas de hipoglucemia pueden es-
tar presentes o no (opcion a), incluso con va-
lores muy bajos de glucemia, lo que puede
retrasar peligrosamente el tratamiento. Cuan-
do estan presentes, pueden confundirse con
sintomas provocados por otros procesos, ya
que son poco especificos. Estos sintomas sue-
len ser apnea, temblores (jittering), exage-
racion en los reflejos arcaicos, irritabilidad,
succion pobre o débil, cianosis, hipotonia,
letargo o coma, inestabilidad térmica, con-
vulsiones, taquipnea, bradicardia o taqui-
cardia, llanto anormalmente agudo y vémi-
tos. Al ser los sintomas inespecificos se debe
plantear el diagnéstico diferencial con otras
entidades como hipocalcemia, sepsis o he-
morragia intracraneal.
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La forma en que se realiza la medicién de
la glucosa es importante, no sélo por la mues-
tra empleada (sangre completa o plasma) sino
por la técnica utilizada en su medicién y esto
ha de tenerse en cuenta especialmente en
maternidades donde con frecuencia se em-
plean dispositivos no validados o poco fia-
bles (opcién ), para ser empleados en mues-
tras de sangre de recién nacidos.

Las muestras de sangre completa incluyen
hematies, por ello la cifra de glucemia es in-
ferior a la obtenida en plasma. La glucosa
obtenida en plasma es un 14% mayor de la
obtenida en sangre completa, sobre todo en
recién nacidos, que tienen un hematocrito
mayor que el adulto.

Estas diferencias son mayores con gluce-
mias mas bajas, llegando a ser hasta un 30%
superior las cifras de glucemia en plasma que
en sangre total.

Los hematies neonatales ademas contie-
nen concentraciones elevadas de interme-
diarios glicoliticos que pueden interferir en
la correcta lectura de la glucemia, por ello
la sangre completa debe ser previamente des-
proteinizada.

Las determinaciones de laboratorio son
muy fiables y en la mayoria de los casos em-
plean electrodos de glucosa oxidasa. Sin
embargo los lectores de tira enzimaticos pre-
sentan grandes variaciones en la lectura de
la glucemia, sobre todo en valores bajos,
por ello cualquier cifra préxima a 40-45
mg/dL debe ser confirmada en laboratorio
(opcion e).

A los 30 minutos de vida y ante la pre-
sencia de temblores, se realiza una glucemia
con tira reactiva y sangre capilar, que es de
35 mg/dL. Se envia una muestra al labora-
torio y el resultado es de 25 mg/dL.

:Cual es su interpretacion y actitud?

a. El diagnéstico es hipoglucemia y el trata-
miento, de glucosa intravenosa, un bolo

inmediato de 500-1.000 mg/kg, seguido
de una infusién de glucosa a 8 mg/kg/min.

b. El diagnéstico es hipoglucemia precoz; es
posible la recuperacién espontdnea tras
iniciar la alimentacién y no es preciso tra-
tamiento i.v.

c. El diagnéstico es hipoglucemia precoz, ha
de repetirse la medicién de la glucemia
hasta que se confirme o se recupere; en
cualquier caso hay que iniciar tratamien-
to con glucosa i.v. porque el recién na-
cido esta sintomdtico

d. El diagnéstico no se puede hacer atn, hay
que repetir los controles de glucemia has-
ta que se recupere, cada 10-15 minutos

e. Daigual la cifra de glucemia ya que es un
recién nacido hijo de madre diabética y
con temblores; hay que administrar glu-
cosa i.v. para prevenir la hipoglucemia

La respuesta correcta es la c

Aunque todavia no existe un consenso
unanime en la definicién de hipoglucemia,
se acepta este diagnéstico cuando la cifra de
glucosa en sangre en neonato con mds de 2-
3 horas de vida es inferior a 36 mg/dL, in-
dependientemente de la edad gestacional.

El problema del diagnéstico estd en las ci-
fras de glucemia bajas en las 2-3 primeras ho-
ras de vida, en esta fase transicional la gluce-
mia desciende de forma fisioldgica, hasta que
comienza la liberacién de glucosa al torren-
te sanguineo por accién de hormonas con-
trarreguladoras, normalizandose espontane-
amente tras las 2-3 primeras horas de vida.

Los sintomas de hipoglucemia no son es-
pecificos, pero cuando ésta se corrige tras
tratamiento y los sintomas ceden, se puede
decir que son por hipoglucemia. Los tem-
blores en un recién nacido en las primeras
horas de vida pueden ser normales o ser se-
cundarios a estrés posparto o hiperviscosi-
dad, al igual que por hipoglucemia.

En todo recién nacido con riesgo de hi-
poglucemia debe monitorizarse la glucemia,
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para prevenir su aparicion, que puede cur-
sar sin sintomas. Los recién nacidos de ma-
yor riesgo son los de peso elevado para su
edad gestacional, o los de bajo peso para
la edad gestacional y prematuros, los ma-
crosémicos (peso mayor de 4.000 gramos),
hijos de madre diabética, y todos aquellos
con situacion de estrés como asfixia, sep-
sis, sindrome de distrés respiratorio (SDR)...

Se acepta que el neonato debe ser tratado
cuando exista hipoglucemia, definida como
glucemia menor de 36 mg/dL tras las 2 pri-
meras horas de vida, o cuando existen sin-
tomas y la glucemia es menor de 45 mg/dL.

Ante la presencia de sintomas debe ini-
ciarse tratamiento, independientemente de la
edad. Aunque los temblores pueden ser no
especificos de hipoglucemia, en el presente
caso es probable que, por los antecedentes y
la cifra de glucemia, los temblores puedan ser
causados por ésta, por lo que estaria indica-
do iniciar tratamiento médico (opcion c).

La alimentacion precoz sin administrar
glucosa i.v. (opcién b) sélo estaria indica-
da en la hipoglucemia que aparece en las
dos primeras horas de vida y cursa sin sin-
tomas.

El tratamiento en el caso de hipoglucemia
sintomatica es glucosa intravenosa a 6-8
mg/kg/min, que es la velocidad de produc-
cién de glucosa endégena. El objetivo es al-
canzar una glucemia mayor de 45-50 mg/dL
de forma rapida. Mientras se consigue, han
de realizarse determinaciones seriadas de
glucemia (opcion c). Teniendo en cuenta las
l[imitaciones de las tiras reactivas, seria Gtil
disponer de dispositivos de medicion con
electrodo a pie de paciente (Point of Care Tes-
ting, POCT) que reducen el riesgo de medi-
ciones equivocadas en valores bajos de glu-
cemia.

Tanto en las hipoglucemias graves como
en las sintomaticas esta recomendada la ad-
ministracién de un bolo de glucosa intrave-
nosa, 100-200 mg/kg en forma de suero glu-
cosado hiperténico al 10%, seguido de una

infusion continua de glucosa para evitar fluc-
tuaciones o rebotes en las cifras de glucemia.

Se canaliza una vena periférica y se ad-
ministra un bolo de glucosa en forma de 2
mL/kg de glucosado al 10%, a continuacion
se inicia una infusion continua de glucosa
en forma de suero glucosado al 10% a 6
mg/kg/min. Tras 20 minutos de infusion se re-
pite la glucemia y el resultado es de 20
mg/dL, por lo que se administra un segun-
do bolo de glucosa a 200 mg/kg y se aumenta
la infusion de glucosa a 120 mL/kg/dia de
suero glucosado al 10%. Persiste la clinica
de temblores, la cifra de calcio iénico y mag-
nesio son normales. El control posterior de
glucemia es de 35 mg/dL en suero compro-
bado en laboratorio.

;Cual seria su actitud y tratamiento en este
momento?

a. No se pueden aumentar mas los aportes

de suero por vena, deberia iniciarse ali-

mentacién por sonda a débito continuo

para controlar la glucemia

El diagndstico es de hipoglucemia persis-

tente y el tratamiento debe ser glucagéon

intravenoso

c. Deberia canalizarse una via central para

asegurar la infusion de glucosa y aumen-

tar los aportes de glucosa con suero glu-

cosado al 12%

El diagnéstico es hiperinsulinismo y debe

administrarse diazéxido antes de seguir

aumentando los aportes de glucosa in-

travenosa

e. No es necesario cambiar el tratamiento
porque el ascenso de la cifra de glucemia
indica que ya esta siendo eficaz

s

e

La respuesta correcta es la ¢

La administracién de glucosa en bolo en
este caso asegura una elevacion rapida de la
glucemia y debe ser mantenida con una in-
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fusion continua de glucosa intravenosa. La
dosis inicial de glucosa intravenosa suele ser
de 4-6 mg/kg/min e ir aumentando cada 3-
4 horas en 1-2 mg/kg/hora. Cuando los apor-
tes de glucosa son elevados, es conveniente
la colocacién de una via central segura para
evitar un cese brusco en la infusién de glu-
cosa, lo que podria provocar un cuadro gra-
ve de hipoglucemia (opcién c). La via mds
segura es la vena umbilical o mejor un ca-
téter central de acceso periférico epicutaneo.
De esta manera se pueden incrementar los
aportes de glucosa sin aumentar excesiva-
mente la cantidad de liquidos a administrar,
llegandose a soluciones hiperosmolares sin
riesgo de flebitis, que puede ocurrir con fa-
cilidad si se administran soluciones a con-
centracién superior al 12% por via periféri-
ca (opcién c).

En situaciones de hipoglucemia grave,
como el caso actual, se recomienda el con-
trol con glucosa intravenosa y no enteral, que
tiene una absorcion errética y dificil de pre-
decir (opcion a), iniciandose dicha alimen-
tacion al alcanzar una glucemia normal, dis-
minuyendo progresivamente los aportes
intravenosos.

El glucagdn es una hormona que no esta
indicada en tratamientos agudos salvo en de-
ficiencia demostrada de la misma (opcién b).
Su administracién produce una elevacion sélo
transitoria de la glucemia y debe ser seguida
de infusién intravenosa de glucosa. Su em-
pleo esta reservado para situaciones de défi-
cit de glucagén o en formas graves de nesi-
dioblastosis. No debe emplearse en recién
nacidos con bajo peso para la edad gesta-
cional. Aunque es probable que el presente
caso responda a un hiperinsulinismo deriva-
do de la situacion metabdlica intradtero, el
diagnéstico etioldgico no esta realizado adn.

El diazéxido (opcion d) es una benzotia-
zida con efecto antihipertensivo y eficaz en
la terapia de la hipoglucemia por hiperinsu-
linismo, ya que disminuye la insulina plas-
matica e induce liberacién de catecolami-

nas, lo que provoca un aumento de la pro-
duccion hepatica de glucosa y disminucién
en su utilizacién periférica.

Se canaliza una vena central con un ca-
téter epicutaneo y se aumentan los aportes
de glucosa intravenosa hasta 13 mg/kg/min.
Tras 20 minutos la glucemia se estabiliza en
mas de 45 mg/dL. Se mantienen los aportes
de glucosa intravenosa durante tres dias y se
inicia después un descenso lento. La ali-
mentacion enteral es bien tolerada. No exis-
ten sintomas de hipoglucemia, la explora-
cion general es normal, sin embargo no se
pueden disminuir los aportes de glucosa.

:Como interpreta esta situacion?

a. Es una hipoglucemia persistente y el diag-
néstico diferencial debe ser con hiperin-
sulinismo, errores innatos del metabolis-
mo y enfermedades endocrinas

b. Al estar alin en el periodo neonatal precoz
(4 dias de vida) es una hipoglucemia pre-
coz que puede ser tipica de hijo de madre
diabética y debe mantenerse el tratamiento
intravenoso sin hacer mds pruebas

c. La necesidad de aportes intravenosos de
glucosa mayores de 12 mg/kg/min sugie-
ren hipoglucemia refractaria y esta indi-
cado comenzar tratamiento con hidro-
cortisona (tras extraer muestras de sangre
para determinaciones de cortisol plasma-
tico e insulina)

Hay que realizar determinaciones de in-

sulina, péptido C, hormona de crecimiento

y cortisol plasmatico y no cambiar el tra-

tamiento hasta ver los resultados

e. Los signos clinicos y la exploracion co-
rresponden muy probablemente a un sin-
drome de Beckwith-Wiedeman

2

La respuesta correcta es la c

La hipoglucemia neonatal se define como
precoz, cuando aparece y se limita al perio-
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TABLA I. Causas de hipoglucemia neonatal

transitoria

De origen materno

e Administracién de dosis elevadas de glucosa in-
traparto

e Farmacos (terbutalina, ritodrina, propranolol, hi-
poglucemiantes orales)

® Restriccion en el crecimiento intrauterino (IUGR)
— Insuficiencia placentaria con retraso en el cre-

cimiento intrauterino
e Diabetes en el embarazo (hiperinsulinismo)

De origen neonatal

e Fracaso en la adaptacién al nacimiento de origen
metabdlico

e Asfixia perinatal

® Infeccién

e Hiperviscosidad, policitemia (existe correlacién
inversa entre el hematocrito y las cifras de glu-
cemia)

e Cardiopatias congénitas

e Eritroblastosis fetalis

® Hipotermia

e Otras yatrogénicas: catéteres arteriales umbilica-
les con la punta cercana al pancreas

e Escasos depdsitos de glucogeno, pretérminos y
postérminos

do neonatal, y persistente o recurrente, cuan-
do supera el periodo neonatal. En esta ulti-
ma, los requerimientos de glucosa parenteral
en perfusion continua suelen ser durante mas
de 7 dias mayores de 12-16 mg/kg/min.

La distincién es importante porque, mien-
tras el primer grupo suele ser benigno en
cuanto al pronéstico, las formas persistentes
o recurrentes suelen ser secundarias a tras-
tornos hormonales, como los hiperinsulinis-
mos, errores innatos del metabolismo y al-
teraciones endocrinolégicas.

Las causas de hipoglucemia transitoria se
muestran en la tabla I y las causas de hipo-
glucemia persistente o recurrente en la ta-
bla II.

El paciente actual es un caso de aparicién
y persistencia de hipoglucemia en el perio-
do neonatal con antecedentes de diabetes
gestacional, con macrosomia, y factores con-

TABLA 1. Causas de hipoglucemia neonatal
persistente o recurrente

Hiperinsulinismos

* Nesidioblastosis: en forma aislada de hiperplasia
de células beta pancreaticas o como adenoma de
células de los islotes pancredticos

e Sindrome de Beckwith-Wiedemann (viscerome-
galia, macroglosia, hipoglucemia)

Enfermedades endocrinas

e Insuficiencia hipofisaria: asociada o no a sindro-
mes (displasia lepto-6ptica, defectos craneofa-
ciales, anencefalia...), déficit de ACTH y hormo-
na de crecimiento (HC)

e Déficit de cortisol, insuficiencia suprarrenal, hi-
perplasia suprarrenal

e Defectos congénitos de glucagén

e Defectos de adrenalina

Errores innatos del metabolismo

e Hidratos de carbono: galactosemia, enfermeda-
des de depésito de glucégeno, intolerancia a la
fructosa

¢ Metabolismo de los aminodcidos: acidemia pro-
pidnica, aciduria metilmalénica, tirosinemia, aci-
demia glutarica

¢ Metabolismo de los &cidos grasos: metabolismo de
la carnitina, defecto de Acyl-CoA deshidrogenasa

tribuyentes como policitemia y parto ins-
trumental con pH acidético en sangre de cor-
don.

Sin embargo la hipoglucemia presente en
los hijos de madre diabética suele ser precoz
y transitoria necesitando, en casi la mitad de
los casos, tratamiento con glucosa intrave-
nosa. La necesidad de glucosa intravenosa
mayor de 12 mg/kg/min sugiere una hipo-
glucemia refractaria, estando recomendada
la administracion de hidrocortisona, extra-
yendo previamente muestras sanguineas para
determinar niveles de insulina y cortisol plas-
maticos (opcién c).

El sindrome de Beckwith-Wiedeman (op-
Cion e) se caracteriza por un sobrecrecimiento
generalizado con datos clinicos sugestivos
como macroglosia, visceromegalia, onfalo-
cele... La hipoglucemia suele ser persistente
en un 50% de los casos, siendo secundaria
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a hiperinsulinismo y, en la mayoria de los ca-
sos, autolimitada. La importancia del diag-
néstico de este sindrome radica en la evo-
lucion, al poder desarrollar diferentes tumores
que condicionan el futuro.

En este caso la exploracion y los antece-
dentes corresponden con el fenotipo y el
diagnostico de hijo de madre diabética sin
otros hallazgos que sugieran un sindrome de
Beckwith-Wiedeman.

Se inicia tratamiento con hidrocortisona
a 5 mg/kg/dosis i.v. cada 12 horas con nor-
malizacion de la glucemia. La deteccion de
cuerpos cetonicos fue negativa. Los niveles
de cortisol y de insulina fueron normales, el
indice de insulina (uU/mL)/glucemia (mg/dL)
fue de 0,5. Se inici6 descenso de los aportes
i.v. de glucosa pudiéndose suspender en los
siguientes 8 dias.

:Como realizaria la retirada de la hidrocor-
tisona?

a. Inmediatamente en cuanto la glucemia
esté controlada

b. Tras 48 horas después de retirar los apor-
tes de glucosa intravenosa

c. No se debe retirar hasta completar el es-
tudio hormonal y descartar una hiperpla-
sia suprarrenal

d. Hay que descartar antes errores innatos
del metabolismo

e. Hay que hacer antes un estudio genético
para descartar un sindrome de Beckwith-
Wiedeman

La respuesta correcta es la b

La administracién de hidrocortisona debe
suspenderse tras estar estable la glucemia,
al menos 48 horas tras la retirada de los
aportes intravenosos (opcién b). Después
hay que vigilar estrechamente la glucemia
porque existe riesgo de hipoglucemia de re-
bote.

Tras la retirada de la hidrocortisona la ex-
ploracion clinica fue normal, los controles
posteriores de glucemia también fueron nor-
males. En el seguimiento los valores de in-
sulina, péptido C, pro-insulina y cortisol es-
taban en rangos normales.

:Cual es su diagnéstico definitivo?

a. Hiperinsulinismo hipoglucémico persis-
tente

b. Aunque no se ha podido confirmar en este
caso, el hiperinsulinismo es probable, al
ser el ratio insulina/glucemia mayor de
0,4. Posiblemente es una forma transito-
ria asociada al diagnéstico de hijo de ma-
dre diabética

c. Es una hipoglucemia idiopatica y no pre-

cisa seguimiento

Es probable que el diagnéstico sea hipo-

glucemia precoz por hiperviscosidad, po-

licitemia

e. El diagnéstico final es un sindrome de
Beckwith-Wiedeman

2

La respuesta correcta es la b

El ratio de insulinemia/glucemia mayor de
0,4 sugiere hiperinsulinismo y, junto a las ne-
cesidades elevadas de glucosa intravenosa
(mayor de 12 mg/kg/min), hacen este diag-
néstico muy probable (opcién b).

El hiperinsulinismo hipoglucémico per-
sistente (opcion a); es una forma grave de hi-
perinsulinismo, que en ocasiones presenta
un cardacter familiar ligada al cromosoma 11
y en otras aparece de forma esporadica. Es-
tan descritas dos formas anatomicas, una con
hiperplasia focal adenomatosa dificilmente
visible microscépicamente y otra caracteri-
zada por una lesién difusa de las células beta
pancredticas. El tratamiento médico esta muy
discutido, necesitandose en ocasiones el uso
de diazéxido, generalmente poco eficaz,
siendo necesario el empleo de somatostati-
na o analogos de accion prolongada, o en
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los casos resistentes al tratamiento médico,
reseccion quirdrgica. Se caracteriza por una
hipoglucemia grave con hiperisulinismo de
inicio neonatal que no se controla con tra-
tamiento con diazéxido.

Es posible que, aunque la hiperviscosidad
debida a policitemia haya contribuido en la
evolucion clinica de este paciente a agra-
var el cuadro de hipoglucemia, es muy im-
probable que sea la causa fundamental de
este cuadro (opcién d). No suelen ser hipo-
glucemias graves y normalmente se corrigen
de forma sencilla con aportes de glucosa i.v.

El sindrome de Beckwith-Wiedeman (op-
cién e) no se corresponde con la exploracion
clinica de este caso. Se caracteriza por un
sobrecrecimiento antenatal con unas expre-
sividades genética y clinica muy variada en
la que predominan la macrosomia, macro-
glosia, visceromegalia y onfalocele. Cursa
con hipoglucemia por hiperinsulinismo; el
mecanismo del hiperinsulinismo no es bien
conocido, habiéndose descrito la pérdida de
la funcién de los canales de KATP en las cé-
lulas beta-pancreaticas. Presentan un mayor
riesgo de desarrollar tumores a medio y lar-
go plazos, sobre todo abdominales, por lo
que su seguimiento es obligado.

El riesgo de lesiones del sistema nervioso
central por hipoglucemia es proporcional a
la intensidad de la misma, su expresividad cli-
nica y la necesidad de tratamiento médico
prolongado. En el caso actual, al ser una for-
ma que debuté con cifras bajas de glucemia,
con sintomas, que necesitd tratamiento mé-
dico agresivo, es recomendable su segui-

miento médico para descartar la aparicién de
secuelas neuroldgicas. Actualmente no exis-
ten suficientes estudios de seguimiento de ne-
onatos hipoglucémicos que permitan esta-
blecer una correlacién adecuada.

DIAGNOSTICOS FINALES

Hipoglucemia neonatal persistente
Hijo de madre diabética
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CASO CLINICO

Recién nacido de seis dias de vida, sus pa-
dres consultan por irritabilidad y Illanto in-
consolable en las dltimas 48 horas. Ha pre-
sentado un vomito aislado, sin rechazo de
tomas, sin fiebre ni otra sintomatologia.

Antecedentes personales: RNT de peso
adecuado a edad gestacional (EG 39 sema-
nas, peso 3.420 g). Embarazo controlado, de
curso normal. Serologias negativas. Exuda-
do recto-vaginal negativo. Amniocentesis en
semana 16: cariotipo XY normal. Ecografia
en semana 20 con dilatacion pielocalicial
derecha de 6 mm. Parto vaginal, con expul-
sivo prolongado. Bradicardia fetal en el ex-
pulsivo que indica instrumentacion con for-
ceps. Apgar 7/8. En paritorio se objetiva
cefalohematoma parietal derecho. Presenta
dificultad respiratoria inmediata por lo que
ingresa en Unidad de Neonatologia. Desa-
parece la dificultad en las primeras 6 horas
de vida, sin necesidad de oxigenoterapia.
Dado de alta con el diagnostico de mala-
daptacion pulmonar. Lactancia materna.

Ante la clinica de llanto e irritabilidad y con
los antecedentes sefalados, ;qué situacion
o patologia sospecharia en dltimo lugar
como causa de la irritabilidad y llanto del
recién nacido?

RECIEN NACIDO CON IRRITABILIDAD

M. Iglesias Bouzas

. Colicos del lactante

. Meningitis bacteriana

. Hemorragia intracraneal

. Intoxicacién por agua de “anis estrellado”
. Deshidratacion por falta de ingesta

o o0 TN

La respuesta correcta es la a

La irritabilidad y el llanto intenso en el re-
cién nacido pueden ser debidos a diferen-
tes causas. Todos los lactantes, tengan o no
célicos, lloran mas en los tres primeros me-
ses de vida que en cualquier otro periodo.
Los patrones de llanto fisiol6gico son muy va-
riables, pero en general el llanto puede tener
una duracién de dos horas al dia en las dos
primeras semanas de vida, con un pico de
tres horas a las seis semanas y desciende gra-
dualmente hasta una hora al dia al tercer mes
de vida. El llanto fisiolégico es un llanto va-
riado, consolable, mientras que el Ilanto pa-
tolégico suele ser intenso, monétono, agudo,
excesivo, inconsolable, quejumbroso. Facto-
res como el calor ambiental o la falta de apor-
tes pueden dar lugar a llanto intenso y, aun-
que los aportes sean adecuados, los lactantes
pueden llorar enérgicamente reclamando la
toma. El llanto y la irritabilidad pueden ser a
su vez sintomas neuroldgicos de muchas pa-
tologias en el periodo neonatal, asi, en las
meningitis (opcion b), el llanto irritable es fre-
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cuente (aparece hasta en un 60% mientras
que la fontanela abombada o las convulsio-
nes lo hacen en sélo un 25%). El abuso del
“agua de anfis estrellado” (opcién d) para el
tratamiento de los colicos del lactante, en la
actualidad poco frecuente, daba lugar a
cuadros de intoxicacién con sintomas neuro-
l6gicos (irritabilidad, hiperexcitabilidad, hi-
pertonia), taquicardia y sudoracién. Las he-
morragias intracraneales (opcién c), sobre
todo la hemorragia subaracnoidea, cursan fre-
cuentemente con irritabilidad asociada o no
a otros signos de focalidad neuroldgica. Los
colicos de lactante (opcidn a) se presentan
como episodios de Ilanto paroxistico, de va-
rias horas de duracion, sin causa aparente; el
[lanto es agudo, intenso, inconsolable e in-
cluso asocia hipertonia; sin embargo, para el
diagnostico de célico del lactante, se exige
haber descartado cualquier situacién patol6-
gica. Por lo tanto, con la anamnesis realiza-
da hasta el momento y sin una exploracién
minuciosa, no se podria justificar la clinica
de llanto e irritabilidad con el diagnéstico de
“célicos del lactante”. Antes habra que inda-
gar acerca de la forma y horario de presen-
tacion del llanto y la existencia de otros sin-
tomas. La relacién con las tomas podria
indicar patologia por reflujo aunque quizas
algo temprana para la edad del nifio. La exis-
tencia de rinorrea, cuadro catarral y dolor al
succionar podria indicar otitis media (excep-
cional en los recién nacidos pero frecuente
en los lactantes, especialmente en los que
acuden a guarderia). En la exploracion fisi-
ca habra que descartar causas de dolor; a ve-
ces una fractura de clavicula puede pasar des-
apercibida y dar lugar a llanto intenso sobre
todo a la hora de movilizar el brazo del re-
cién nacido. Se buscaran signos de deshi-
dratacién (mucosas, sequedad de piel, aspecto
distréfico), signos de sepsis o meningitis (co-
loracion pajiza de piel, quejido, decaimiento,
letargia, fontanela llena o abombada) y sig-
nos neurolégicos de lesion intracraneal (al-
teracion en los reflejos arcaicos, hipo o hi-

pertonia, pausas de apnea o respiracion irre-
gular, alteracion pupilar o en la mirada con-
jugada, somnolencia, crisis sutiles...).

Usted explora al recién nacido y objetiva
tinte subictérico de piel, buena perfusion pe-
riférica, buen estado de nutricion (peso 3.380
g), piel turgente, con mucosas hidratadas. No
presenta quejido, ni signos de distrés respi-
ratorio, la auscultacion cardiopulmonar es nor-
mal, con pulsos presentes y simétricos en las
cuatro extremidades y la perfusion periférica
es buena. En region parietal derecha se ob-
jetiva cefalohematoma con hundimiento cra-
neal a ese nivel. Presenta aceptable tono neu-
romuscular, con postura en flexion de las
cuatro extremidades, tendencia a inclusion de
ambos pulgares, pequena hipotonia axial, au-
mento leve del tono pasivo en extremidades
inferiores, pupilas isocdricas, sin alteracion en
la mirada conjugada. Alterna irritabilidad y
somnolencia. Fontanela llena, normotensa.
Hemorragia subconjuntival izquierda. Resto
de la exploracion fisica normal.

:Que actitud tomaria en ese momento?

a. La exploracion fisica no revela signos pa-
tologicos. Alta domiciliaria

b. La irritabilidad parece relacionarse con el
dolor secundario al cefalohematoma. Pau-
tar analgesia

c. Puede tratarse de un cefalohematoma
complicado con osteomielitis. Derivar al
Hospital para analitica y puncion del ce-
falohematoma

d. La persistencia de las hemorragias sub-
conjuntivales obliga a descartar lesién por
malos tratos. Solicitar fondo de ojo y se-
rie 6sea completa

e. El cefalohematoma puede asociarse a otras
lesiones en el contexto de trauma obsté-
trico. Realizar exploraciones radiolégicas
para descartar lesion asociada.

La respuesta correcta es la e
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El cefalohematoma y las hemorragias
subconjuntivales son lesiones asociadas al
trauma obstétrico (Tabla I). Los factores de
riesgo para el desarrollo de lesiones por
trauma obstétrico son mdltiples e incluyen
macrosomia fetal, prematuridad, presenta-
ciones fetales anémalas, instrumentacion
con férceps o ventosa, expulsivos prolon-
gados o partos abruptos. Los cefalohema-
tomas son hemorragias subperidsticas pro-
ducidas por las fuerzas mecdnicas que
actdan sobre la cabeza fetal en el momen-
to del parto, por ello, aunque la instru-
mentacion con férceps o ventosa aumen-
ta la frecuencia de aparicién, éstos se dan
también en partos no instrumentados. La
sangre se acumula entre el periostio y la su-
perficie externa del hueso y a diferencia del
caput succedaneum y de la hemorragia sub-
galeal no cruza las suturas. La localizacién
mas frecuente es a nivel parieto-occipital.
Los cefalohematomas en si no requieren
tratamiento salvo en el caso de asociar com-
plicaciones. En un 5 a 20 % existe una frac-
tura lineal o deprimida debajo del hema-
toma; por ello deben palparse buscando
signos de crepitacién o hundimiento (como
el signo de” pelota de ping-pong”). En es-
tos casos o cuando existe clinica neurol6-
gica que indique la existencia de hemorra-
gia intracraneal asociada, estd indicada la
realizacién de estudios radiol6gicos. Debe
tenerse en cuenta que el signo de “pelota
de ping-pong” puede ser debido a craneo-
tabes en estos casos es mas leve y no exis-
te cefalohematoma. Este es un hallazgo mas
frecuente en pretéminos o postérminos y
desaparece en las primeras semanas de
vida. En el caso de este paciente no exis-
ten signos o sintomas clinicos de infeccion
y si es evidente a la palpacion la existen-
cia de un hundimiento junto con sintomas
neurolégicos, por lo tanto lo primero a rea-
lizar debe ser una exploracién radiolégi-
ca para descartar lesion asociada a la frac-
tura (opcion e).

TABLA 1. Tipos de “traumatismo de parto”

Cabeza y cuello

¢ Heridas incisas por monitorizacion fetal

¢ Hemorragias extracraneales: caput succedaneum,
caput por ventosa, cefalohematoma, hematoma
subgaleal

¢ Hemorragias intracraneales: hematoma epidural,
hematoma subdural, hemorragia subaracnoidea

e Fracturas: craneo, cara, mandibula.

e Lesiones nasales: luxacion del tabique

e Lesiones oculares: hemorragias subconjuntivales,
hemorragias retinianas

e Lesion del esternocleidomastoideo

e Lesion faringea por aspiracion o intubacion

Lesiones nerviosas

¢ Nervios craneales

e Nervio facial: lesién central o periférica

¢ Nervio recurrente

¢ Nervio frénico

e Plexo braquial: paralisis de Duchenne-Erb, para-
lisis de Klumpke

e Médula espinal

Lesiones 6seas

e Fractura de clavicula

¢ Huesos largos: fracturas, desprendimiento epi-
fisario

Lesiones intraabdominales
¢ Higado o bazo (rotura o hemorragia subcapsular)
e Suprarrenales

Lesiones de tejidos blandos
e Heridas y cortes

e Petequias y equimosis

¢ Necrosis grasa subcutanea

Ademas de las fracturas, ;qué otras com-
’ e

plicaciones pueden ocurrir en presencia de

un cefalohematoma?

a. Anemia tardia

b. Shock hemorragico y coagulopatia de con-
sumo

c. Osteomielitis

d. Ictericia

e. La respuesta b es falsa

La respuesta correcta es la e
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La anemia leve de aparicion tardia (op-
cion a) es una complicacion del cefalohe-
matoma, sin embargo, dada la forma de la
lesion al estar limitada por las suturas, la co-
leccion de sangre a ese nivel no suele ser im-
portante como para dar un cuadro de ane-
mia aguda o coagulopatia de consumo
(opcién b) como puede ocurrir en las he-
morragias subgaleales. La ictericia (opcién
d) ocurre por la reabsorcién de la sangre por
lo que en caso de cefalohematoma existe un
aumento en el grado o en la duracién de la
ictericia fisiolégica del recién nacido. En ra-
ras ocasiones puede producirse la sobrein-
feccion de la lesion con osteomielitis (opcion
¢) o incluso meningitis. Cuando se sospecha
infeccién a ese nivel esta indicado realizar
puncidn-aspiracion del contenido para iden-
tificar el germen implicado.

:Qué exploraciones radiolégicas solicitaria?

a. Radiografia AP y lateral de craneo
b. TC craneal

c. RM cerebral

d. Ecografia transfontanelar

e. AngioRM cerebral

La respuesta correcta es la b

En este paciente se ha evidenciado una
fractura con la palpacion y existe sospecha
clinica de lesion intracraneal asociada. Si se
realiza s6lo una radiografia de craneo (op-
cion a) se podrian identificar las fracturas
pero no lesiones intracraneales asociadas.
La TC craneal (opcién b) es la técnica de
eleccion ya que permite el diagnéstico tan-
to de fracturas como de lesiones intracranea-
les. La RM (opciodn c) tiene igual rentabili-
dad diagndstica pero necesita mas tiempo
para su realizacion y es necesario sedar al
paciente o incluso intubar y ventilar meca-
nicamente en estas edades. Con respecto a
la ecografia transfontanelar (opcién d), aun-
que es una técnica inocua y muy usada para

el diagndstico de patologia del sistema ven-
tricular o de lesiones parenquimatosas, és-
tas pueden pasar desapercibidas cuando son
muy periféricas, lo mismo ocurre cuando
existen pequefas colecciones a nivel epi-
dural o subdural.

Antes de realizar la exploracion radiolégica
usted sospecha un tipo de lesién intracra-
neal por ser la mas frecuentemente asocia-
da al trauma obstétrico, ;cual de las si-
guientes?

a. Hematoma epidural

b. Hematoma subdural

c. Hemorragia intraventricular

d. Hemorragia subaracnoidea

e. Infarto hemorragico parieto-temporal

La respuesta correcta es la b

La hemorragia subdural (opci6 b) es el tipo
de hemorragia mas frecuente en el contexto
de trauma perinatal (en relacién con las fuer-
zas mecanicas ejercidas sobre la cabeza du-
rante el parto, o con la instrumentacion del
mismo con férceps o ventosa). Se han des-
crito pequenos hematomas subdurales en
partos espontaneos vaginales no complica-
dos o incluso en fetos intrattero. El meca-
nismo fisiopatolégico se explica por la com-
presion y distorsion del craneo durante el
parto, dando lugar al desgarro de venasy se-
nos venosos en cuatro localizaciones posi-
bles : 1) laceracién del tentorio con desga-
rro del seno recto, seno transverso o venas
infratentoriales y sangrado en fosa posterior;
2) laceracion del seno longitudinal inferior
con sangrado en la cisura cerebral longitu-
dinal; 3) laceracion de la vena cerebral su-
perficial con sangrado a nivel de la conve-
xidad y 4) osteodiastasis occipital con ruptura
del seno occipital y sangrado en fosa poste-
rior. La sintomatologia aparece en las pri-
meras 24 horas de vida aunque puede retra-
sarse hasta el cuarto o quinto dia de vida. Los
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Figura 1. Rx de craneo PA del paciente.

sintomas mas frecuentes al debut son los epi-
sodios de apnea o cianosis (40-60%); otros
son las convulsiones, déficit neuroldgicos fo-
cales, hipotonia o letargia. La localizacion
del sangrado determina la sintomatologia,
asi las hemorragias subdurales a nivel de con-
vexidad se manifiestan con clinica de défi-
cit focal o crisis, mientras que los sangrados
en fosa posterior pueden dar lugar a sinto-
mas de hipertensién intracraneal con apnea,
alteracion pupilar, en la mirada conjugada y
coma.

La hemorragia subaracnoidea (opcién d)
es la segunda en frecuencia y se asocia so-
bre todo a la instrumentacién del parto. Se
produce por la ruptura de los pequenos va-
sos que atraviesan las leptomeninges. Suele
debutar al segundo dia de vida con crisis con-
vulsivas y exploracion neurolégica normal
entre crisis; con menor frecuencia puede apa-
recer irritabilidad, signos neurolégicos fo-
cales o depresién del nivel de conciencia.

La incidencia de hematoma epidural (op-
cién a) es muy pequeia en este contexto. Se
produce por el desgarro de la arteria me-
ningea media y casi siempre ocurre secun-
dariamente a la existencia de un cefalohe-
matoma o una fractura craneal. La rareza de
esta lesion en el recién nacido es debida a
que la arteria meningea media no discurre

Figura 2. TC craneal del paciente.

encajada en los huesos craneales, hacién-
dola menos susceptible al trauma craneal,
también a que la duramadre esta fuertemente
unida al periostio en esta época de la vida.
Los hematomas epidurales se suelen pre-
sentar con clinica neuroldgica difusa (irri-
tabilidad, hipotonia, alteracién en el nivel
de conciencia, abombamiento de la fonta-
nela anterior, hipertension intracraneal) o sin-
tomas focales (desviacion de la mirada con-
jugada, crisis de lateralizacion de los 0jos).

Las hemorragias intraventriculares (opcion
¢) y los infartos hemorragicos (opcion e) o
isquémicos son muy raros en relacion al par-
to y aparecen como complicacion de ex-
tensas hemorragias epidurales o subdurales
en las que se ha producido aumento de la
presion intracraneal o coagulopatia secun-
daria al sangrado.

Usted decide derivar al nifio a un hospi-
tal, alli se canaliza la via periférica, se extrae
analitica completa con hemograma, bioqui-
mica, coagulacion y pruebas cruzadas. Se
realizan radiografias de craneo (antero-pos-
terior y lateral) asi como TC craneal (Figs. 1
y 2, respectivamente).
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;Cual es su diagnéstico tras valorar la ra-
diografia craneal?

a. Fractura lineal parietal derecha

b. Fractura lineal parieto-temporal izquierda

c. Ausencia de lineas de fractura

d. Cefalohematoma y aumento de partes
blandas a nivel parietal derecho

e. Hundimiento parietal derecho

La respuesta correcta es la e

En la radiografia se visualiza un hundi-
miento de la béveda craneal a nivel parie-
tal derecho. No se objetivan otras lineas de
fractura ni es evidente en esta imagen el au-
mento de partes blandas ni el cefalohema-
toma.

Con respecto a la imagen de TC craneal,
;cual es su diagndstico?

a. Hematoma epidural parietal derecho

b. Hematoma subdural parietal izquierdo

c. Hemorragia intraventricular

d. Hematoma epidural parieto-temporal iz-
quierdo

e. Hundimiento craneal parietal derecho

La respuesta correcta es la e

En la imagen de TC se objetiva hundi-
miento a nivel parietal derecho, sin colec-
ciones importantes a nivel epidural o subu-
ral. Tampoco existe desplazamiento de la
[inea media ni lesién a nivel parenquima-
toso. El hematoma epidural (opcién a) apa-
rece como una coleccion en el espacio en-
tre el craneo y la duramadre con forma
tipica de lente biconvexa (Fig. 3). La sefal
es hiperintensa por el contenido de sangre.
A medida que va creciendo la coleccién de
sangre a ese nivel, se produce una separa-
cién de la duramadre de la tabla interna,
formando una masa ovoide que comprime
el cerebro. El hematoma epidural puede cru-

Caput

Cefalohematoma
Hemorragia subgaleal

Hematoma subdural
Hemorragia extradural (epidural)

Figura 3. Anatomia del crdneo y cerebro y localizacion de las
hemorragias cerebrales.

zar la linea media pero siempre esta limi-
tado por las suturas, donde la duramadre es
mas dificil de despegar por estar mds ad-
herida a la tabla 6sea. El hematoma subdu-
ral (opcién b) aparece como una coleccion
de sangre localizada debajo de la durama-
dre (Fig. 3) con forma de semiluna. La unién
de la duramadre con la aracnoides es mas
débil, por ello habitualmente los hemato-
mas subdurales tienen una extensién mayor
que los hematomas epidurales. Con el paso
del tiempo la densidad del hematoma sub-
dural es similar a la del liquido cefalorra-
quideo y en ocasiones es dificil distinguir
un hematoma subdural de espacios sub-
aracnoideos prominentes. Las hemorragias
intraventriculares (opcién c) se diagnosti-
can por la aparicién de sefal hiperintensa
en las zonas declives del sistema ventricu-
lar. La TC craneal permite, ademas de esti-
mar la cantidad de la coleccién, determinar
otros factores prondsticos como el despla-
zamiento de la linea media, la obliteracién
de las cisternas basales o del sistema ven-
tricular.

Valorando minuciosamente las imagenes
del TC se sospechd la posibilidad de un muy
pequeiio hematoma epidural, siendo esto du-
doso y apoyado por la existencia de clinica
neurologica.
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Ante todos los hallazgos, ;cual seria la ac-
titud mas correcta?

a. Observacién en UCl y TC craneal en 12
horas

b. Levantamiento de la fractura y evacuacion
del hematoma en caso de confirmarse

c. Evacuacién del hematoma y colocacion
de monitor de presion intracraneal

d. Levantamiento de la fractura con siste-
ma “ventosa” y observacion clinica

e. Levantamiento de la fractura con siste-
ma “ventosa” y control de TC en 12 horas

La respuesta correcta es la b

El abordaje de las fracturas con hundi-
miento del recién nacido es controvertido.
En ocasiones se puede intentar la reduccion
no quirdrgica con técnicas como presion di-
gital, bomba extractora o ventosa obstétrica;
estas técnicas (opciones d y e) s6lo estan in-
dicadas en pequenos hundimientos, de me-
nos de 2 cm de didmetro, siempre que no
exista lesion intracraneal asociada ni frag-
mentos 6seos en contacto con el cerebro. Si
la manipulacién cerrada fracasa entonces
estd indicada la reduccion quirdrgica me-
diante un trépano y levantamiento de la b6-
veda craneal (opcién b).

La indicacion de intervencién quirdrgica de
un hematoma epidural se basa en la existen-
cia de clinica neuroldgica y en el volumen de
sangre estimado a nivel del hematoma. La ma-
yoria de los hematomas epidurales requieren
evacuacion urgente aunque pequenos hema-
tomas epidurales en los que no existe clinica
neuroldgica ni existen datos de desplazamiento
de la linea media o de aumento de la presion
intracraneal, se pueden tratar de forma con-
servadora, sin cirugia, con controles de TC se-
riados y valoracion clinica cuidadosa.

En este caso la decision quirtrgica se basa
en la existencia de un hundimiento craneal
de tamafno importante ademas de clinica
neuroldgica. En caso de no haber existido el

hundimiento se podria haber considerado la
observacién clinica y la repeticion de TC cra-
neal en 12-24 horas puesto que el tamano
del dudoso hematoma epidural no indicaba
la cirugia (opcién a).

El paciente fue intervenido realizando-
se trépano parietal. Durante la cirugia se
confirmo la existencia de una coleccion a
nivel epidural por sangrado arterial. Se rea-
lizo levantamiento del hundimiento parie-
tal y evacuacion del hematoma. Ingreso en
UCI extubado, hemodinamica y respirato-
riamente estable. Se monitorizd, se realizé
observacion clinica durante 24 horas, pro-
filaxis antibiética perioperatoria con cefa-
losporina, proteccion gastrica y analgesia
con metamizol. En controles analiticos no
se objetivé anemizacion ni alteracion ioni-
ca. Permanecio asintomatico desde el pun-
to de vista neurolégico. Previo al alta de
la unidad se realizo control ecogréfico cra-
neal, que fue normal.

DIAGNOSTICOS FINALES

Cefalohematoma parietal derecho
Hundimiento craneal parietal derecho
Hematoma epidural parietal derecho
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J. Casado Flores

CASO CLINICO

Nifno de 6 anos de edad, de raza negra,
que consulta en las urgencias de su hospital
por fiebre elevada desde unas 20 horas an-
tes, decaimiento que es progresivo y, en las
ultimas horas, escasa respuesta a los esti-
mulos, con tendencia al sueno.

AP: se desconocen datos del embarazo y
parto. Vive en un centro de acogida junto a
su hermano. Es controlado en un hospital por
riesgo de VIH, siendo la reaccion en cade-
na de la polimerasa para el VIH y los anti-
cuerpos negativos. Resto de antecedentes des-
conocidos. Desarrollo psicomotor normal.

AF: madre VIH positivo. Un hermano ge-
melo, no idéntico, sano.

Exploracion fisica:

T36,8 °C, FC 110 Ipm, FR 23 rpm, TA
114/70 mmHg. Estado general afectado, ador-
milado pero con apertura ocular espontanea,
respuesta a estimulos dolorosos, localizando
el dolor, mueve con lentitud las cuatro ex-
tremidades, hipotonia generalizada. Signos
meningeos negativos, sin rigidez de nuca. EI
resto de la exploracion fisica es normal.

:Cual es su primera sospecha diagnéstica?

a. Meningitis
b. Encefalitis

NINO CON FIEBRE, DISMINUCION
DE CONCIENCIA Y DECAIMIENTO

c. Intoxicacién
d. Trauma craneal
e. Tumor cerebral

La contestacion mas correcta es la b

En ausencia de fiebre, cualquiera de las
anteriores posibilidades diagnésticas podrian
ser adecuadas, sin embargo la presencia de
fiebre con disminucién del nivel de con-
ciencia es mas sugestiva de infeccion del
SNC, sobre todo encefalitis (opcion b) que
de meningitis (opcién a) porque la altera-
cién del nivel de conciencia en esta ulti-
ma es menos intensa y frecuente, ademas
con 24 horas de evolucién suelen ser posi-
tivos los signos meningeos y la rigidez de
nuca. Las causas mas frecuentes de altera-
cion aguda del nivel de conciencia en los
ninos son las no estructurales (95%) y den-
tro de este grupo las mas prevalentes son las
infecciones del SNC. Otras causas son in-
toxicacién por drogas depresoras del SNC
(opcidn c¢) en donde no suele aparecer fie-
bre, también el estatus convulsivo que pue-
de acompanarse de fiebre cuando es de lar-
ga duracidn, por excesiva actividad motora,
aunque puede existir estatus no convul-
sivo que s6lo cursan con disminucién del
nivel de conciencia. Las causas de dismi-
nucién del nivel de conciencia de origen es-
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tructural son infrecuentes en los nifios (5%)
siendo el trauma craneal (TCE) (opcién d)
y los accidentes cerebro-vasculares los mas
frecuentes. En el TCE existen antecedentes
y lesiones externas en cara o cabeza que en
este caso no habfa. El tumor cerebral (op-
cion e) se manifiesta con sintomas mas si-
lentes, no agudos, excepto cuando sangran
y producen un problema de espacio que
conduce a hipertension intracraneal. Los tu-
mores cerebrales suelen debutar inicialmente
con sintomas poco especificos que varian de-
pendiendo de la localizacién del tumor, des-
de alteracién de la conducta, vémitos, cefa-
leas, torticolis... Los tumores cerebrales en
los nifios son los tumores mas frecuentes des-
pués de las leucemias; pueden ser supraten-
toriales en los menores de un afo, intraten-
toriales en los de mayor edad y adolescentes.
Esta Gltima localizacién puede producir hi-
pertensién intracraneal por hidrocefalia (vo-
mitos, cefalea, paralisis VI par craneal, rigi-
dez de nuca...), vomitos por afectacion del
tronco, rigidez de nuca, torticolis y sintomas
cerebelosos (ataxia), pero no fiebre. Este pa-
ciente no tenia clinica de tumor cerebral.

Mientras llegan los resultados de los ana-
lisis de sangre indicados por Vd., comprue-
ba que el nivel de conciencia del paciente
fluctia entre la somnolencia y la irritabili-
dad, el nivel de conciencia en la escala de
coma de Glasgow es 10.

Analitica: Hb 13,5 g/dL, leucocitos 26.500
mm?3 (PMN 88%), proteina C-reactiva (PCR)
18 mg/dL. Coagulacion normal.

Puncion lumbar: 4 células/mm?. Hematies
86 mm3. Glucosa 91 mg/dL. Proteinas nor-
males. Antigenos capsulares negativos. Gram:
no se observan gérmenes.

Toxicos en orina: negativos.

;Qué tratamiento indicaria?

a. Cefotaxima i.v.
b. Aciclovir i.v.

c. Medidas antiedema cerebral, manitol mas
restriccion de liquidos

d. Acido valproico i.v.

e. Ninguna hasta realizar pruebas de imagen

La contestacion correcta en la b

La administracion precoz, en las primeras
horas de la sospecha diagndstica, de aciclovir
(10 mg/kg/i.v. cada 6 horas) es fundamental
para disminuir las secuelas de las encefalitis
herpéticas, aunque no exista certeza diagnds-
tica, cuya confirmacion se realiza identifican-
do el virus en LCR por técnica de reaccién
en cadena de la polimerasa. Se buscard virus
del herpes simple, enterovirus, influenza, vi-
rus de Ebstein-Barr y adenovirus. El LCR de este
paciente no es sugerente de meningitis porque
no tiene hipoglucorraquia, hiperproteinorra-
quia ni pleocitosis, pero si de encefalitis viri-
ca, que puede cursar con LCR normal o algo
hemorréagico. La decision de administrar aci-
clovir es adecuada, también podria ser pru-
dente asociar cefotaxima (opcién a) durante
las primeras 24 horas, suprimiéndola si se com-
prueba ausencia de crecimiento bacteriano en
el cultivo del LCR. El resto de las opciones tera-
péuticas (c y d) son inadecuadas. Se deberan
realizar pruebas de imagen de urgencia, pre-
viamente debe asegurarse que la primera do-
sis de aciclovir ha sido administrada al enfer-
mo, no solo indicada.

En la TC craneal se encontré pérdida de
la diferenciacion cértico-subcortical en cir-
cunvoluciones frontal, media e inferior iz-
quierda, sin realce del parénquima cerebral
ni de la leptomeninge, informada como sos-
pechosa de encefalitis aguda o de lesion is-
quémica en el territorio cortical de la arteria
cerebral media izquierda.

Como el paciente permanecia con el ni-
vel de conciencia muy fluctuante y puntua-
cion de 9 en la escala de coma Glasgow, fue
trasladado a la UCIP de un hospital de tercer
nivel. A llegar la T* es de 38,9 °C, FC 132
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Ipm. FR 43 rpm, TA 104/76 mmHg, SatO;
100%, recibiendo 2 L/min de O, a través de
gafas nasales. Disminucion fluctuante del ni-
vel de conciencia que oscila entre 8 y 9 pun-
tos en la escala de coma de Glasgow, pupi-
las midridticas, isocdoricas, normorreactivas,
hipotonia muscular generalizada sin rigidez
de nuca, signos meningeos negativos. Higa-
do palpable a 2-3 cm del reborde costal de-
recho. El resto de la exploracion por 6rganos
y aparatos es normal.

La analitica realizada en la UCIP es la si-
guiente:

Hb 10,9 g/dL. Leucocitos 18.500/mm?
(80% PMN, 10% cayados). Plaquetas
268.000 mm3. Tiempo protrombina 52%.
PCR 19,6 mg/dL. Procalcitonina (PCT) 7,93
ng/mL. Se toma muestra de sangre para he-
mocultivo.

:Realizaria Vd. alguna otra prueba para ha-
cer el diagnéstico?

. Factores de la coagulacion

. Doppler transcraneal

. Nuevo TC craneal con contraste

. Resonancia magnética (RM)

No precisa mds exploraciones hasta reci-
bir resultado del hemocultivo y de la PCR
para el virus del herpes simple en LCR

penoo

La contestacion mas correcta es la d

La prueba de imagen mas sensible y por
tanto de eleccion en las situaciones de sos-
pecha clinica de encefalitis es la RM (opcion
d), no laTC (opcién c), ademas, la RM de-
tecta cambios muy precoces. Las lesiones is-
quémicas cerebrales, la segunda posibilidad
diagnéstica que sugiere la TC, la RM es muy
sensible para su diagnéstico, especialmente
la secuencia de difusion que muestra un area
hiperdensa por la restriccion al movimiento
de las moléculas del agua en el area pato-
l6gica; la TC suele ser la primera prueba diag-
nostica que se realiza ante la sospecha cli-

nica de infarto cerebral, por su rapidez y dis-
ponibilidad en urgencias, sin embargo la TC
puede ser normal en las primeras horas de
evolucién. La RM se realiza de forma pro-
gramada, no urgente.

El Doppler transcraneal (opcién b) es una
técnica de monitorizacién cerebral no inva-
siva de la hemodindmica cerebral que se rea-
liza en la cabecera del enfermo, es econé-
mico y no emite radiacion, siendo muy dtil
en las patologias que alteran la hemodina-
mica cerebral: hipertensién intracraneal, diag-
nostico de muerte cerebral, vasoespasmo,
traumatismo craneoencefalico, meningitis y
enfermedad cerebro-vascular oclusiva. En la
encefalitis tiene escasa utilidad.

El paciente fue intubado y ventilado me-
canicamente en las primeras horas de ingre-
so en la UCIP, debido al riesgo de hipoventi-
lacion por el descenso del nivel de conciencia.
Se realiz6 RM craneal 24 horas después con
técnica flair que muestra una lesion extensa
de la sustancia gris cortico-subcortical bilate-
ral (Fig. 1a) y con técnica de difusion (Fig. 1b),
una restriccion a la difusion en dichas zonas,
las lesiones son sugestivas de encefalomieli-
tis aguda diseminada hemorragica, sin que
pueda descartarse encefalitis virica.

Se anadi6 cefotaxima (200 mg/kg/dia) y
vancomicina i.v. (60 mg/kg/dia) al tratamiento
antiviral, ante la inexistencia de diagnostico
etiologico y por la elevacion de los reactan-
tes de fase aguda, especialmente la PCT.

Con estos nuevos datos, ;anadiria, al aci-
clovir, algiin otro tratamiento?

. Dexametasona 0,6 mg/kg/dia

. Metilprednisolona 30 mg/kg/dia i.v.

. Metilprednisolona 2 mg/kg/dia i.v.

. Gammaglobulina 400 mg/kg/dia i.v.

. Continuaria con medidas de soporte, sin
nuevos farmacos

o o0 TN

La respuestas correctas son laby la d
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Figura 1. A. RM craneal secuencia Flair, corte axial que muestra lesiones hiperintensas cortico-subcorticales bilaterales (parietales
izquierdas y occipitales derechas). B. RM craneal con técnica de difusion, las lesiones muestran una restriccion a la difusion (ede-
ma citotoxico).

La encefalomielitis aguda diseminada
(ADEM) es una encefalitis postinfecciosa, un
sindrome desmielinizante que se produce
unos dias después de una infeccién, gene-
ralmente virica (sarampién, rubéola, vari-
cela...) o tras la inmunizacidon contra estas
enfermedades. Los primeros sintomas vy sig-
nos aparecen después de un periodo venta-
na, libre de sintomas de 1-2 semanas y con-
siste en signos neurolégicos multifocales por
la posible afectacion de amplias zonas del
cerebro, cerebelo, tronco, médula y nervios
opticos. Esta clinica puede ser: letargia, con-
vulsiones, afectacion motora y/o sensitiva,
neuritis Optica, mielitis transversa con arre-
flexia bilateral, distonia, temblores y otros
signos extrapiramidales por lesion de los gan-
glios basales, asi como crisis vegetativas (hi-
pertermia, sudoracién, hipertension arterial,
arritmias, taquipnea), secundarios a dafo hi-
potaldmico. Ninguin tratamiento de la ADEM
ha demostrado gran efectividad, se utilizan
megadosis de corticoides, metilprednisolo-
na, 30 mg/kg/dia, maximo, 1 g/dia, durante

3 dias (opcion b), seguida de dosis prolon-
gadas del mismo farmaco, 1-2 mg/kg/dia du-
rante 1-2 meses e inmunoglobulinas huma-
nas, 400 mg/kg/dia durante 5 dias (opcién
d). Cuando la respuesta es desfavorable se ha
utilizado ciclofosfamida. Los corticoides a
dosis habituales (opciones a y ¢) no tienen
ninguna utilidad en esta entidad).

El paciente fue tratado con metilpredni-
solona (30 mg/kg/dia i.v.) y gammaglobuli-
na humana inespecifica (400 mg/kg/dia) ad-
ministrada i.v. en 4 horas, continuando con
aciclovir, cefotaxima y vancomicina; recibia
ventilacion mecanica, estaba sedado y anal-
gesiado (fentanilo y midazolam).

Unas 48 horas después del ingreso en su
hospital de referencia informan que el he-
mocultivo tomado al ingreso es positivo, ais-
landose Staphilococcus aureus. Ademads apa-
recen lesiones en el pulpejo de los dedos
2, 3 y 4 de ambas manos (Fig. 2) y lesiones
hemorragicas del lecho ungueal (Fig. 3) y de
la palma de la mano derecha (Fig. 4).
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Figura 2. Lesiones en los pulpejos de los dedos 2, 3 y 4 de la
mano.

Con estos nuevos datos Vd. elabora un diag-
nostico presuntivo que tiene que confirmar
con nuevas exploraciones. ;Cudles realiza-
ria?

a. Fondo de ojo

b. Ecocardiografia

c. Busqueda de petequias conjuntivales
d. Identificacién de lesiones de Janeway
e. Todas son necesarias

La contestacion correcta es la e

El fondo de ojo (opcién a) se debe reali-
zar para identificar manchas de Roth (Fig. 5),
que son hemorragias Gnicas o multiples en
la retina, centrada por un punto o zona blan-
ca, localizadas alrededor de un capilar roto,
que puede acompafiar a la endocarditis bac-
teriana, hemopatias y enfermedades autoin-

Figura 3. Lesiones hemorragicas en lecho ungueal.

Figura 4. Mdcula eritematosa en la palma de la mano.

munes. La ecocardiografia (opcién b) se prac-
tica para identificar alteraciones anatémicas
asintomaticas de las véalvulas cardiacas y/o
verrugas endocardicas. Las petequias con-
juntivales (opcion ) y en otras mucosas (pa-
ladar, boca) (Fig. 6) deben ser buscadas ac-
tivamente, asi como las lesiones de Janeway,
que son maculas eritematosas no dolorosas,
situadas en las palmas de las manos y plan-
tas de los pies (opcion d) porque, no sien-
do especificas de la endocarditis infecciosa,
su presencia sugiere este diagndstico. Por
tanto deben buscarse todos los signos men-
cionados.

En resumen, se trata de un nifio de 6 anos,
de raza negra, que comienza con fiebre, de-
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Figura 5. Mancha de Roth en el fondo de ojo.

caimiento y rapida y fluctuante disminucion
del nivel de conciencia, con leucocitosis y
elevacion de los reactantes de fase aguda e
hipoprotrombinemia. El LCR es normal. La
TC es patoldgica y la RM es sugestiva de en-
cefalomielitis aguda diseminada o de ence-
falitis. A las 48 horas se aisla en sangre S. au-
reus y aparecen lesiones cutaneas en el
pulpejo de los dedos 2, 3 y 4 de ambas ma-
nos y hemorragias retinianas. No existian he-
morragias conjuntivales ni lesiones de Jane-
way, siendo la exploracion cardiaca y la
ecocardiografica normales. El paciente esta-
ba sedado, analgesiado, ventilado mecani-
camente y recibia aciclovir, cefotaxima, van-
comicina, megadosis de metilprednisolona
y gammaglobulina, todo ello por via i.v.

;Cual es su diagnostico?

a. Sepsis por S. aureus con coagulopatia de
consumo

b. Endocarditis bacteriana

c. Encefalomielitis aguda diseminada

d. Hepatopatia con hemorragia cerebral

e. Hemopatia drepanocitica con fenémenos
isquémicos cerebrales

La contestacion correcta es la b

Figura 6. Petequias en parte interior de los parpados.

La endocarditis bacteriana es una enfer-
medad infrecuente en los nifos, aparece con
una frecuencia anual de un caso por cada
1.300 ingresos pediatricos (alrededor de 1-4
casos/100.000 nifios/ano) aunque esta au-
mentando en los Gltimos afos debido a la su-
pervivencia de los nifios con cardiopatias
congénitas sometidos a cirugia y a los por-
tadores de catéteres intravenosos de larga du-
racién, para quimioterapia, nutricién paren-
teral o tratamientos intravenosos crénicos. La
endocarditis infecciosa generalmente con-
siste en la infeccién por uno o varios micro-
organismos del endocardio, las véalvulas
cardiacas o las estructuras relacionadas, ha-
bitualmente sobre una lesién anterior.

Aunque el diagnéstico se basa en la posi-
tividad repetida del hemocultivo y en la exis-
tencia de lesiones cardiacas, algunos pacientes
con esta enfermedad no tienen hemocultivos
positivos (5-7%) y en 1/3 6 1/4 de los pa-
cientes no se puede identificar la lesién car-
diaca predisponente. La positividad del he-
mocultivo depende del grado de bacteriemia
y muchos pacientes tienen un bajo grado de
bacteriemia, por ello es necesario obtener un
minimo de 10 mL, preferentemente 20 mL de
sangre en adolescentes y al menos 1T mL en
recién nacidos, 5 mL en nifios para tener pro-
babilidad de cultivo positivo. Se estima que
en adultos con bacteriemia, el rendimiento
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del hemocultivo aumenta en el 3% por cada
mL de sangre cultivada.

Un estudio realizado con 56 nifios con
endocarditis infecciosa ha encontrado que
los sintomas y signos mas frecuentes son
poco especificos, fiebre (84%), fatiga (48%),
anorexia (41%), signos neurolégicos (38%),
siendo los mds sugestivos de endocarditis los
menos frecuentes, lesiones de la piel (32%),
signos de embolizacion (20%), manchas de
Roth (2%).

El diagnéstico definitivo de endocarditis
infecciosa (opcién b) es muy importante por-
que obliga a un tratamiento agudo agresivo
debido a la alta morbimortalidad y a anti-
bioterapia y vigilancia durante mdltiples se-
manas, mientras que la sepsis por S. aureus
(opcioén a) y el resto de las posibilidades diag-
nosticas tienen un proceso diagndstico tera-
péutico y prondstico claramente diferentes.

El diagnostico de endocarditis infecciosa
se basa en los criterios de Duke modificados
(Tablas 1y Il) que se realiza aplicando crite-
rios mayores y menores. Existen 2 criterios
mayores y 6 menores. Es posible asi dife-
renciar 3 posibilidades: endocarditis infec-
ciosa definitiva, endocarditis posible, au-
sencia de endocarditis.

La sensibilidad de los criterios de Duke
modificados, para el diagnéstico de endo-
carditis infecciosa, es del 88%.

El segundo hemocultivo realizado al in-
greso en la UCIP del hospital terciario, don-
de permanece ingresado, es también posi-
tivo a S. aureus.

Por tanto este paciente cumple los criterios
de endocarditis posible porque tiene un cri-
terio mayor (aislamiento repetido de S. aureus)
y 3 menores, fenémeno vascular (hemorragia
intracraneal), fenémeno inmunolégico (man-
chas de Roth, nédulo de Osler [Fig. 4]) y fie-
bre. También podria tratarse de una sepsis es-
tafilocécica con fendmenos embdlicos (opcion
a), hallazgos microbiolégicos, clinicos y de

imagen descartan las opciones c y d. La dre-
panocitosis (opcion e) propia, aunque no ex-
clusiva de la raza negra (este paciente es de
raza negra), es cada vez mas frecuente en
nuestro medio debido al fenémeno inmigra-
torio; cursa con anemia de células falciformes
o drepanociticas, faciles de identificar en un
frotis de sangre periférica, fenémenos de va-
sooclusion e isquemia tisular, anemia hemo-
litica y aumento de la susceptibilidad a las in-
fecciones por asplenia funcional. Puede
aparecer accidente cerebrovascular agudo
producido bien por infarto cerebral secunda-
rio a la oclusion vascular o a hemorragia ce-
rebral, que se manifiesta como crisis convul-
siva o déficit neuroldgico focales, disminucién
de la conciencia, cefalea o vomitos. La au-
sencia de anemia y de células falciformes en
sangre periférica permite descartar con rapi-
dez esta posibilidad (opcion e).

Una vez realizado el diagnéstico de posible
endocarditis infecciosa por S. aureus, ;qué
antibiético prescribe?

a. Cloxacilina i.v.

b. Cefotaxima i.v.

c. Rifampicina i.v.

d. Penicilina i.v.

e. Cloxacilina mds gentamicina

La contestacion mas correcta es la e

La antibioterapia, recomendada por la
American Heart Association para la endo-
carditis por S. aureus en nifos, consiste en
una penicilina semisintética, cloxacilina 200
mg/kg/dia i.v. dividida en 4 6 6 dosis (ma-
ximo 12 g/dia) durante 6 semanas y genta-
micina 3 mg/kg/24 h durante los primeros 3-
5 dias (opcién e).

En los pacientes alérgicos a la penicilina
y en la cepas resistentes a la meticilina se
recomienda vancomicina, 40 mg/kg/dia, re-
partida en 2-3 dosis, durante 6 semanas (do-
sis maxima, 2 g/dia). La endocarditis produ-
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TABLA I. Criterios de Duke para el diagnostico de endocarditis infecciosa

Criterios mayores

Criterios menores

1. Hemocultivo positivo

a. Hemocultivos positivos a patégeno productor de endo-

carditis infecciosa, al menos dos:

— S. aureus

— Streptococcus viridans

— Streptococcus bovis

— Grupo HCEK:
- Haemophilus influenzae sp
- Actinobacillus actinomycete comitants
- Cardiobacterium hominis
- Eikenella sp
- Kingella kingae

— Enterococo adquirido en la comunidad, en
ausencia de foco primario

b. Persistencia de hemocultivos positivos:
— Dos extraidos con mds de 12 horas de diferencia

—Tres 0 mds extraidos al menos con una hora de dife- Sa

rencia

c. Hemocultivo positivo Gnico a Coxiella burnetii o titu-

los de anticuerpos séricos IgG > 1:800
2. Evidencia de afectacion endocdrdica

a. Ecocardiografia positiva

— Masa intracardiaca oscilante en las valvulas o estructu-

ras de soporte valvular o en el material protésico
— Absceso
— Nueva dehiscencia de la prétesis valvular

b. Nueva regurgitacién valvular

1. Existencia de factores predisponentes
— Cardiopatia
— Uso de drogas i.v.

2. Fiebre (= 38° C)

3. Fenémeno vascular
— Embolia arterial
— Infarto séptico pulmonar
— Aneurisma micético
— Hemorragia conjuntival
— Lesiones de Janeway

4. Fenémeno inmunoldgico
— Nédulo de Osler
— Manchas de Roth
— Glomerulonefritis
— Factor reumatoide positivo

Evidencia microbiolégica

— Hemocultivo positivo a germen no in-
cluido en los criterios mayores (ex-
cluyendo S. coagulasa negativo y los
organismos que no causan endocar-
ditis infecciosa)

6. Ecocardiograffa
— Alteraciones ecocardiograficas con-
sistentes con endocarditis, diferentes
a los apuntados como criterios ma-
yores

— Incremento y/o cambio en el soplo cardiaco preexis-
tente o aparicion de un nuevo soplo no existente pre-

viamente

Li JS, Sexton DJ, Mick N et al. Clin Infect Dis 2000; 30: 633.

cida por S. aureus meticilinsensible, asen-
tada en una prétesis valvular, se trata con 3
antibiéticos, cloxacilina, mas rifampicina du-
rante 6 semanas asociados a gentamicina las
primeras 2 semanas; si la cepa fuera meti-
cilin resistente la pauta de tratamiento y du-
racion es la misma sustituyendo cloxacilina
por vancomicina.

El tratamiento médico de la endocarditis
estreptocdcica sensible a penicilina (CMI <
0,1 pg/mL) es penicilina G o ceftriaxona, du-
rante 4 semanas, cuando las cepas tienen una

sensibilidad intermedia a la penicilina (CMI
< 0,1-0,5 pg/mL) a la antibioterapia ante-
rior se asocia gentamicina durante 2 sema-
nas. Las endocarditis producidas por cepas
de estreptococos resistentes a la penicilina o
por enterococos se debe tratar con penicili-
na G mas gentamicina, ambas durante 4-6
semanas.

La endocarditis producida por estrepto-
coco y enterococo en alérgicos a lactamicos,
en pacientes sin protesis valvular, se tratan
con vancomicina durante 4-6 semanas sola
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TABLA Il. Diagnéstico de endocarditis infecciosa.

Criterios de Duke modificados

e Endocarditis definitiva. El diagnéstico clinico se
establece con:
— 2 criterios mayores 0
— 1 criterio mayor y 3 menores o
— 5 criterios menores

e Endocarditis posible
— 1 criterio mayor y 1 menor o
— 3 criterios menores

e Ausencia de endocarditis

— Desaparicién de la clinica de endocarditis al
cuarto dia de antibioterapia o antes

— Sin evidencia de endocarditis después de ci-
rugia cardiaca, realizada al cuarto dia de anti-
bioterapia o antes, o necropsia

— No reunir los criterios para el diagnéstico cli-
nico de endocarditis de la Tabla |

Li JS, Sexton DJ, Mick N et al. Clin Infect Dis 2000; 30: 633.

o0 asociada a gentamicina durante 2 sema-
nas.

En los pacientes estables hemodinami-
camente la antibioterapia puede demorarse
48 horas, para la extraccion de los hemo-
cultivos y poder conocer el patégeno res-
ponsable, al objeto de realizar antibiotera-
pia especifica. En los nifios inestables la
antibioterapia sera empirica.

La endocarditis infeciosa precisa tratamiento
quirdrgico cuando existe insuficiencia car-
diaca con obstruccién valvular, prétesis val-
vulares inestables y en las infecciones micé-
ticas, siendo esto aconsejable cuando las
verrugas endocdrdicas son mayores de 10 mm.

Una vez realizado el diagnéstico e ini-
ciado el tratamiento, Vd. debe informar a los
padres sobre la gravedad de la enfermedad
en su hijo.

Escoja la informacién que mas se ajuste a la
realidad

a. Una vez curado nunca recidiva
b. Actualmente es una enfermedad poco gra-
ve. La mortalidad es escasa

c. Es muy grave, la supervivencia continda
siendo menor del 10%

d. La endocarditis por S. aureus casi nunca
tiene complicaciones

e. Es grave. La curacién completa es alrede-
dor del 60%

La contestacion correcta es la e

La endocarditis continda siendo una en-
fermedad grave (opcidn e), tanto en nifios
como en adultos, especialmente cuando el
patégeno es S. aureus, como este caso y las
fangicas; es mas grave cuando existe ante-
cedentes de endocarditis infecciosa ya que
recidiva alrededor del 10% (opcidn a). La
gravedad esta determinada por las compli-
caciones que generan alta morbimortalidad,
especialmente insuficiencia cardiaca, em-
bolia (cerebral, pulmonar, renal, coronaria),
dehiscencia valvular, infeccion metastasica,
glomerulonefritis o insuficiencia renal. La
mortalidad actual aunque desciende conti-
nua siendo elevada (12-30%), siendo supe-
rior al 50% cuando existen factores desfa-
vorables. Un estudio publicado en 2005 con
51 nifios con endocarditis por S. aureus en-
contr6 que la curaciéon completa se produ-
ce en el 60% (opcion e), mortalidad 40%, y
un indice de recurrencia del 10%.

El paciente fue ventilado mecanicamente
durante 5 dias, quedando afebril a las 48 ho-
ras de la antibioterapia (cloxacilina mas gen-
tamicina). Los reactantes de fase aguda ele-
vados al ingreso y a las 48 horas de vida (PCR
30,4 mg/dL, PCT 16,36 ng/mL) fueron des-
cendiendo progresivamente, siendo norma-
les al alta de la UCIP. Los dos hemocultivos
positivos a S. aureus, al ingreso y 24 horas
mds tarde, se negativizaron en cultivos de
sangre realizados en 3 dias posteriores, se-
parados. Las ecocardiografias realizadas los
dias 4°y 6° del ingreso, cuando se sospecha
endocarditis, fueron normales. La PL practi-
cada el 4° dia encontré células 135 mm3, he-
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maties 920 mm3, glucosa y proteinas nor-
males. El cultivo del LCR y el Gram fueron
negativos, asi como el estudio por PCR del
herpes, enterovirus, varicela zoster, adeno-
virus y Brucella.

Al quinto dia fue retirada la sedoanalge-
sia, siendo el pacientes extubado. Se com-
probo hipotonia de extremidades mas in-
tensa en miembro superior izquierdo y
clonismo, permaneciendo el paciente des-
pierto pero con un nivel de reactividad fluc-
tuante. Se realizé fisioterapia recuperando
parcialmente la hipotonia y el temblor in-
tencional, manteniendo al alta del hospital,
a los 38 dias de ingreso, 13 de ellos en la
UCIP, deambulacion con dificultad, hipoto-
nia discreta en extremidades superiores y
una capacidad de conversacion lenta. El EEG
y el video-EEG mostraba lentificacion glo-
bal de la actividad de fondo por alteracion
cerebral generalizada.

DIAGNOSTICOS FINALES

Endocarditis infecciosa por S. aureus
Encefalopatia secundaria a lesiones is-
quémicas
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CASO CLINICO

Nifna de 3 anos y 2 meses previamente
sana que inicia cuadro de fiebre y vomitos.
A las 48 horas presenta episodio de rigidez
generalizada de unos 45 segundos de du-
racion coincidiendo con fiebre no termo-
metrada, recuperandose espontaneamente.
En la hora siguiente presenta dos nuevos epi-
sodios similares pero de mayor duracion (4
minutos) quedando somnolienta.

Exploracion: Aceptable estado general.
Buen color de piel y mucosas. Tendencia al
sueno, con buena respuesta a estimulos. Pu-
pilas medias, isocoricas y reactivas. Auscul-
tacion cardiopulmonar normal. Abdomen
normal. ORL: normal.

Analitica. Leucocitos 10.400/mm?3 (N:
84%, L: 10,9%), hemoglobina 12,8 g/dL, he-
matocrito 35,8 %, plaquetas 269.000/mn»,
coagulacién normal. Na 135 mEq/L, K 4,2
mEq/L. PCR 4,7 mg/dL.

Se realiza tomografia computarizada (TC)
craneal, que es normal. Se decide ingreso
con el diagnéstico de posible convulsion fe-
bril y se inicia tratamiento empirico con amo-
xicilina-clavulanico i.v.

;Cual hubiera sido su actitud si hubiese aten-
dido a esta paciente?

a. Es correcto lo que se hizo
b. Hubiera realizado la puncién lumbar (PL)
sin necesidad de TC craneal si no pre-

NINA CON FIEBRE, VOMITOS
Y CONVULSIONES

A. Martinez de Azagra Garde

senta clinica de hipertensién intracra-
neal

c. Habria hecho una puncién lumbar tras la
TC

d. La hubiera ingresado para observacion tras
la TC pero sin tratamiento antibiético

e. Ingreso tras la TC con cefotaxima y aci-
clovir i.v.

La respuesta correcta es la c

Las convulsiones febriles son crisis epi-
|épticas acompafadas de fiebre que se pro-
ducen en nifos de entre 3 meses y 5 afios,
sin signos de infeccion del sistema nervioso
central (SNC) ni ninguna otra causa conoci-
da. Se exige para su diagnéstico la no ocu-
rrencia previa de crisis afebriles. Su frecuen-
cia es elevada: entre el 2-5% de los nifios
menores de 5 afios tienen al menos una cri-
sis febril. La crisis suele aparecer el primer
dia del proceso febril, coincidiendo con la
aparicién brusca de la fiebre, siendo con re-
lativa frecuencia, el primer signo de la en-
fermedad. Se diferencian dos tipos: 1. Con-
vulsién febril simple, tipica o convulsion febril
benigna, caracterizada por convulsién gene-
ralizada, de duracion inferior a 15 minutos,
que ocurre s6lo una vez durante un periodo
de 24 horas en un nifo febril. 2. Convulsion
febril compleja, atipica o convulsién febril
complicada, de duracién superior a 15 mi-
nutos; puede ser focal o recurrente dentro de
las primeras 24 horas.

-305 -
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La puncién lumbar no se recomienda en
los pacientes con crisis febriles tipicas por-
que en estos casos la probabilidad de infec-
cion del SNC es minima; sin embargo, debe
tenerse en consideracion en los primeros 12-
18 meses de vida ya que los signos clinicos
de meningitis pueden no estar presentes a
esa edad. Otras situaciones en las que se re-
comienda realizar puncién lumbar son: cri-
sis complejas, crisis que se producen des-
pués del segundo dia de la fiebre o en
cualquier situacién en la que no se pueda
descartar clinicamente infeccién del SNC.

La TC craneal no se recomienda en la pri-
mera convulsién febril simple pero si en las
crisis complejas. En cualquier caso, se debe
realizar antes de la puncion lumbar en aque-
[los casos en los que hay signos de hiperten-
sion intracraneal (HIC) (disminucién impor-
tante del nivel de conciencia, bradicardia,
alteraciones pupilares o del ritmo respirato-
rio), déficits neuroldgicos focales o crisis con-
vulsivas. Incluso si la TC es normal pero exis-
ten signos clinicos de HIC debe valorarse no
realizar PL y si se considera imprescindible
se realizard con el paciente en decdbito la-
teral, utilizando la aguja més fina y extrayendo
una minima cantidad de liquido (1-2 mL).

En esta paciente esta indicada la puncion
lumbar tras la TC (opcién c), por el tiempo
de aparicion de las crisis (tercer dia de fie-
bre) y por su recurrencia, que hacen que deba
considerarse como crisis febril compleja. La
administracion empirica de antibiéticos en
esta paciente, previa a la puncién lumbar,
probablemente no fue adecuada ante la au-
sencia de signos de infeccion bacteriana y la
probabilidad de enmascarar el diagnéstico.

Una vez valorado el cuadro clinico, la ex-
ploracién y las pruebas complementarias (he-
mograma, reactantes de fase aguda, liquido
cefalorraquideo [LCR] y TC craneal) se es-
tablecera un diagnéstico de sospecha y se in-
dicara el tratamiento.

Doce horas mas tarde y por persistir la dis-
minucion del nivel de conciencia se realiza

la puncion lumbar. EI LCR tiene 98 célu-
las/mm? (95% PMN, proteinas 64 mg/dL, glu-
cosa 46 mg/dL).

A la vista de este resultado y con la clinica,
:qué diagnostico inicial la parece mas pro-
bable?

a. Meningitis virica

b. Encefalitis aguda

c. Meningitis bacteriana

d. Meningitis tuberculosa
e. Encefalitis postinfecciosa

La respuesta correcta es la b

Meningitis y encefalitis son los principales
diagnésticos que hay que descartar en pre-
sencia de crisis convulsivas febriles atipicas. El
analisis del LCR continta siendo el método
fundamental para el diagndstico. En primer lu-
gar, sus caracteristicas (recuento y tipo de cé-
lulas, contenido de glucosa y proteinas) per-
miten orientar el diagndstico de presuncion
(Tabla I). Sin embargo, a veces en fase precoz
de la enfermedad estos valores se solapan en
las distintas patologias y es su evaluacion se-
riada, o los estudios mas especificos (reaccion
en cadena de la polimerasa, cultivos...), los
que permiten realizar el diagnéstico.

El ndmero normal de leucocitos en el LCR
en nifos y adultos es de 0 a 5/mm3. En
neonatos puede ser hasta 32/mm3 (media
8-9/mm3) y desciende hasta menos de
10/mm?3 en el primer mes de vida. El con-
tenido de glucosa en LCR representa en ge-
neral el 65% = 10 de la glucemia y las pro-
teinorraquia es inferior a 40 mg/dL fuera del
periodo neonatal.

Se produce elevacién del recuento leu-
cocitario en el LCR, tanto en meningitis como
en encefalitis. En las infecciones viricas del
SNC hay una menor elevacién del nimero
de células (10-500/mm3) con predominio de
linfocitos, aunque en fases precoces puede
haber predominio polimorfonuclear; la glu-
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TABLA . Caracteristicas del LCR en las infecciones del SNC

Meningitis Meningitis Meningitis Meningitis Encefalitis
virica bacteriana tuberculosa flngica virica

N° células/mm3 10-500 50-10.000 50-500 50-500 50-200
Predominio Linfocitos PMN Mononucleares Linfocitos Linfocitos
Glucosa (mg/dL) > 40 <40 <40 <40 > 40
Glucosa > 0,4 <0,4 <0,4 <04 > 0,4
LCR/sangre
Proteinas (mg/dL) <200 100-500 50-300 > 45 50-200

LCR: liquido cefalorraquideo; PMN: polimorfonucleares.

cosa suele ser normal y las proteinas, nor-
males o ligeramente elevadas (normalmen-
te < 150 mg/dL). En la encefalitis el LCR pue-
de ser normal (5%), pero es mas frecuente
que se asocie a inflamacion de las meninges
(meningoencefalitis). La presencia de he-
maties en el LCR, siempre que la puncién no
haya sido traumatica, sugiere encefalitis her-
pética u otra encefalitis necrotizante.

El diagndstico diferencial inicial entre me-
ningitis (opcién a) y encefalitis virica (opcién
b) se basa fundamentalmente en la clinica.
Los pacientes con meningitis suelen presen-
tar fiebre, cefalea, vémitos, fotofobia, irrita-
bilidad y en la exploracién presentan carac-
teristicamente rigidez de nuca, aunque este
signo puede ser tardio o no aparecer, espe-
cialmente en neonatos y lactantes pequefios.
La encefalitis virica es un proceso en el que
se produce una inflamacién del parénquima
cerebral y la afectacion del estado neurol6-
gico es mayor que en la meningitis. Cursa
habitualmente con disminucién del nivel de
conciencia, déficits motores o sensitivos,
cambios de conducta o de personalidad y
alteraciones del habla. Las crisis convulsi-
vas, aunque se producen con mayor fre-
cuencia en la encefalitis, pueden producir-
se también en las meningitis.

La encefalitis viral primaria produce dafo
neural por invasién directa del virus. Entre
los virus mas frecuentes se encuentra el vi-
rus herpes simple (tipo 2 en neonatos, tipo

1 fuera del periodo neonatal), el virus de la
parotiditis, virus varicela-zoster y los ente-
rovirus. En los pacientes inmunocompro-
metidos, el citomegalovirus (CMV), el virus
herpes tipo 6 y el virus Epstein-Barr.

La encefalitis postinfecciosa es un proce-
so en el que predomina la inflamacién peri-
vascular y la desmielinizacion, en relacion
probable a mecanismos inmunolégicos. Es
la denominada encefalomielitis aguda dise-
minada (ADEM). La clinica es muy similar a
la encefalitis virica aguda pero caracteristi-
camente se produce una o dos semanas des-
pués de un proceso viral que puede ser res-
piratorio, gastrointestinal... Sin embargo, esta
primera infeccién puede pasar desapercibi-
da (forma subclinica). Ademas, en ocasiones
puede no haber intervalo libre entre la in-
feccion viral y el cuadro encefalitico, con lo
que la diferenciacion con una encefalitis agu-
da viral es muy dificil. Un tercio de los pa-
cientes con meningitis postinfecciosa pre-
sentan LCR normal.

La meningitis bacteriana clinicamente cur-
sa con mayor afectacién del estado general
y del neurolégico que la meningitis virica.
Comienza con fiebre, cefalea y vémitos, evo-
lucionando el cuadro rapidamente hacia el
empeoramiento, afectacién del estado ge-
neral y disminucion del nivel de conciencia.
En el 20-30% puede haber convulsiones que
son predictores de mal pronéstico sobre todo
si son focales. Algunas meningitis, especial-
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mente las producidas por Haemophilus in-
fluenzae o Streptococcus pneumoniae pue-
den desarrollar rapidamente hipertensién in-
tracraneal con riesgo de enclavamiento
cerebral y muerte. El LCR en las meningitis
bacterianas presenta, en mas del 90% de los
pacientes, un recuento de leucocitos supe-
rior a 100 células y con frecuencia superior
a 1.000/mm3 con predominio de polimorfo-
nucleares. La glucosa suele ser inferior a 40
mg/dL con cociente entre glucosa en LCR y
glucosa en sangre inferior a 0,4. Las protei-
nas se encuentran elevadas. Los reactantes
de fase aguda, proteina C reactiva (PCR) y
procalcitonina (PCT) pueden ser también (ti-
les en el diagndstico de la meningitis bac-
teriana. Una PCR normal en el contexto de
un LCR alterado tiene un alto valor predicti-
vo negativo de meningitis bacteriana (99%)
frente a meningitis virica. La PCT también es
atil en la diferenciacion de meningitis virica
y bacteriana; niveles por encima de 5 ng/mL
son altamente sensibles (94%) y especificos
(100%) de meningitis bacteriana. Los nive-
les de PCT descienden rapidamente, en las
primeras 24 horas con tratamiento antibi6ti-
co adecuado, siendo (til en el seguimiento
de la eficacia antibidtica.

La meningitis tuberculosa es menos fre-
cuente. Suele presentarse como un cuadro de
una o dos semanas de evolucién con sinto-
mas poco especificos como vomitos, cefalea
o irritabilidad en los lactantes, decaimiento y
fiebre. Mds tarde aparecen signos de irrita-
cién meningea e hipertension intracraneal,
afectacion de pares craneales y disminucion
del nivel de conciencia. Debe sospecharse
en el paciente que presenta pleocitosis (50-
500 cels/mm3) con predominio de mononu-
cleares, con elevada concentracién de pro-
tefnas (superior a 200 mg/dL) y glucosa baja
(inferior a 20 mg/dL), aunque hay excepcio-
nes. En este caso ni la clinica ni el LCR orien-
tan a este diagndstico (opcién d).

En esta paciente el diagndstico de ence-
falitis virica aguda (opcién b) se justifica por

la clinica de fiebre, crisis y disminucion del
nivel de conciencia, aunque no se puede des-
cartar el diagndstico de meningitis virica (op-
cion a). EI LCR es mas probable de infeccion
virica por el nimero de células, la normali-
dad de la glucosa y la discreta elevacion de
las proteinas; la ausencia de elevacién de la
PCR y la PCT hacen poco probable la me-
ningitis bacteriana (opcién c). Sin embargo,
puede haber una pequena duda diagnéstica
obligando a mantener el tratamiento anti-
bidtico a la espera de los resultados bacte-
riolégicos y de la evolucién clinica.

Tras el resultado del LCR en el hospital de
origen se cambi6 el tratamiento antibiotico
por cefotaxima y vancomicina. Continua fe-
bril y persisten los vomitos y la disminucion
del nivel de conciencia, observando al ter-
cer dia de ingreso, ausencia de respuesta ver-
bal y de apertura ocular ante estimulos, aun-
que parece localizar el dolor.

:Qué valor de la escala de coma de Glasgow
otorgaria a esta paciente?

SR
O 0 N Ul

®

La respuesta correcta es la ¢

La disminucién del nivel de conciencia en
los nifios debe valorarse mediante la obser-
vacion clinica y la exploracion fisica de las
respuestas del paciente frente a estimulos. La
descripcion detallada de esta situacion hara
posible comparar la evolucién de estos pa-
cientes y facilitard el entendimiento de la si-
tuacion clinica entre los diversos profesio-
nales que puedan atenderle sucesivamente.

El grado o profundidad del coma puede
medirse mediante escalas. La escala de coma
de Glasgow (Tabla Il) y su modificacién para
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TABLA Il. Escala de coma de Glasgow

Apertura ocular

Apertura ocular

Espontdnea 4 Espontanea 4
En respuesta a la voz 3 En respuesta a la voz 3
En respuesta al dolor 2 En respuesta al dolor 2
Sin respuesta 1 Sin respuesta 1
Respuesta verbal Respuesta verbal (< 2 a) Respuesta verbal (2-5 a)
Orientada 5 Sonrie, llora Palabras y frases adecuadas 5
Confusa 4 Llora continuamente Palabras inadecuadas 4
Palabras inapropiadas 3 Llanto y gritos exagerados Llanto y gritos exagerados 3
Sonidos incomprensibles 2 Grunido Grunido 2
Sin respuesta 1 Sin respuesta Sin respuesta 1
Respuesta motora Respuesta motora

Obedece 6rdenes 6 Movimientos espontaneos 6
Localiza el dolor 5 Localiza el dolor 5
Flexion-retirada al dolor 4 Flexion-retirada al dolor 4
Flexién anomala al dolor (decorticacién) 3 Flexion anémala al dolor (decorticacion) 3
Extension al dolor (descerebracion) 2 Extensién al dolor (descerebracién) 2
Sin respuesta 1 Sin respuesta 1

menores de 5 afos es la mas frecuentemen-
te utilizada. Es una escala de rapida realiza-
cién y permite aplicarla, no sélo en la valo-
racion inicial, sino en el seguimiento del
paciente comatoso. Su valor inicial se rela-
ciona con el prondstico en algunas patolo-
gias, como el traumatismo craneoencefalico
(TCE), y es utilizado en distintos protocolos
para establecer las medidas diagndsticas y te-
rapéuticas adecuadas. Consta de tres aparta-
dos (respuesta ocular, motora y verbal), a los
que se da valor minimo de 1y maximo 4 (res-
puestas ocular y verbal) o 6 (respuesta mo-
tora) oscilando por tanto su valor entre un mi-
nimo de 3 y un maximo de 15 (valor normal).
Deben especificarse la puntuacién total y la
correspondiente a cada apartado (M, O, V).
Se debe medir siempre tras la resucitacién
cardiopulmonar y antes de administrar se-
dantes. Si el paciente esta intubado por cau-
sa neuroldgica, el apartado verbal se puntia
el minimo y se denomina Vt. En el paciente
inconsciente la respuesta motora si se aplica
a las distintas extremidades permite detectar
si existe focalidad neuroldgica.

En las encefalitis se ha visto que una pun-
tuacion en la escala de coma de Glasgow in-
ferior a 12 se relaciona con mayor probabi-

lidad de convulsiones, indicando un mayor
grado de afectacion del parénquima cerebral.

Este paciente presenta un valor de la es-
cala de Glasgow de 7 (M5, OT, V1).

:Qué medida estableceria de forma priori-
taria?

a. Aciclovir i.v.

b. Dexametasona

c. Intubacién y ventilacién mecdnica
d. Fenitoina

e. Traslado a UCI pediatrica

La respuesta correcta es la c

El tratamiento de la encefalitis es funda-
mentalmente de soporte. Es prioritario ase-
gurar la via aérea y la correcta ventilacion y
oxigenacion. Si la puntuacion en la escala
de coma de Glasgow es igual o menor de 8
estd indicado la intubacién traqueal y el es-
tablecimiento de ventilacion mecdnica (op-
cién ¢). Otras medidas van dirigidas a man-
tener un correcto balance hidroelectrolitico
evitando la hiponatremia, tratamiento de las
crisis convulsivas (opcion d) o de la hiper-
tension intracraneal, si la hubiera.
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En la encefalitis herpética el inicio precoz
del tratamiento con aciclovir (opcién a) se re-
laciona con menor mortalidad y menores se-
cuelas neuroldgicas. La mortalidad descien-
de del 70 al 30% si se inicia el tratamiento
antes del tercer dia de evolucion. Por ello,
ante la sospecha de encefalitis debe iniciar-
se el tratamiento empirico lo antes posible.
La dosis habitualmente recomendada es 30
mg/kg/dia en tres dosis. Sin embargo, algu-
nos autores recomiendan en los nifios dosis
mas altas, como las administradas en los neo-
natos en los que se ha objetivado disminu-
cién de la mortalidad y la morbilidad con aci-
clovir a 60 mg/kg/dia. Si se confirma el
diagndstico o en la ausencia de diagndstico
etiol6gico pero clinica compatible debe man-
tenerse durante 21 dias. Tratamientos mds cor-
tos se han relacionado con recaidas.

En la encefalitis por CMV o por virus her-
pes-6 se propone actualmente un tratamien-
to combinado de ganciclovir (5 mg/kg/12 ho-
ras) y foscarnet (90 mg/kg cada 12 horas 6 60
mg/kg cada 8 horas). Esta combinacién pue-
de tener efectos adversos graves como insu-
ficiencia renal aguda, supresion de la médu-
la 6sea, encefalopatia y crisis. Algunos casos
graves de encefalitis por enterovirus han sido
tratados con éxito con pleconaril, un nuevo
farmaco antiviral atin en periodo de ensayo.

El tratamiento con corticoides (opcién b)
es controvertido. El objetivo del tratamiento
es disminuir la inflamacién y asi reducir la
morbimortalidad. En estudios con animales
se ha demostrado su posible beneficio, pero
en humanos, sélo algln pequefio estudio re-
fiere que el tratamiento con corticoides en la
encefalitis herpética mejora el pronéstico del
paciente. En general, se reservan para aque-
[los casos de encefalitis muy graves y en los
que hay afectacién del tronco cerebral o del
cerebelo (romboencefalitis).

La paciente fue intubada, se inici6 trata-
miento con aciclovir (60 mg/kg/dia) y fenitoi-
na, continuandose con cefotaxima y vanco-

micina y se traslado al Servicio de Cuidados
Intensivos Pediatricos
A su llegada se realiza analitica sanguinea:
Hemograma: hemoglobina 11,6 g/dL, he-
matocrito 31,8%, leucocitos 11.650/mm3
(70% PMN), plaquetas 248.00/mm3.
Bioquimica sérica. Sodio 126 mEq/L, po-
tasio 3,7 mEq/L, cloro 99 mEqg/L, Ca 8,2
mg/dL, urea 19 mg/dL, creatinina 0,73 mg/dL,
proteinas totales 6,2 mEq/L, albdmina 3 g/dL.
PCR 0,9 mg/dL, procalcitonina 0,3 ng/mL.

:Qué complicacion mas frecuente deberia
descartar?

. Diabetes insipida

. Sindrome pierde sal de origen cerebral

. Deshidratacion hipoténica

. Sindrome de secrecién inadecuada de hor-
mona antidiurética (SIADH)

e. Inadecuado aporte de sodio

o 0O T o

La respuesta correcta es la d

Una de las complicaciones en la patolo-
gia del SNC es el sindrome de secrecién in-
adecuada de hormona antidiurética (SIADH)
(opcion d). Se caracteriza por liberacion de
ADH en ausencia de hipovolemia. Esta ex-
cesiva liberacion de ADH lleva a oliguria y
retencion de liquidos a pesar de una ingesta
o0 aportes intravenosos normales. En suero se
produce hiponatremia por dilucién, mientras
que en orina el sodio es superior a 40 mEgy/L.
El paciente puede presentar hipervolemia y
edemas.

El SIADH debe diferenciarse del sindrome
pierde sal (opcién b) en el que la hipona-
tremia es secundaria a un incremento de la
pérdida de sodio por orina. Se debe a una
excesiva liberacién de péptido natriurético y
se acompafia de poliuria y deplecién de vo-
lumen.

Otras causas de hiponatremia pueden ser
tratamiento crénico con diuréticos, aporte de
sodio insuficiente (opcién e), o bien incre-
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TABLA 1. Causas de hiponatremia en el nifio

Dilucional. Retencion excesiva de agua

e Sindrome de secrecién inapropiada de ADH

e Administracion de sueros hipoténicos (postope-
ratorios)

e Insuficiencia cardiaca

e Insuficiencia renal

e Cirrosis

e Intoxicacion hidrica (polidipsia primaria)

Pérdidas excesivas de sodio
¢ Renales
— Administracién de diuréticos
— Nefropatia
— Insuficiencia suprarrenal
— Sindrome pierde sal
— Diuresis osmética
e Extrarrenales
— Gastrointestinal (vomitos, diarrea)
— Tercer espacio (peritonitis, obstruccién intestinal)
— Sudor (fibrosis quistica)
— Quemaduras

ADH: hormona antidiurética.

mento de las pérdidas por aparato digestivo
como puede ocurrir en la gastroenteritis agu-
da (opcion c) (Tabla Il). En este Gltimo caso
suele haber oliguria con cifras de sodio en
orina inferiores a 20 mEg/L en un intento de
compensacion por parte del rifdn.

Otra complicacién del control hidroelec-
trolitico que puede verse asociada a patologia
neuroldgica es la diabetes insipida (opcién a).
En este caso ocurre lo contrario, se produce
poliuria con orina hipoténica e hipernatremia.

El tratamiento del SIADH depende de la
intensidad de la hiponatremia y la gravedad
de los sintomas relacionados. En casos leves,
la restriccién de liquidos puede ser suficiente
para normalizar el sodio, pero en el contex-
to de patologia neurolégica la hiponatremia
puede agravar el dafio, contribuyendo al ede-
ma cerebral o favoreciendo crisis convulsi-
vas. En este caso puede ser necesaria la ad-
ministracion de sodio (en forma de suero
salino hipertonico) y diuréticos de asa, como
la furosemida, que genera mayor pérdida de
agua libre.

A la paciente se le administré una dosis
de furosemida y se continué con restriccion
de liquidos lo cual fue suficiente para man-
tener normal la natremia.

:Qué otras prueba contribuiria al diagnés-
tico en esta fase?

a. Resonancia magnética

b. EEG

c. Reaccién en cadena de la polimerasa
d. Serologia de virus

e. Las tres primeras

La respuesta correcta es la e

La evolucion clinica de esta paciente jun-
to con los datos iniciales del LCR orientan al
diagnostico de encefalitis viral aguda. Ac-
tualmente, el método mas adecuado para la
identificacion del virus causante de la en-
cefalitis y establecimiento del diagnéstico
definitivo es la deteccion de material gené-
tico viral en el LCR (reaccién en cadena de
la polimerasa, PCR) (opcién c). En el caso de
encefalitis herpética tiene una alta sensibili-
dad (98%) y especificidad (94%). Otros vi-
rus que pueden identificarse de esta forma
son enterovirus, virus varicela-zoster, cito-
megalovirus, herpes virus-6 y Epstein-Barr.

La deteccion por cultivo del virus es muy
poco sensible (inferior al 7%) y sélo serd util
en causas raras de encefalitis en las que no es-
tén aln disponibles técnicas de PCR (influen-
za, parainfluenza, sarampion, parotiditis).

La serologia (opcion d) no es (til en el mo-
mento agudo, dado que se precisan habi-
tualmente dos muestras separadas entre dos
y tres semanas para valorar la seroconversion.
Es conveniente sin embargo solicitar inicial-
mente serologia de virus del herpes simple,
varicela zoster, sarampion, adenovirus, in-
fluenza A'y B, adenovirus y otros agentes que
pueden producir cuadros similares, como
la encefalitis por Mycoplasma, Rickettsia sp,
Borrelia burgdorteri o Toxoplasma gondii.
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Figura 1. EEG que muestra enlentecimiento generalizado.

Las pruebas de neuroimagen (opcién a)
pueden reforzar el diagndstico a la espera de
los resultados de la PCR, también en aque-
llos casos en los que ésta sea negativa. La TC
craneal inicial puede ser normal, aunque en
la evolucién pueden aparecer hipodensida-
des en las zonas afectadas. Sin embargo la
resonancia magnética (RM) craneal es mu-
cho mas sensible, ademas de no incremen-
tar la dosis de radiacion del paciente. En los
casos de encefalitis aguda por herpes simple,
la RM puede mostrar lesiones en secuencias
T2 o FLAIR en las primeras 48 horas de evo-
lucion, que reflejan las zonas de encefalitis
necrotizante. Las alteraciones de la difusién
pueden desaparecer dentro de las primeras
dos semanas de clinica, pero permanecen las
hiperintensidades en T2. El patrén tipico con-
siste en lesiones parcheadas y asimétricas
afectando a la sustancia gris de forma prefe-
rente. La afectacién de las regiones tem-
porales y frontales inferiores es tipica de la
encefalitis por herpes virus. Otras zonas ca-
racteristicas son el hipocampo y las circun-
voluciones del cingulo como en la encefa-
litis limbica. Una afectacion hemisférica mas
generalizada suele encontrarse en infeccion
por enterovirus, especialmente Coxsackie'y

e e e,

echovirus. Menos frecuentemente puede ver-
se afectacion del tronco del encéfalo y del
cerebelo (rombencefalitis o encefalitis de
tronco).

El EEG (opcion b) muestra generalmente
enlentecimiento difuso sin caracteristicas es-
pecificas, aunque en algunos casos de en-
cefalitis herpéticas se encuentran complejos
periédicos localizados en una o ambas re-
giones temporales, con periodicidad de 1 a
4 segundos. Estas descargas pueden tardar
hasta dos semanas en aparecer y su ausen-
cia no excluye el diagnéstico, pero su pre-
sencia lo refuerza. La aparicion bilateral de
los complejos periddicos se asocia con peor
prondstico.

Al tercer dia de ingreso en la UCI la pa-
ciente, aunque continta con desconexion
del medio y puntuacion en la escala de coma
de Glasgow de 9, presenta esfuerzo respi-
ratorio adecuado por lo que se extuba.

Al cuarto dia se repite puncion lumbar:
6 células/mm?, proteinas 17 mg/dL, gluco-
sa 81 mg/dL.

El EEG (Fig. 1) mostraba desestructuracion
y lentificacion generalizada en rango delta
de la actividad basal, sin asimetrias claras.
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T T1 + Gd

Figura 2. RM craneal. En secuencias T2 y FLAIR muestra captacion focal tras administrar gadolinio i.v. (flechas)

La paciente contintia con afectacion im-
portante del estado neuroldgico, desconexion
del medio y escasa respuesta a estimulos. Aso-
cia hipotonia generalizada con reflejos osteo-
tendinosos conservados. No presenta altera-
cion de pares craneales ni nistagmus. Se
realiza RM al 6° dia, en la que se objetivan
lesiones en cerebelo y tronco del encéfalo,
siendo diagnosticada de posible romboen-
cefalitis o encefalitis del tronco (Fig. 2).

;Qué otra medida podria estar indicada?

a. Incrementar dosis de aciclovir

b. ARadir foscarnet al tratamiento

c. Corticoides a altas dosis (metilpredniso-
lona 30 mg/kg/dia)

d. Inmunoglobulinas

e. Biopsia cerebral

Las respuestas correctas son cy d

La encefalitis del tronco o romboencefa-
litis es una forma grave de encefalitis que
afecta al troncoencéfalo y al cerebelo. Pue-
de presentar distintas alteraciones clinicas:
disminucion del nivel de conciencia, crisis,
alteraciones de pares craneales y ataxia. Una
cuidada exploracién clinica puede poner de

FLAIR

manifiesto alteraciones de pares craneales y
la disfuncién cerebelosa. Entre los virus cau-
santes de romboencefalitis se encuentra el
virus herpes simple tipo 1, el tipo 6, virus va-
ricela-zoster, enterovirus, adenovirus... Otros
agentes, como la Listeria monocytogenes o
Mycoplasma pneumoniae, también pueden
producir este proceso. Ademas la romboen-
cefalitis puede ser secundaria a un proceso
inmunolégico (ADEM).

El diagndstico por biopsia cerebral (op-
cion e) es el diagnéstico mas fiable pero no
se realiza por su agresividad clinica. La cli-
nica y las alteraciones en la RM, el LCR y
el EEG suelen ser suficientes para establecer
el diagnéstico.

El tratamiento de la romboencefalitis es
el aciclovir a las dosis habituales (30-60
mg/kg/dia en tres dosis). Esta paciente ya es-
taba siendo tratada con las dosis mas ele-
vadas por lo que no habria que aumentar la
dosis (opcidn a).

La resistencia a aciclovir del virus herpes
simple esta descrita s6lo en el 0,5% de los
pacientes inmunocompetentes y hasta en el
5% de los pacientes inmunocomprometidos.

Por ello, en estos Gltimos, donde ademas
son mas frecuentes las infecciones por otros
virus, como el virus herpes tipo 6 o el cito-
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megalovirus, deben valorarse otros trata-
mientos (foscarnet, ganciclovir) si la evolu-
cién no es adecuada (opcion b).

En la romboencefalitis con afectacién gra-
ve del estado neurolégico se ha propuesto
el tratamiento con corticoides a altas dosis:
metilprednisolona 30 mg/kg durante 5 dias,
continuando posteriormente con una pauta
descendente (opcién c). La asociacion de in-
munoglobulinas (opcién d) también se re-
comienda en los casos graves y sobre todo
cuando no es posible un diagnéstico dife-
rencial preciso con la encefalomielitis agu-
da diseminada.

Evolucion. A partir del 9° dia de ingreso
en UCIP parece conectar con el medio, si-
gue con la mirada y responde 6rdenes sen-
cillas pero de forma intermitente. Continta
hipotonica y no emite sonidos. Es dada de
alta al Servicio de Neurologia al 11° dia de
ingreso. Se mantiene con aciclovir hasta cum-
plir tres semanas de tratamiento y corticoi-
des en pauta descendente.

Mejoria evolutiva, siendo dada de alta
domiciliaria tras 38 dias de evolucion del
cuadro. Al alta presenta buen contacto y se-
guimiento visual y emite escasas palabras
sueltas. Obedece ordenes sencillas. Pasa de
decubito a sedestacion y se mantiene en se-
destacion. Motilidad ocular y facial normal.
Coge objetos con prension grosera. Sin ata-
xia aparente.

El EEG previo al alta objetivo una impor-
tante mejoria.

Los estudios serologicos y de PCR han sido
negativos.

En sucesivas revisiones se observa mejo-
ria clinica, persistiendo un lenguaje lento. Se
repite RM al 4° mes de evolucion que obje-
tiva atrofia cerebelosa residual.

DIAGNOSTICO FINAL

Romboencefalitis
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ABDOMINAL

CASO CLINICO

Nifa de 3 anos que acude a Urgencias
por fiebre de hasta 39,9 °C de cinco dias de
evolucion, tos y decaimiento. También re-
fiere dolor abdominal, vémitos alimenticios
y deposiciones blandas. Escaso apetito en
los dltimos dias, en tratamiento con parace-
tamol y un antitusigeno (cloperastina).

Hace dos dias consultaron por fiebre y se
le hizo un test rapido para estreptococo gru-
po A que fue negativo.

Exploracion: FC 153 Ipm, FR 56 rpm, TA
104/69 mmHg, T? 38,4 °C, SatO. 94% (con
O, 2 Ipm).

Regular estado general, muy decaida, pa-
lida de piel. Mucosas secas y palidas. Bien
perfundida y con pulsos normales. No pre-
senta exantemas ni petequias. Taquipnea y
tiraje subcostal. Auscultacion pulmonar: hi-
poventilacion en ambas bases. Auscultacion
cardiaca normal. Abdomen blando y depre-
sible sin masas ni megalias. Neurologico:
consciente y orientada.

Antecedentes personales: Sin anteceden-
tes de interés. Vacunacion segtin calendario
mads vacuna neumococica heptavalente.

Antecedentes familiares: Padres sanos.
Abuela materna fallecida de cancer de origen
desconocido con metastasis hepaticas, abue-
lo materno fallecido por pancreatitis, abuelo
paterno fallecido por cancer de rindn, tia abue-
la por insuficiencia renal en dialisis.

NINA CON FIEBRE, TOS, VOMITOS Y DOLOR

A. Martinez de Azagra Garde

:Qué pruebas solicitaria inicialmente?

a. Hemograma, hemocultivo y reactantes de
fase aguda

b. Radiograffa de térax

c. Ecografia de térax

d. No solicitarfa pruebas porque el diagnés-
tico clinico es suficiente

e. Solicitariaayb

La respuesta correcta es la e

Para el diagnéstico de presuncion de neu-
monia probablemente los datos de la histo-
ria clinica junto a la exploracion fisica pue-
den ser suficientes (opcién e). Taquipnea,
fiebre y tos son signos y sintomas altamen-
te sugerentes de neumonia. La taquipnea (fre-
cuencia respiratoria mayor de 50 rpm en lac-
tantes menores de 1 afio y mayor de 40 rpm
en mayores de 1 afo) es un indicador muy
sensible para el diagnéstico de neumonia en
los nifios. Otros datos clinicos frecuentes son
el dolor abdominal y los vémitos. La aus-
cultacién con hipoventilacién y/o crepitan-
tes puede apoyar el diagnéstico. Una radio-
grafia de térax (opcion c) confirmaria el
diagnéstico, aunque no es imprescindible.

Sin embargo, en los casos con afectacién
del estado general o que se prevean com-
plicaciones, estan indicadas la realizacion de
otras pruebas complementarias. La valora-
cién conjunta de los datos epidemiolégicos,
clinicos, analiticos y radiol6gicos ayuda a es-

-315-



316 URGENCIAS Y TRATAMIENTO DEL NINO GRAVE. CASOS CLINICOS COMENTADOS

tablecer la posible etiologia e iniciar el trata-
miento antibiético empirico mds adecuado.
En esta paciente con afectacién del estado
general estd indicado solicitar un hemogra-
ma, hemocultivo, proteina C reactiva (PCR),
procalcitonina (opcién a) y radiografia sim-
ple de térax (opcién b). La ecografia (opcién
¢) se solicitard si hay sospecha de derrame
pleural en la radiografia de térax.

La leucocitosis con desviacion izquierda,
la elevacion de la PCR y la procalcitonina
sugieren infeccion bacteriana. El hemoculti-
vo suele ser negativo porque frecuentemen-
te no se produce bacteriemia, pero cuando
es positivo es de ayuda sobre todo en aque-
[los casos con mala respuesta inicial al tra-
tamiento antibidtico.

La radiografia de térax es en la practica la
prueba diagnéstica mas frecuentemente soli-
citada aunque no permite discriminar con se-
guridad la etiologfa viral o bacteriana. Se han
definido dos patrones tipo: el patrén alveolar,
manifestado como condensacién segmentaria
o lobar con bordes definidos, que sugiere in-
feccion bacteriana fundamentalmente neu-
mocdcica, o el patron intersticial difuso que,
aunque clasicamente se ha atribuido a causa
no bacteriana, puede estar causada por dis-
tintos agentes como virus, micoplasma, cla-
midias. Otros hallazgos pueden sugerir distin-
tas etiologias como, por ejemplo, la presencia
de neumatoceles sugerentes de infeccion es-
tafilocécica. En la radiografia también puede
objetivarse la presencia de derrame pleural, es-
tando indicada en este caso la realizacién de
ecografia porque permite cuantificar el de-
rrame y en caso necesario localizar el lugar
mas adecuado para su drenaje.

Los resultados de las pruebas solicitadas
fueron:

Analitica: Hb 10,6 g/dL, Hcto 27,6%, leu-
cocitos 11.970/mm?, plaquetas 48.000/mny».

Indice de protrombina: 80%, fibrinége-
no 752 mg/dlL, tiempo de cefalina 37 seg,
control 28 seg.

a ;
Figura 1. Radiografia de torax inicial. Extenso infiltrado alveo-
lar derecho asociado a derrame pleural derecho (flechas).

Glucosa 107 mg/dL, urea 80 mg/dL, crea-
tinina 0,91 mg/dL, sodio 129 mEg/L, potasio
2,9 mEg/L, cloro 97 mEq/L.

PCR: 37,9 mg/dL, pH 7,36, PCO, 28
mmHg, BIC 15 mmo/L, EB: -9 mmol/L.

Rx de torax (Fig. 1): extenso infiltrado al-
veolar derecho asociado a derrame pleural.

Ecografia tordcica: neumonia basal dere-
cha con derrame pleural de menos de 1 cm
de espesor.

La paciente fue ingresada con el diagnos-
tico de neumonia de probable etiologia
bacteriana con derrame pleural. Tras recoger
hemocultivo se inicié tratamiento con amo-
xicilina-clavulanico (80 mg/kg/dia).

En las siguientes 6 horas la paciente man-
tiene trabajo respiratorio moderaclo con SatO:
94%. Esta taquicardica (150 Ipm) con ten-
sion arterial normal (100/60 mmHg) y regu-
lar perfusion periférica. La diuresis total ha
sido de 20 mL (0,25 mL/kg/h). Ha hecho dos
deposiciones sanguinolentas abundantes.

:Qué es prioritario para usted en este mo-
mento?

a. Repetir analitica

b. Sondaje vesical

c. Expansién de volumen con control de diu-
resis
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d. Cambiar el tratamiento antibiético
e. Drenaje del derrame pleural

La respuesta correcta es la ¢

En nifos pequenos la presencia de ta-
quicardia, oliguria y alteracion del relleno
capilar en el contexto de infeccion son sig-
nos de shock séptico incipiente, a pesar de
mantener una tension arterial normal. El tra-
tamiento inicial es la expansion de la vole-
mia (opcion c) con cristaloides (20 mL/kg),
repitiéndose en bolos de 20 mL/kg hasta
que disminuye la frecuencia cardiaca, me-
jora la perfusién periférica y la diuresis. Si
el paciente no mejora hemodindmicamen-
te debera iniciarse tratamiento con inotré-
picos.

Debe realizarse sondaje vesical (opcién
b) en esta situacién ya que la respuesta de la
diuresis es un dato bdsico en la valoracién
diagndstica y guia de tratamiento.

Serfa también conveniente repetir la ana-
litica (opci6n a) dado que en la primera ha-
bia alteraciones graves y la evolucién clini-
ca de la paciente no estd siendo favorable.

El agente mas frecuente de neumonia bac-
teriana adquirida en la comunidad es el
Streptococcus pneumoniae. En los casos no
graves puede tratarse con amoxicilina oral
(80-100 mg/kg) o ampicilina i.v. (100-200
mg/kg); si asocia derrame es aconsejable
amoxicilina-clavulanico (100 mg/kg/dia) pero
en casos graves deberfa cambiarse a cefota-
xima (200 mg/kg/dia i.v.) (opcion d).

El derrame pleural en esta paciente es pe-
quefio (< T cm). La taquipnea, trabajo respi-
ratorio y taquicardia que presenta, estan mas
en relacion con la neumonia y sepsis que
con el derrame en si, no estando indicado
su drenaje (opcion e). Deben drenarse los
derrames significativos (> 2 cm) dejando el
tubo de drenaje. La toracocentesis diagnés-
tica s6lo se considerard en pacientes mayo-
res que no necesiten anestesia general para
su colocacion.

Se inicio expansion de volumen 20 mL/kg,
se recogio coprocultivo y se repitio la anali-
tica. No se produjo incremento de la diure-
sis a pesar de la expansion. Se cambio tra-
tamiento a cefotaxima 200 mg/kg/dia i.v.

Analitica a las seis horas del ingreso: Hb
10,4 g/dL, Hcto 27%, leucocitos 17.410/mm?,
plaquetas 16.000/mm?.

Glucosa 136 mg/dL, urea 114 mg/dL,
creatinina 1,27 mg/dL, sodio 129 mEg/L, po-
tasio 2,8 mEq/L, cloro 98 mEq/L, bilirrubi-
na 2,2 mg/dL, LDH 5.868 U/L, proteinas to-
tales 5 g/dL, albadmina 2,2 g/dL, PCR 26,8
mg/dL.

pH: 7,31, PCO.: 28 mmHg, BIC: 14
mmol/L, EB: -12 mmol/L

:Cual seria su diagnéstico de sospecha?

a. Shock séptico secundario a neumonia e
insuficiencia renal secundaria

b. Coagulacién intravascular diseminada
(CID)

c. Gastroenteritis aguda e insuficiencia re-
nal prerrenal

d. Sindrome hemolitico urémico (SHU)

e. Infeccién urinaria

La respuesta correcta es la d

El sindrome hemolitico urémico (opcién
d) se caracteriza por la presencia simultanea
de anemia hemolitica microangiopatica,
trombocitopenia y dafio renal agudo. Es una
de las causas principales de insuficiencia re-
nal aguda en los pacientes menores de 3
anos.

La hemoglobina en el momento de pre-
sentacion del cuadro es con frecuencia infe-
rior a 8 g/dL; en esta paciente, aunque las ci-
fras de hemoglobina son mas elevadas,
presenta otros datos de anemia hemolitica
como la elevacién de la bilirrubina y de la
LDH que, junto a los datos de insuficiencia
renal y trombopenia, hacen sospechar el diag-
nostico de SHU. La trombopenia se carac-
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teriza por cifras de plaquetas inferiores a
140.00/mm3, siendo frecuentes cifras infe-
riores a 50.000/mm?3. A pesar de ello no sue-
le haber signos de sangrado activo.

La afectacion renal es variable: desde dis-
creta alteracién de la funcién renal con diu-
resis mantenida a insuficiencia renal grave y
oligoanuria. La hipertension es frecuente, em-
peorando tras la administracion excesiva de
fluidos o hemoderivados. Ademas de la ele-
vacién de las cifras de urea y creatinina al in-
greso, puede haber alteraciones hidroelec-
troliticas propias de la insuficiencia renal
como hiperpotasemia, hiperfosforemia, hi-
ponatremia o acidosis metabdlica.

El diagndstico diferencial en este caso in-
cluye el shock séptico secundario a la neu-
monia (opcion a); sin embargo, la afectacion
renal y la trombopenia son desproporciona-
damente altas desde el ingreso para la situa-
cién hemodinamica e infecciosa de la pa-
ciente.

La distincion entre SHU y CID (opcion b)
se basa en los datos de laboratorio y con-
texto clinico. La CID en relacién a infeccién
es un proceso asociado a la activacion in-
travascular de la cascada de la coagulacion,
que provoca depésitos de fibrina, consumo
de factores y anemia hemolitica microan-
giopatica. Como resultado se produce trom-
bocitopenia, descenso de los niveles del fi-
brinégeno y aparicién de productos de
degradacién del fibrinégeno con disminu-
cién de la protrombina y alargamiento del
tiempo de cefalina. En el SHU en general
s6lo hay afectacion de las plaquetas con
coagulacién normal o ligeramente alterada,
mas compatible con la alteracién presenta-
da por esta paciente.

La gastroenteritis (opcién ¢) puede dar lu-
gar a insuficiencia renal aguda por pérdidas
excesivas de liquidos con las deposiciones,
deshidratacién, hipovolemia e hipoperfusion
renal. En este caso no se producen alteracio-
nes hematoldgicas como las que presenta esta
paciente.

El cuadro clinico no es compatible con in-
feccién urinaria (opcién e) aunque puede
presentarse de forma secundaria en pacien-
tes graves con factores de riesgo importantes
como oliguria y sonda vesical.

:Qué otros datos apoyarian su diagnéstico?

a. Presencia de esquistocitos en sangre peri-
férica

b. Disminucién de la haptoglobina

c. Aislamiento de S. pneumoniae en sangre

d. Coombs directo positivo

e. Todas ellas

La respuesta correcta es la e

El SHU se clasifica histéricamente en dos
tipos: el SHU tipico o asociado a diarrea
(90% de los casos) y el SHU atipico, no aso-
ciado a diarrea. El SHU tipico se produce por
infeccion por Escherichia coli productora de
toxinas shiga, siendo el serotipo mas fre-
cuente Escherichia coli 0157:H7. Puede ser
debido también a otros gérmenes enteroin-
vasivos como Shigella. Suele haber un pre-
dominio estacional (primavera-verano) y el
cuadro gastrointestinal precede en unos dias
al desarrollo del SHU.

El SHU no asociado a diarrea representa
el 10% de los casos y su etiologia puede ser
variada. En la actualidad se propone una
clasificacion segln se conozca su etiologia
precisa o no (Tabla I). La importancia del diag-
nostico etiolégico tiene implicaciones im-
portantes en el tratamiento y pronéstico. La
causa mas frecuente de SHU no asociado a
diarrea es la infeccién por S. pneumoniae,
preferentemente la enfermedad invasiva como
neumonia con empiema o menos frecuen-
temente meningitis, refiriéndose un aumen-
to de la incidencia en los Gltimos afos. Los
serotipos que se han encontrado en pacien-
tes con SHU son 14, 23F, 6B 19,2, 4,1y 9
aunque otros serotipos también podrian ser
capaces de generarlo. Factores del huésped
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TABLA I. Clasificacion etiolégica del SHU

Categoria Caracteristicas

Nivel 1 Etiologia conocida
1.0 Inducido por infeccién
a. Bacterias productoras de toxinas shiga y shiga like
Escherichia coli enterohemorragica, Shigella disenteriae tipo 1, Citrobacter freundii
b. Streptococcus pneumoniae
1.ii Alteraciones en la regulacion del complemento
a. Genéticas. Mutaciones en los genes de
e Factor H
e Proteina cofactor de la membrana (MCP)
e Factor |
e Factor B
b. Adquiridos
Anticuerpos antifactor-H
1.iii Deficiencia de la proteasa del factor vonWillebrand, ADAMTS 13
a. Genética
b. Adquirida: autoinmune, inducida por farmacos
1.iv Alteracion en el metabolismo de la cobalamina
1.v Inducida por quinina
Nivel 2 Etiologia desconocida
2.0 Virus de la inmunodeficiencia humana
2.ii Enfermedades malignas, quimioterapia y radiaciones ionizantes
2.iii Inhibidores de la calcineurina (ciclosporina, tacrolimus) y trasplante
2.iv Embarazo, sindrome HELLP, anticonceptivos
2.v Lupus eritematoso diseminado y sindrome antifosfolipido
2.vi Glomerulopatias
2.vii Familiar, no incluido en nivel 1
2.viii Inclasificado

HELLP: hemdlisis, enzimas hepdticas elevadas y trombocitopenia.

(alteracion en la regulacion del complemen-
to o de la hemostasia) pueden aumentar la
susceptibilidad a desarrollar SHU ante in-
feccién por S. pneumoniae. El SHU atipico
se caracteriza por ausencia de prédromo dia-
rreico, evoluciéon mas insidiosa y peor pro-
néstico en cuanto a mortalidad y evolucién
a insuficiencia renal crénica que el SHU aso-
ciado a diarrea.

La microangiopatia que ocurre en el SHU
es responsable de la aparicion de los es-
quistocitos (Fig. 2) en sangre periférica (op-
cién a), como consecuencia del paso de los
hematies a través de los vasos parcialmente
ocluidos. En el contexto de insuficiencia re-
nal aguda, trombopenia y anemia, confir-
man el diagndstico de SHU. La disminucion

Figura 2. Extension de sangre periférica. Presencia de esquis-
tocitos marcados con flechas blancas.

de la haptoglobina (opcién b), la elevacion
de la LDH y de la bilirrubina indirecta son
un reflejo de la hemolisis.
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A diferencia del SHU asociado a diarrea
con test de Coombs caracteristicamente ne-
gativo, el test de Coombs en el SHU secun-
dario a infeccién por S. pneumoniae es po-
sitivo (opcion d). La hipdtesis mas reciente
en cuanto a la patogenia del SHU asociado
a infeccién por S. pneumoniae esta relacio-
nada con la neuraminidasa, una enzima li-
berada por este germen. Se fija al dcido sia-
lico de las glicoproteinas de la membrana
celular exponiendo el antigeno Thomsen-Frie-
denreich (antigeno T) en las membranas
celulares (endotelio glomerular, hematies y
plaquetas). Este antigeno interactiia con an-
ticuerpos naturales IgM dando lugar a aglu-
tinacién y hemdlisis. El test de Coombs di-
recto positivo refleja la activacion del
antigeno T. Esta teoria no esta del todo pro-
bada y parece que debe haber otros meca-
nismos implicados porque, aunque hasta en
el 50% de los nifos con enfermedad inva-
siva por S. pneumoniae se puede detectar an-
tigeno T, la mayoria no desarrollan SHU y,
por otra parte, no en todos los nifios con SHU
e infeccién por S. pneumoniae se detecta an-
tigeno T.

En esta paciente el aislamiento en el he-
mocultivo de S. pneumoniae (opcién c), jun-
to a alteraciones clinicas y analiticas com-
patibles con SHU, apoyan el diagnéstico de
SHU atipico secundario a infeccién por S.
pneumoniae.

Se realizo frotis sanguineo que demostré
esquistocitos. La paciente fue diagnosticada
de sindrome hemolitico urémico y neumo-
nia e ingresé en la Unidad de Cuidados In-
tensivos Pediatricos.

En las primeras horas tras su ingreso la pa-
ciente se encuentra polipneica, precisando
oxigenoterapia a alto flujo (Vapotherm®), oli-
goandrica (0,2 mL/kg/h) a pesar de expansion
y dosis repetidas de furosemida (1-2 mg/kg)
en bolo i.v. La tension arterial es normal.

A las seis horas presenta la siguiente ana-
litica: urea 166 mg/dL, creatinina 2,05 mg/dlL,

Na 132 mEg/L, K 3,5 mEq/L, Ca 7,9 mg/dL
(Ca ionico 1,07 mmol/L).

pH 7,32, PCO, 22 mmHg, EB -12 mmol/L,
BIC 15,1 mmol/L.

:Qué medida terapéutica la parece mas in-
dicada?

a. Dialisis peritoneal

b. Hemofiltracion arteriovenosa

c. Hemofiltracion venovenosa

d. Perfusion de furosemida

e. Restriccion de liquidos a pérdidas insen-
sibles

La respuesta correcta es la ¢

La insuficiencia renal en el SHU es desde
el inicio un fracaso renal intrinseco con es-
casa respuesta a diuréticos (opcion d). La si-
tuacion clinica y analitica de la paciente,
practicamente en anuria, a pesar de no tener
alteraciones hidroelectroliticas graves, hacen
prever que las medidas conservadoras (op-
cién e) no seran suficientes para su mane-
jo, estando indicada una técnica de depura-
cion extrarrenal. El tratamiento de estos
pacientes incluye mantener desde el inicio
una adecuada nutricion, la correccion de las
alteraciones hidroelectroliticas secundarias
a la insuficiencia renal y el tratamiento de la
hipertension arterial, frecuente en estos ca-
sos. La aplicacion de técnicas de depuracion
extrarrenal en estos pacientes permite al-
canzar estos objetivos con mayor facilidad
al controlar las alteraciones electroliticas y
permitir un balance adecuado de liquidos.

La eleccion de la técnica depende de la si-
tuacioén clinica y de su disponibilidad. Clasi-
camente en el SHU con fracaso renal sin otros
fallos, se ha utilizado la dialisis peritoneal por
su sencillez y facilidad de aplicacion. Esto es
asi cuando los pacientes no tienen alteracio-
nes hemodindmicas y respiratorias impor-
tantes. Si esto ocurre, como en esta pacien-
te, la hemofiltracion es la técnica adecuada.
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La hemofiltracion consiste en el paso de
la sangre del paciente a través de un filtro de
alta permeabilidad que permite el robo de li-
quidos y moléculas de tamafio pequefio y
mediano. Inicialmente se utiliz6 la hemofil-
tracion arteriovenosa (opcién b) en la que
la sangre se movia a través del circuito ex-
tracorpéreo desde una arteria hacia una vena
del paciente, impulsada por la diferencia de
presién existente entre ambas. Sin embar-
go, actualmente se utilizan maquinas espe-
cificas de hemofiltracién que emplean bom-
bas para mover la sangre en el circuito
extracorpéreo, utilizandose habitualmente
un catéter venoso de dos luces que permite
la salida y reintroduccion de la sangre (he-
mofiltracion venovenosa) (opcion c).

Se ha iniciado hemofiltracién venoveno-
sa a través de catéter venoso femoral. Se le ha
canalizado la arteria femoral derecha y san-
gra continuamente por el punto de puncion.

La analitica presenta hemoglobina 6,5 g/dlL,
hematocrito 18%, leucocitos 18.730/mm3 (C
7%), plaquetas 24.000/mm3. Protrombina
60%, cefalina 38 seg (control 27 seg).

:Qué medida no debe realizarse?

a. Transfusion de plaquetas

b. Transfusion de concentrado de hematies
c. Transfusién de plasma

d. Administracion de factor VII activado

e. Retirar arteria

Las respuestas correctas son la cy la d

En los pacientes con SHU asociado a in-
feccion por S. pneumoniae debe evitarse la ad-
ministracion de plasma por la posible presen-
cia de anticuerpos naturales anti-T en el plasma
que puedan agravar la hemdlisis (opcién c).

La transfusion de plaquetas en el SHU (op-
cién a) se limitara a la presencia de sangrado
activo o ante la realizacion de un procedi-
miento. En esta nina se transfundieron pla-

quetas por la presencia de sangrado activo. En
cuanto a la transfusién de hematies (opcién b)
la cifra limite considerada para transfusion es
6-7 g/dL, dependiendo de la situacion clinica.
En este caso con hemoglobina 6,5 g/dL y com-
promiso respiratorio estaria indicado trans-
fundir concentrado de hematies.

El factor VII activado (opcién d) es un
farmaco que se utiliza en el tratamiento del
sangrado masivo que no responde a la ad-
ministracion de plaquetas y plasma. Inicial-
mente utilizado como tratamiento de los epi-
sodios de hemorragia grave en los pacientes
hemofilicos, se utiliza actualmente en las he-
morragias craneales no traumadticas, en los
pacientes politraumatizados y por extension
en muchas situaciones en las que existe un
sangrado masivo con riesgo vital. Sin em-
bargo, en el SHU no deberia utilizarse por
su capacidad protrombética y la posibilidad
de agravar la microangiopatia trombética
existente en estos pacientes.

Si el sangrado por el punto de puncién ar-
terial no se cohibe a pesar de compresion
y tratamiento con plaquetas debera retirarse
el catéter arterial (opcién e).

En las siguientes 48 horas la paciente con-
tinda en anuria con hemofiltracion, descen-
diendo la urea y la creatinina. Se inicia nu-
tricion enteral a débito continuo que no es
tolerada. Se queja de dolor abdominal.

:Qué opina de la situacion gastrointestinal
de esta paciente?

a. Puede presentar peritonitis por S. pneu-
moniae

b. La neumonia es responsable del dolor ab-
dominal

c. Es habitual que un paciente séptico pre-
sente intolerancia digestiva

d. Se justifica por la uremia

e. Hay que descartar pancreatitis

La respuesta correcta es la e
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En el SHU, aunque las manifestaciones
mas importantes son hematoldgicas y rena-
les, pueden estar afectados otros 6rganos. Es-
tas complicaciones aunque son poco fre-
cuentes pueden ser graves: afectacién del
SNC, hepatopatia o pancreatitis. Esta Gltima
se manifiesta como dolor abdominal inten-
so, vomitos o intolerancia digestiva; sin em-
bargo, en ocasiones puede no ser diagnosti-
cada y achacada la intolerancia digestiva al
estado séptico o critico del paciente o a la in-
suficiencia renal (opciones c y d). Ademas,
la neumonia grave en el nifo frecuentemen-
te cursa con dolor abdominal (opcion b).

El diagndstico de pancreatitis (opcion e)
en este contexto se realizard mediante la de-
terminacion de amilasa y lipasa en el sue-
ro, que se encontraran elevadas (tres veces
por encima del limite superior).

La peritonitis primaria por S. pneumoniae
(opcién a) es una complicacién que se re-
fiere con cierta frecuencia en nifos con sin-
drome nefrético pero no estd descrita su aso-
ciacién con SHU.

Se realizé analitica con bioquimica, en-
contrandose amilasa de 1.315 U/L (normal:
30-100 UL) y lipasa de 4.777 U/L (normal:
22-57), siendo diagnosticada de pancreati-
tis. Se inicio nutricién parenteral, mante-
niéndose a dieta absoluta durante cinco dias
por ileo paralitico. Posteriormente se realizo
nutricion enteral mediante sonda nasoyeyu-
nal, siendo bien tolerada.

Ese mismo dia la situacion respiratoria de
la paciente empeoré con incremento de las
necesidades de oxigeno (FiO: 0,8) por lo que
se intubd y se conecté a ventilacion meca-
nica, permitiendo rapidamente disminuir la
FiO-. Preciso ventilacion mecanica durante
cinco dias, siendo extubada sin incidencias.

La hemofiltracion se mantuvo durante sie-
te dias y, aunque fue eficaz en mantener el
control hidroelectrolitico de la paciente, se
produjo obstruccion del catéter con necesi-
dad de recambio en dos ocasiones. Por ello,

ante la persistencia de la anuria y mejoria de
la funcion respiratoria se decidié iniciar dia-
lisis peritoneal.

Se transfundio concentrado de hematies
en tres ocasiones y plaquetas en dos ocasio-
nes para la realizacion de técnicas.

Desde el quinto dia de evolucion co-
mienza a ascender el nimero de plaquetas
(por encima de 50.000/mm?3) y a partir del
noveno dia presenta cifras normales (supe-
riores a 150.000/mm?3). Mantiene cifras de
hemoglobina alrededor de 7-8 g/dL con es-
quistocitos positivos.

La paciente continué mejorando su esta-
do general, la tensién se mantuvo en el li-
mite alto de la normalidad sin tratamiento
antihipertensivo.

Desde el dia 16 de evolucion presenta hi-
pertension arterial tratada con hidralazina, e
incremento del trabajo respiratorio, inician-
do oxigenoterapia de alto flujo (Vapotherm®).
Sin embargo, mantiene polipnea y taquicar-
dia; el balance tedrico es negativo aunque
impresiona de incrementos de los edemas.
En la exploracion presenta crepitantes bila-
terales y fiebre (maximo 38,5 °C).

Analitica: hemoglobina 6,6 g/dL, hemato-
crito 19,7%, leucocitos 20.680/mm?3 (C 5%,
PMN 80%, L 13%), plaquetas 443.00/mn,
PCR 3,9 mg/dL, procalcitonina 1,22 ng/mL.

Na 138 mEq/L, K 4,5 mEqg/L, urea 70
mg/dL, creatinina 4,88 mg/dL. Ca 9,1 mg/dL,
P 5,3 mg/dL. Protrombina 104%, cefalina
31,8 seg (control 29 seg), fibrinogeno 404
mg/dL.

Se decide transfusion de concentrado de he-
maties. Horas después se intuba y se conecta
a ventilacion mecanica por incremento del tra-
bajo respiratorio y acidosis respiratoria.

Presenta la siguiente radiografia (Fig. 3).

;Qué debe descartar?
a. Edema agudo de pulmén

b. Neumonia nosocomial
c. Sindrome de distrés respiratorio agudo
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Figura 3. Radiografia de torax del paciente.

d. Derrame pleural
e. Cualquiera de ellos

Las respuestas adecuadas sona, by c

La radiografia de térax muestra infiltra-
dos bilaterales que pueden ser compatibles
con edema agudo de pulmén, sindrome de
distrés respiratorio agudo o neumonia no-
socomial. Los datos de evolucion clinica, es-
tudios microbiolégicos y ecocardiograficos
ayudaran a realizar el diagnéstico diferencial.

El empeoramiento rapido con incremen-
to de la presion arterial, balance positivo y
crepitantes bilaterales hace sospechar ede-
ma agudo de pulmén (opcién a) por sobre-
carga de volumen y disfuncién del ventri-
culo izquierdo. Ello lleva a incremento de la
presion hidrostatica en el capilar pulmonar
y salida de fluidos al intersticio y hacia los
alveolos. Deberd realizarse una radiografia
y una ecocardiografia para valorar la funcién
miocardica. El tratamiento consiste en pri-
mer lugar en el soporte respiratorio necesa-
rio que asegure una oxigenacion adecuada.
Dependiendo de la situacion del paciente
precisara ventilacion no invasiva (VNI) o in-
vasiva, manteniendo una presion positiva
continua (CPAP) si se utiliza VNI o presion

positiva al final de la espiracion (PEEP) si se
utiliza ventilacién invasiva al objeto de in-
crementar la presion alveolar y contrarrestar
el incremento de la presién hidrostatica a ni-
vel del capilar pulmonar.

Es fundamental tratar la hipertension ar-
terial incrementando el balance negativo, en
este caso con las técnicas de depuracion ex-
trarrenal y mediante farmacos antihiperten-
sivos. En la situacion aguda pueden utilizar-
se farmacos como el nitroprusiato o el
labetalol. En el mantenimiento puede utili-
zarse hidralazina o bloqueantes del calcio
como el amlodipino. Si se sospecha disfun-
cion miocardica grave puede emplearse mil-
rinona, que anade al efecto inotrépico posi-
tivo la disminucion de la poscarga por su
efecto vasodilatador. Aunque también se uti-
lizan frecuentemente los inhibidores de la
enzima convertidora de la angiotensina (cap-
topril, enalapril) en el tratamiento habitual
de la hipertension arterial, en el SHU en fase
aguda podrian disminuir el flujo renal, pre-
firiéndose utilizar en fase mas crénica por su
efecto protector a largo plazo sobre la fun-
cion renal.

El diagndstico diferencial de esta pacien-
te incluye sindrome de distrés respiratorio
agudo (opcioén c), definido como hipoxemia
con indice PaO,/FiO, inferior a 200, infiltra-
dos pulmonares bilaterales en ausencia de
disfuncion del ventriculo izquierdo. La eco-
cardiografia sera fundamental en este diag-
nostico.

Se debe descartar también con dicha ra-
diografia y fiebre, neumonia nosocomial (op-
cion b), debiéndose recoger hemocultivo y
muestras de aspirado bronquial e iniciar tra-
tamiento antibiético empirico, hasta tener
un diagnéstico claro.

El derrame pleural (opcién d) podria ser
una causa de empeoramiento respiratorio en
esta paciente; sin embargo, en la ausculta-
cién suele objetivarse hipoventilacién, mien-
tras que la presencia de crepitantes orienta
hacia edema agudo de pulmén o neumonia.
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La radiografia y de forma mas especifica la
ecografia descartaran este proceso.

Tras la intubacion la paciente necesité ini-
cialmente importante asistencia respiratoria
con FiO; de 0,8 y PEEP 10 cmH.O. No se
canalizo la arteria, pero la mejoria en la
SatO; por pulsioximetria permitio un des-
censo rapido de las necesidades de oxigeno
en las siguientes horas (hasta FiO, 0,4). La
radiogratia a las 24 horas también indica-
ba mejoria. Se realizé ecocardiografia que
mostraba contractilidad adecuada y leve hi-
pertrofia del ventriculo izquierdo; se incre-
mento la dosis de hidralazina, normalizan-
dose la tension arterial. Se inicio tratamiento
con ceftazidima i.v. con dosis ajustadas a la
insuficiencia renal.

A las 48 horas, sin embargo, la PCR habia
ascendido a 7,3 mg/dL y la procalcitonina
a 10 ng/mL. En el exudado bronquial se ais-
6 Pseudomonas aeruginosa por lo que se
anadio al tratamiento tobramicina ajustando
la dosis a insuficiencia renal.

Fue diagnosticada de edema agudo de pul-
mén y neumonia nosocomial por P. aerugi-
nosa.

Preciso ventilacion mecdnica durante una
semana, siendo posteriormente extubada, ne-
cesitando oxigeno en canulas nasales en las
siguientes 48 horas.

Se mantuvo en anuria durante tres se-
manas, incrementdndose progresivamente
la diuresis hasta 2 mL/kg/h pero con mala
funcion renal (aclaramiento de creatinina 4
mL/min/1,73 m2) necesitando didlisis peri-
toneal. Preciso tratamiento antihipertensi-
vo con amlodipino e hidralazina.

Los controles ecograficos seriados mos-
traron rinones de tamano y situacion nor-
males, con diferenciacion corticomedular
conservada, aunque el rinén derecho pre-
sentaba hiperecogenicidad cortical.

Se realizo biopsia renal con control eco-
grafico, diagnosticandose de nefropatia con
glomeruloesclerosis focal, segmentaria y glo-

bal en el contexto de evolucion cronica del
sindrome hemolitico-urémico.

La paciente se encuentra a los nueve me-
ses del proceso agudo en situacion de insu-
ficiencia renal terminal en programa de dia-
lisis peritoneal ambulatoria, a la espera de
trasplante renal.

DIAGNOSTICOS FINALES

Sindrome hemolitico-urémico secunda-
rio a neumonia por S. pneumoniae
Insuficiencia renal terminal

Bibliografia

— Besbas N, Karpman D, Landau D et al. A classifica-
tion of hemolytic uremic syndrome and thrombotic
thrombocytopenic purpura and related disorders.
Kidney International 2006; 70: 423-31.

— Copelovitch L, Kaplan BS. Streptococcus pneumo-
niae-associated hemolytic uremic syndrome. Pediatr
Nephrol 2008; 23: 1951-6.

— Fabregas A, Morga-Llop F, Nieto | et al. Enferme-
dad neumocdcica invasiva y sindrome hemolitico
urémico. An Pediatr 2008; 68: 269-72.

— Herrero-Morin JD, Fernandez N, Santos F et al. Sin-
drome hemolitico-urémico asociado a neumonia
neumocdcica. Nefrologia 2007; 24: 505-8.

— Niaudet P. Clinical manifestations and diagnosis of
non-Shiga toxin associated (atypical) hemolytic ure-
mic syndrome in children. www.uptodate.com. Ver-
sién 16.2 2008.

— Ostapchuk M, Roberts DM, Haddy R. Community-
adquired pneumonia in infants and children. Am Fam
Physician 2004; 70: 899-908.

— Rodriguez de Cérdoba S, Pefia A, Rivera F et al. Fac-
tores genéticos de predisposicién al sindrome he-
molitico urémico. Implicaciones diagndsticas vy te-
rapéuticas. Nefrologia 2004; 24: 9-11.

- Razzaq S. Hemolytic Uremic Syndrome: An Emerging
Health Risk. Am Pham Physian 2006; 74: 991-6.

— Siegler R, Oakes R. Hemolytic uremic syndrome; pa-
thogenesis, treatment and outcome. Curr Opin Pe-
diatr 2005; 17: 200-4.

— Waters A, Kerecuk L, Luk D et al. Hemolytic uremic
syndrome associated with invasive pneumococcal
disease: The United Kingdom experience. ] Pedia-
trics 2007; 151: 140-4.



A. Serrano

CASO CLINICO

Nina de 4 afos que acude a urgencias por
fiebre (hasta 38,8 °C) de dos dias de evo-
lucion con sintomas catarrales y decai-
miento.

En la exploracion fisica presenta: T* 38,4
°C, FC 156 Ipm, FR 22 rpm, TA 122/62
mmHg, SatO. por pusioximetria 95% con
oxigeno en gafas nasales a 2 [pm, respira-
cion superficial, tiraje intercostal leve, esta
palida y decaida, bien perfundida e hidrata-
da, en la auscultacion pulmonar presenta
una disminucion del murmullo vesicular en
hemitorax izquierdo. El resto de la explora-
cion es normal.

Se realiza Rx de torax que se muestra en
la figura 1.

;Qué le parece que muestra la Rx de térax?

a. Neumotdrax izquierdo

b. Atelectasia de pulmén izquierdo

c. Derrame pleural masivo en hemitérax iz-
quierdo

d. Masa en hemitérax izquierdo con derra-
me

e. Son ciertasby c

La respuesta correcta es la d

En la Rx de térax se evidencia una vela-
dura en todo el hemitérax izquierdo con bo-

NINA CON FIEBRE Y DECAIMIENTO

rramiento de estructuras y desplazamiento
del mediastino (traquea) hacia el lado con-
tralateral; existe una linea de despegamien-
to pleural apical con signos de derrame pleu-
ral y condensacion pulmonar en el lado
izquierdo.

En el neumotdrax (opcidn a) existe una li-
nea de despegamiento pleural, el pulmén
esta colapsado y en la zona que ocupa el
aire (por fuera del pulmon) no se visualizan
vasos pulmonares (no es lo que se ve en esta
radiografia); si el neumotérax es a tension
desplaza el mediastino hacia el lado con-
tralateral.

Si presentara una atelectasia del pulmon
izquierdo (opcién b), tendria desplazado el
mediastino y la traquea hacia el lado iz-

Figura 1. Rx PA de térax de la paciente.
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quierdo, ese pulmén estaria opacificado y el
pulmén contralateral estaria hiperinsufla-
do, imagenes no visibles en esta paciente.
En los casos de derrame pleural masivo
del lado izquierdo (opcion c), ese hemitérax
estaria totalmente opacificado y de forma ho-
mogénea, no es lo que aparece en esta ra-
diografia, aunque este diagndstico no se pue-
de descartar completamente en este caso.

:Cual seria la siguiente prueba que realiza-
ria para llegar a un diagnéstico mas exacto?

a. Ecografia toracica

b. TC toracica

c. RM tordcica

d. Puncion del liquido pleural
e. Hemograma y bioquimica

La respuesta correcta es la b

Se puede realizar una ecografia toracica
para conocer la cantidad de liquido pleural,
pero la prueba que mds informacién puede
dar inicialmente es la TC toracica (opcién b).

Cuando en la Rx de térax se sospecha una
masa, debe practicarse una TC tordcica, si es
posible se empleara contraste i.v., porque
puede definir mejor la localizacién anato6-
mica, su morfologia y composicién (tejidos
blandos, calcio, grasa...), si la masa es mul-
tiple y su relacién con las estructuras vascu-
lares y el mediastino. Aunque la TC no pro-
porcione el diagnéstico patoldgico puede ser
de gran ayuda en la decisién del tratamien-
to a seguir. Tiene la ventaja de que es rapida
y no precisa anestesia general ni sedacion
para su realizacion. Puede ser necesaria en
algunos casos la reconstruccién tridimen-
sional o la angiografia TC. Cuando se sospe-
cha un linfoma debe practicarse también TC
cervical y abdominal.

La ecografia (opcién a) se puede utilizar
para diferenciar lesiones quisticas de masas
sélidas y la relacion de ellas con las estruc-
turas vecinas, aunque dan mas informacién

laTCy la RM, la eco podria ayudar en casos
seleccionados como en las masas proximas
al corazén y al pericardio.

La RM (opcidn ¢), afiade poca informa-
cién a la TC con contraste, estaria indicada
cuando al paciente no se le puede adminis-
trar contraste por alergia o por insuficiencia
renal y si se sospecha afectacién de pared
costal o de grandes vasos. Esta indicada es-
pecificamente en la evaluacién de los tu-
mores neurogénicos, para detectar la afec-
tacion intraespinal, también cuando se
sospeche invasién vascular y en las lesio-
nes quisticas.

Se realizard un hemograma y una bioqui-
mica (opcioén e) con estudio de LDH y acido
drico, en todas las masas mediastinicas, pero
la analitica elemental no proporcionara el
diagndstico.

La puncion del liquido pleural (opcién
d) en algunos casos de derrame pleural aso-
ciado a una masa, puede confirmar el diag-
néstico, pero antes hay que realizar una TC
para conocer las caracteristicas de la masa.

En este momento sélo dispone de la Rx t6-
rax AP de la figura 1 y de una Rx lateral de
térax que se muestran en la figura 2.

;Cual es su diagndstico presuntivo?

a. Timoma

b. Tumor neurogénico

c. Linfoma

d. Leucemia

e. Tumor de células germinales

La respuesta mas correcta es la e, aunque no
pueden descartarse lacy lad

La masa se encuentra en mediastino an-
terior (retroesternal anterosuperior), este com-
partimento se sitGa entre la cara posterior del
esternon y la anterior del pericardio (Fig. 3)
contiene el timo, la aorta extrapericardica,
los grandes vasos vy el tejido linfatico. Entre
las posibilidades diagnésticas (Tabla I) se en-
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TABLA |. Masas mediastinicas

Mediastino anterior
e Tumores de células germinales
— Teratoma maduro
—Teratoma inmaduro
— Seminomas
—Tumores germinales no seminomatosos
- Tumor del seno endodérmico
- Carcinoma de células embrionarias
- Coriocarcinoma
e Linfoma
— Hodgkin
— No-Hodgkin
- Linfoma difuso de células grandes
- Linfoma linfoblastico
¢ Leucemia linfobldstica
e Timoma, quiste timico, hiperplasia, carcinoma de
timo
¢ Bocio intratoracico
e Tumores mesenquimales
— Hemangioma
— Linfangioma
— Lipoma, liposarcoma, sarcoma
— Fibroma, fibrosarcoma
— Rabdomiosarcoma
e Paratiroides*: quistes, adenomas o carcinomas

Mediastino medio

e Linfoma

e Linfangioma

¢ Quiste broncogénico

* Quiste enterégeno

® Quiste pericardico

e Tumores traqueales

e Paraganglioma aortopulmonar

¢ Adenopatias por infecciones, metastasis o idio-
patica (sarcoidosis)

Figura 2. Rx de torax lateral.

Mediastino
anterior

<—Mediastino

| Mediastino Mediastino posterior
medio

posterior e Tumores neurogénicos

— Neuroblastoma

— Ganglioneuroblastoma

— Ganglioneuroma

— Neurofibroma

— Paraganglioma
Figura 3. Compartimentos mediastinicos. —Tumores primitivos neuroectodérmicos (PNET)
e Quiste neuroentérico
e Tumores esofdgicos
¢ Duplicaciones o quistes esofagicos
¢ Hernia de hiato

cuentran como mas frecuentes los tumores
de células germinales (teratomas, semino-
mas, no seminomatosos), los linfomas, leu-

cemias y lesiones quisticas y, con menor fre- “Rare que produzca masa mediastinica.
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cuencia en nifos, las lesiones timicas. Esta
paciente presenta acompanando a la masa
un derrame pleural, esto hace muy sugesti-
vo que sea un tumor maligno.

Los timomas (opcién a) representan el 20%
de todas las masas mediastinicas en adultos,
pero en los nifos son poco frecuentes, pre-
sentdndose en la mayoria de los casos como
lesiones quisticas. Frecuentemente son asin-
tomaticos vy, a diferencia del carcinoma timi-
co, puede acompanarse de sintomas para-
neopldsicos como mistenia gravis, anemia
aplasica, hipogammaglobulinemia y enfer-
medades del colageno. Los tumores neuro-
génicos (opcion b) derivan de los nervios pe-
riféricos mediastinicos, ganglios simpaticos y
parasimpaticos, y de restos embrionarios del
tubo neural. Son mas frecuentes en medias-
tino posterior (por lo que no seria el caso de
esta paciente), se extienden por el foramen in-
tervertebral, por lo que se han llamado “en re-
loj de arena”, produciendo sintomas neuro-
[6gicos por compresién de la médula espinal.

Los linfomas (opcion ¢) son los segundos
tumores mas frecuentes en el mediastino an-
terior en nifios, también pueden localizarse
en el mediastino medio. Se clasifican en lin-
foma Hodgkin y no Hodgkin, en este dltimo
hay dos variedades que afectan al mediasti-
no, el linfoma difuso de células B grandes,
que es el mas frecuente y predomina en adul-
tos, y el linfoma linfobldstico que aparece a
todas las edades, mas en varones, con masa
mediastinica en el 80% de los casos (no se
puede descartar este tumor completamente
en esta paciente). El tipo Hodgkin es el tumor
mediastinico mas frecuente en adultos jéve-
nes (entre 20 y 40 anos), presenta afectacion
mediastinica en el 60% de los casos. Los lin-
fomas pueden acompafiarse de derrame pleu-
ral, sobre todo el linfoma linfoblastico.

La leucemia (opcion d) aguda linfoblastica
es considerada por algunos autores como la
fase leucémica del linfoma linfoblastico, se
diferencia de éste porque presenta mas de un
20% de blastos en médula ésea, con un cre-

cimiento extramedular muy rapido. También
puede acompanarse de derrame pleural.

Los tumores de las células germinales (op-
cién e) representan la causa mds frecuente
de masas en mediastino anterior en nifos, son
poco frecuentes en mediastino posterior. Se
pueden clasificar en teratomas benignos, se-
minomas y tumores embriogénicos Ilamados
también teratomas malignos o tumores de cé-
lulas germinales no seminomatosos (TCGNS).
Los teratomas benignos o maduros son los mas
frecuentes en nifos, suelen ser quisticos y pue-
den presentar calcificaciones, cuando apare-
cen en el resto del cuerpo (region sacrocoxi-
gea), son mixtos (s6lidos y quisticos). Contienen
diferentes variedades de tejido derivado de al
menos dos o tres capas germinales primitivas:
endodermo, ectodermo (la que predomina) y
mesodermo. No producen derrame pleural por
lo que no parece que sea el tumor de esta
paciente. Si contiene células inmaduras, se lla-
ma teratoma inmaduro y tiene riesgo de ma-
lignizar. Los seminomas predominan en varo-
nes entre 20 y 40 afos (no seria el caso de esta
paciente), tienen diferentes tipos celulares y en
ocasiones elementos malignos embrionarios.
Los TCGNS (Tabla I) engloban los coriocarci-
nomas, carcinomas embrionarios, tumores del
seno endodérmico y mixto maligno, son los
que tienen peor prondstico, asociandose en
ocasiones con tumores malignos en otros lu-
gares. Por la frecuencia, edad de la paciente y
sexo (nifa de 4 anos) podria tener un tumor
del seno endodérmico, éstos pueden presen-
tar también derrame pleural.

:Qué manifestacion clinica le parece que
puede ser la mads frecuente?

a. Sindrome de vena cava superior
b. Estridor

c. Insuficiencia respiratoria

d. Fiebre

e. Pérdida de peso y decaimiento

Las respuestas mas correctas son lady la e
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Las masas en el mediastino anterior pue-
den producir todos los sintomas anteriores,
va a depender del tamafio, localizacién y de
las estructuras que comprima. En los nifos
los tumores del mediastino anterior, al con-
trario que los adultos, que en muchos casos
son asintomaticos o con sintomas vagos, pue-
den producir diferentes grados de insufi-
ciencia respiratoria (opcién c) e infecciones
pulmonares de repeticién por compresion
de la via aérea. La fiebre, pérdida de peso,
mal estado general (opciones d y e) y sudo-
racién nocturna son los sintomas mas fre-
cuentes en los tumores malignos, que es lo
que se sospecha que pueda tener esta pa-
ciente. También pueden producir dolor re-
troesternal que indica enfermedad invasiva
avanzada y, en los casos de linfoma, son fre-
cuentes la presencia de adenopatias cervi-
cales palpables.

El sindrome de vena cava superior (svcs)
(opcioén a) se produce por una obstruccion
al flujo a través de la vena cava superior, por
invasiéon o por compresion extrinseca (n6-
dulos linfaticos o masas mediastinicas). Se
manifiesta con disnea, edema en cara a ve-
ces acompanado de cianosis, e hinchazon
de las venas del cuello. Con mucha fre-
cuencia es secundario a un proceso malig-
no (60-85%), que en el 95% de los casos
es un cancer o un linfoma no Hodgkin. Otras
causas benignas de svcs son la fibrosis me-
diastinica y la trombosis asociada a la im-
plantacién de un catéter venoso central a di-
cho nivel. La aparicion de los sintomas y
signos depende de la rapidez de su obstruc-
cién y si se ha podido establecer circulacion
colateral para el drenaje de la sangre a la au-
ricula derecha.

:Qué prueba no le parece necesaria en este
momento?

a. Catecolaminas en orina
b. Puncion lumbar
c. Citologia del liquido pleural

d. Biopsia y aspirado de médula ésea
e. Alfa fetoproteina (AFP) y gonadotropina
coriénica humana (HCG)

La respuesta correcta es la a

Las catecolaminas (dcidos homovanilico
y vanilmandélico) en orina de 24 horas (op-
cion a) y la fraccion libre de metanefrinas
en plasma deben medirse en caso de que se
sospeche un feocromocitoma (localizado en
la glandula suprarrenal) o un tumor neuro-
génico (origen en las células ganglionares),
como el paraganglioma, que se localiza en
mediastino posterior, o el neuroblastoma,
que puede tener multiples localizaciones,
glandula suprarrenal, ganglios simpaticos
abdominales, toracicos, cervicales, pélvi-
COS...

La puncién lumbar (opcién b) estaria in-
dicada si se sospecha un linfoma no Hodg-
kin o una leucemia para conocer si existe in-
filtracion del sistema nervioso central.

Si existe un derrame pleural y se sospecha
un tumor maligno, el estudio citolégico del
liquido (opcién ¢) puede dar el diagnéstico
en algunos casos. Se puede obtener mediante
la aspiracion de 5 mL de liquido pleural con
analgesia local. En pacientes con insufi-
ciencia respiratoria grave o masa en me-
diastino que comprima la traquea, la seda-
cién profunda y la anestesia general tienen
un riesgo muy importante de parada respi-
ratoria brusca.

Si se sospecha que es un linfoma no Hodg-
kin o una leucemia, debe practicarse una
biopsia/aspiracién de médula 6sea (opcién
d) para un diagnéstico exacto y estudio de
la extension sistémica.

La AFT y la HCG (opcion e), ademas de
la LDH, deben medirse en todos los pa-
cientes que presenten masa mediastinica an-
terior. El aumento es muy sugestivo de tu-
mor de células germinales. Pacientes con
seminoma pueden tener un aumento de
HCG discreto (< 100 U/mL), pero no de la



330

URGENCIAS Y TRATAMIENTO DEL NINO GRAVE. CASOS CLINICOS COMENTADOS

AFP. En los tumores germinales no semino-
matosos aumentan ambas, la AFP de forma
muy importante en el tumor del seno endo-
dérmico y la HCG en el coriocarcinoma y
el carcinoma embrionario. El aumento de
HCG puede producir ginecomastia. Estos
marcadores sirven también como control
evolutivo de recidivas.

Las pruebas analiticas realizadas a la pa-
ciente mostraron:

Hemograma: Hb 13 g/dL, Hto 38%, leu-
cocitos 241.800 mn¥ (N 54%, L 35%, M 4%,
E 1%, C 2%), plaquetas 324.000 mm».

Bioquimica: glucosa 87 mg/dL, urea 21
mg/dL, creatinina 0,6 mg/dL, proteinas to-
tales 6 g/dL, GOT 35 U/L, GPT 13 U/L, GGT
11 U/L, LDH 4.747 U/L (normal < 700 U/L).
FA 205 U/L, Na 138 mEg/L, K 3,9 mEg/L, CI
104 mEqg/L, Ca 9,4 mg/dL, P 4,9 mg/dL, aci-
do drico 7,3 mg/dL (normal < 2 mg/dL), bi-
lirrubina total 1,2 mg/dL, PCR 7,9 mg/dL.

Ecografia toracica (Fig. 4): derrame pleu-
ral de 2 cm de espesor a nivel basal, con
abundante celularidad en su interior. En zona
paramediastinica izquierda, imagen de ocu-
pacion con ecoestructura solida, con discreta

Figura 4. Ecografia tordcica que muestra un derrame pleural (linea de puntos) y una masa de ecoestructura sélida (flechas).

heterogenicidad sin evidenciar signos de
broncograma aéreo ni calcificaciones.

TC tordcico (Figs. 5 y 6): masa de gran ta-
mano (114 x 90 x 110 mm) situada en me-
diastino anterior, minimamente heterogénea,
sin calcio ni grasa en su interior. Se extiende
desde el opérculo tordcico hasta la superfi-
cie del hemidiafragma izquierdo, por delan-
te de los grandes vasos y de la superficie iz-
quierda del corazon, rodeando el ventriculo
izquierdo con importante desplazamiento
hacia la derecha del mediastino. Se extien-
de posteriormente ocupando gran parte del
hemitérax izquierdo y comprimiendo el pa-
rénquima pulmonar, produciendo una ate-
lectasia compresiva parcial del LIl. Compa-
tible con linfoma mediastinico. Derrame
pleural izquierdo posterior, subpulmonar y
caudal a la masa descrita.

TC abdominal: higado, vesicula biliar, via
biliar, pancreas, bazo y glandulas suprarre-
nales normales. Ambos rifiones presentan un
aumento del tamano, con bordes lobulados
y captacion heterogénea del contraste, com-
patible con infiltracion tumoral (Fig. 7). Ade-
nopatias retroperitoneales patolégicas. No
existe liquido libre abdominal.
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Figura 5. TC tordcica con ventana de mediastino. Se visualiza
una masa mediastinica anterior de gran tamano que desplaza
el mediastino hacia la derecha y ocupa gran parte del hemi-
torax izquierdo, produciendo atelectasia compresiva del LII.

Figura 7. TC abdominal con contraste. Riflones aumentados de
tamano con bordes lobulados (flechas) y captacion heterogé-
nea de contraste, compatible con infiltracion tumoral.

Puncién del derrame que se realiza con
sedacion poco profunda y analgesia, bajo
control ecografico y con monitorizacion de
constantes vitales, obteniéndose 60 mL de
liquido serohemorragico, también se realiza
puncién y aspiracion de médula osea y pun-
cion lumbar.

Estudio del liquido pleural: pH 7,30, he-
maties 120.000 mm?, leucocitos 84.000 mm3
(PMN 10%, monocitos 90%), glucosa 8
mg/dL, proteinas 3,9 g/dL, colesterol 102

Figura 6. TC tordcica con ventana pulmonar con los mismos
hallazgos que en la figura 5.

mg/dL, triglicéridos 101 mg/dL, amilasa 17
U/L, LDH 43.000 U/L. En el estudio citolo-
gico se observa abundante celularidad lin-
foide monomorfa, constituida por linfoci-
tos de mediano tamano atipicos (infiltracion
por proceso linfoproliferativo de alto grado).

Aspirado y biopsia de médula osea que
informan como leucemia linfoblastica T in-
termedia timocito cortical.

Tratamiento con metilprednisolona. Pre-
sento lisis tumoral por lo que recibio hiper-
hidratacion, rasburicasa e hidréxido de alu-
minio, normalizandose el dcido drico (< 0,5
mg/dL) y el fésforo (3,5 mg/dL). Se inicia pro-
tocolo PETHEMA de riesgo intermedio (vin-
cristina, daunoblastina y ciclofosfamida) y
triple terapia intratecal. La evolucion ha sido
favorable.

En el algoritmo 1 se muestra la actitud ante
una masa mediastinica.

DIAGNOSTICOS FINALES

Masa mediastinica
Leucemia linfoblastica T
Derrame pleural maligno
Infiltracion renal
Sindrome de lisis tumoral
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TORACICO

A. Serrano

Nino de 12 anos con fiebre desde hace 4
dias, temperatura maxima 38,5 °C, acom-
pafada de tos seca y disminucion del apeti-
to. En las dltimas 24 horas se ha asociado
dolor toracico. Desde hace 3 dias ha recibi-
do tratamiento con paracetamol y amoxici-
lina oral (500 mg/8 h). Visto por su pediatra
le ha pautado claritromicina (15 mg/kg/d ¢/12
horas), sin mejoria.

Acude a Urgencias hospitalarias. En la
exploracion fisica presenta: buen estado
general, buen color y perfusién. Tempera-
tura 38,3 °C, FC 122 Ipm, FR 15 rpm, TA
116/64 mmHg. Auscultacion cardiaca nor-
mal. Sin signos de insuficiencia respirato-
ria. Dolor en hemitérax izquierdo no
localizado. Auscultacion pulmonar: hipo-
ventilacion en hemitérax izquierdo. Abdo-
men blando, depresible, sin viscerome-
galias. Exploracion neurolégica normal.
Signos meningeos negativos. Faringe hipe-
rémica.

Saturacion de oxigeno por pulsioximetria
94% con aire ambiente.

Se practica una gasometria venosa que
muestra un pH 7,41, pCO; 45 mmHg, bi-
carbonato 28,5 mmol/L y una analitica con
un hemograma: Hb 13,5 g/dL, Hto 38,8%,
leucocitos 10.310 mn¥ (N 61%, L 26,7%, M
8,3%, E 3,6%, B 0,3%), plaquetas 359.000
mm?3. PCR 12 mg/dL.

Se realiza una Rx de torax que se mues-
traen la Fig. 1.

NINO CON FIEBRE, TOS Y DOLOR

;Cual es su diagnostico?

. Neumotérax

. Hidroneumotérax

. Derrame pleural infeccioso

. Masa en hemitérax izquierdo
. Hemotodrax

o o0 TN

La respuesta correcta es la c

La Rx de térax muestra una ocupacion del
hemitérax izquierdo excepto en su parte api-
cal, mostrando una linea convexa en senti-
do craneal, llamada linea de Damoiseau
compatible con un derrame pleural. El an-

Figura 1. Rx PA de torax del paciente en urgencias.

-335-
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Figura 2. Rx de térax con neumotdrax en hemitorax derecho:
imagen de despegamiento pleural (flechas) con presencia de
aire ectopico (imagen negra con ausencia de vasos pulmona-
res).

tecedente de fiebre hace que en primer lu-
gar deba descartarse una causa infecciosa.
Los hemotdrax o derrames hemorragicos (op-
cién e) se producen en los pacientes trau-
matizados, aunque radiol6gicamente es in-
distinguible de otro tipo de derrames, los
antecedentes y la exploracién no son com-
patibles con ese diagnéstico. No se trata de
un neumotdrax (opcioén a) porque en estos
casos aparece una imagen negra, no blan-
ca sin visualizacién de vasos pulmonares en
su interior y una linea de despegamiento
pleural (Fig. 2). El hidroneumotérax (opcion
b) es la presencia de aire y liquido en el es-
pacio pleural, se aprecia en la Rx una ima-
gen oscura de neumotérax con un nivel hi-
droaéreo que representa el liquido que hay
en su interior, estas imagenes no aparecen
en la Rx de la figura 1.

Cuando el derrame pleural es pequeo co-
mienza obliterando el dngulo costofrénico y
produce el “signo del menisco”; consiste en
una linea de fluido que va ascendiendo por
la pared lateral del térax, cuando es mds gran-
de s6lo queda aireada la parte superior y el
resto es derrame (Fig. 1) y cuando es muy
grande puede opacificar todo el hemitérax,
pudiendo no ser valorable si existen ademas
otras lesiones como masas o condensaciones.

En los nifios con neumonia que contindien
con fiebre o reaparezca la fiebre después de
48 horas después de un tratamiento antibio-
tico correcto, debe descartarse un derrame
pleural paraneumonico.

El informe de la Rx de torax del paciente
(Fig. 1) fue el siguiente: opacidad en hemi-
torax izquierdo en relacion con proceso in-
flamatorio tipo neumonico en lobulo inferior
que asocia derrame de dicho lado.

;Qué pruebas practicaria para completar el
diagnéstico?

a. Tomografia computarizada (TC) tordcica

b. Ecografia toracica

c. Drenaje del derrame

d. Puncién del derrame para ver sus carac-
teristicas y segln los hallazgos decidir la
actuacion

e. Mantoux

La respuesta correcta es la b

Aunque en la Rx de térax la imagen es
compatible con un gran derrame, lo ade-
cuado es realizar una ecografia toracica pre-
via para visualizar el tamafo del derrame y
valorar si existe alguna masa en ese hemité-
rax. En ocasiones parte de la opacidad co-
rresponde a una masa y el derrame es pe-
quefo. Es importante para localizar el lugar
mas adecuado para practicar la puncién pleu-
ral para su diagndstico y evacuacion, tam-
bién para conocer las caracteristicas del de-
rrame, si tiene tabiques, es loculado... La
ecografia tiene la ventaja de que no emite ra-
diaciones, es facil de realizar, rapida, no pre-
cisa sedar al paciente y puede practicarse a
la cabecera del mismo.

La tomografia computarizada toracica (op-
cion a) no debe realizarse de forma rutinaria
en todos los pacientes con derrames para-
neumdnicos. Estaria indicada en los casos
complicados, cuando falla la extraccién de
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A - -
Figura 3. Ecografia tordcica que muestra derrame pleural abundante (linea de puntos) con tabicaciones en su interior (flechas).

[iquido pleural, no hay respuesta al trata-
miento médico o en pacientes inmunode-
primidos para descartar otras alteraciones
asociadas. En los casos en que se ha indica-
do el drenaje quirdrgico del derrame me-
diante toracotomia o toracoscopia, se reali-
zard previamente una TC tordcica, para
visualizar la anatomia y descartar un absce-
so intrapulmonar. Si en la Rx de térax o en
la ecografia toracica se sospecha una masa
mediastinica debe practicarse una TC tora-
cica; en estos casos se evitara la sedacién
0 anestesia por el riesgo de producirse un
compromiso agudo y grave de la via aérea
que puede ser fatal.

La puncidn y extraccién de una peque-
fia cantidad del derrame para analizar sus
caracteristicas (opcion d) es una practica ha-
bitual en pacientes adultos, ya que se reali-
za con anestesia local. En los ninos, al tener
que administrar sedoanalgesia por via sis-
témica, es mejor colocar un drenaje pleu-
ral desde el inicio para extraer todo el de-
rrame, ademas de analizarlo.

En este paciente con la sospecha de un
gran derrame por la auscultacién y la Rx de
térax y la persistencia de la fiebre a pesar del
tratamiento antibiético, precisara el drenaje
del derrame (opcién ¢) y, como se ha co-
mentado, primero se practicard una ecogra-
fia tordcica.

Aunque la etiologia del derrame no sue-
le ser tuberculosa, no hay que olvidar esta

posibilidad, por ello debe realizarse un Man-
toux (opcidn e), aunque en este caso se pue-
de esperar a conocer las caracteristicas bio-
quimicas del liquido pleural.

Se realiza ecografia tordcica que eviden-
cia una consolidacién parenquimatosa en
hemitérax izquierdo (hepatizacion) con pe-
queno broncograma aéreo en la parte pro-
ximal al hilio, con abundante derrame pleu-
ral limpio con tabicaciones (Fig. 3). Se marca
para drenaje posterior.

Se monitoriza al paciente, FC, FR, TA in-
cruenta y SatO; por pulsioximetria, se ad-
ministra sedacion intravenosa con propofol
en perfusion continua y analgesia con fen-
tanilo i.v. en bolos y se procede a la colo-
cacion de un drenaje pleural tipo Pleurocath®
(pequeno catéter que va en el interior de una
aguja para su insercion) de un tamafno de 8F,
en 4-5° espacio intercostal linea axilar pos-
terior (coincide con el punto senalado por el
ecografista) dirigido hacia la parte poste-
roinferior de ese hemitorax. Se obtiene un Ii-
quido amarillo claro que muestra las si-
guientes caracteristicas: pH 7,33, hematies
2.400 mm3, leucocitos 1.300 mm3, poli-
morfonucleares 10%, mononucleares 90%,
proteinas 4,6 g/dL, glucosa 79 mg/dL, LDH
933 U/L.

Con los resultados del liquido pleural, ;qué
sospecharia?
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TABLA I. Estudios a realizar ante la presencia de un
derrame pleural

En muestras de liquido pleural

. pH

e Glucosa

e Proteinas

¢ Nimero de células y morfologia

e Gram y cultivo (aerobio y anaerobio)

e Lactico deshidrogenasa (LDH)

* Antigenos bacterianos

e Antigeno neumocécico (Binax NOW®)

¢ Reaccién cadena polimerasa (PCR) especifica

e Tincién Ziehl-Neelsen y cultivos especiales (L6-
wentein-Jensen) para tuberculosis

e Citologia para células malignas

En sangre

¢ Hemocultivo

® Hemograma

¢ Reactantes de fase aguda: PCR (proteina C reac-
tiva) y PCT (procalcitonina)

e Test de aglutinacion en suero

* LDH en suero

Mantoux

Cultivo esputo o de aspirado traqueal

Orina

* Antigenos neumocdcicos (Binax NOW®)

. Trasudado

. Empiema

. Derrame tumoral

. Exudado secundario a una neumonia por
Neumococo

e. Derrame tuberculoso

0 o

La respuesta mas correcta es la e

Por las caracteristicas del derrame debe
pensarse en primer lugar en una tuberculo-
sis, aunque no se puede descartar comple-
tamente que se trate de un exudado secun-
dario a una neumonia neumocdcica (opcion
d) u otro germen o que pudiera tratarse de
un derrame tumoral (opcion c).

Los derrames pleurales pueden clasificarse
en: trasudado, exudado, empiema (presencia
de pus), hemotérax (presencia de sangre con
un hematocrito —Hto— superior a la mitad del
Hto sanguineo) y quilotérax (presencia de linfa).

TABLA Il. Caracteristicas bioquimicas del exudado

Criterios de Light

e Proteinas pleura/proteinas suero > 0,5
e LDH pleural/LDH plasma > 0,6

e LDH pleura > 200 U/L

Aunque es menos especifico el liquido pleural sue-
le presentar

* Proteinas > 3 g/dL (g/100 mL)

e Densidad > 1.016

* pH* < 7,30

* Glucosa < 60 mg/dL (mg%)

e Células > 1.000/mm?3

e Colesterol > 60 mg/dL

e Albtimina pleura/albimina suero > 1,2 g/dL

e Bilirrubina pleura/bilirrubina suero > 0,6

*Debe realizarse inmediatamente de su extraccién en un apa-
rato de gasometria.

El trasudado y exudado pueden diferen-
ciarse por los valores de pH y contenido de
glucosa, proteinas, LDH, colesterol y célu-
las (Tablas I, 11 'y 1lI). El trasudado (opcién
a) tiene un pH entre 7,40-7,45, con una
cantidad de proteinas inferior a 3 g/dL. Se
produce por un aumento del liquido en el
espacio pleural, secundario a un disbalan-
ce entre la presién oncética e hidrostética
en los capilares de las pleuras visceral y pa-
rietal, la causa no esta en la pleura y pue-
de ser secundario a insuficiencia cardiaca,
hipoproteinemia, sobrecarga liquida, alte-
raciones renales y hepaticas (Tabla V). El
exudado (opciones ¢, d y e) tiene un pH
< 7,30, una glucosa inferior a 60 mg/dL,
proteinas superiores a 3 g/dL, LDH mayor
de 200 UI/L y un colesterol superior a 45
mg/dL. Se produce por una afectacién pri-
maria de la pleura debido a una inflama-
cién o infeccién pulmonar o a una lesion
directa de la pleura.

El derrame tuberculoso (opcién e) suele
ser un exudado, serohemorragico en mas del
80% de los casos, aunque también puede ser
amarillento, tiene un pH y glucosa bajos por
la existencia de bacilos (sobre todo si es un
empiema). El pH suele ser menor de 7,40 y
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TABLA III. Caracteristicas bioquimicas del
trasudado

e Proteinas pleura/ proteinas suero < 0,5

e LDH pleura < 200 U/L

¢ LDH pleura/LDH plasma < 0,6

Suele tener también:

e Proteinas < 3 g/dL

e pH* normal (superior al plasma)

e Células < 1.000/mm?

e Albtimina pleura/albimina suero < 1,2 mg/dL

*Debe realizarse inmediatamente de su extraccién en un apa-
rato de gasometria.

en un 20% de los casos menor de 7,30. La
glucosa suele estar entre 60 y 100 mg/dL y
s6lo es menor de 50 mg/dL entre un 7-20%
de los casos. La cantidad de proteinas sue-
le estar alrededor de 3 g/dL aunque entre un
50-70% de los casos tienen mas de 5 g/dL.
La mayoria tienen aumentada la LDH (75%)
con niveles superiores a 500 UI/L. Contiene
entre 1.000 y 6.000 células por mm3. Pre-
dominan los linfocitos en el 60-90% de los
casos, aunque en la fase aguda pueden pre-
dominar los neutréfilos. Raramente contie-
nen mas de un 5% de células mesoteliales y
no suelen tener muchos eosindfilos. La pre-
sencia de mas de un 10% de eosindfilos des-
carta la pleuritis tuberculosa a menos que se
asocie a neumotérax o hemotérax.

Actualmente la etiologia mas frecuente de
los derrames paraneuménicos (opcién d) en
Espafia es la neumocécica, también pueden
ser producidos por otros gérmenes aunque
con menor frecuencia como Staphylococcus
aureus, Streptococcus viridans, Streptoco-
ccus grupo A asociado a shock téxico, vari-
cela o inmunodeficiencias... (Tabla V). En los
Gltimos afos se ha encontrado una mayor
frecuencia de cepas de neumococo mas vi-
rulentas con un aumento de neumonias ne-
crotizantes y empiemas.

En los derrames paraneumaonicos (opcion
d) se produce una inflamacién e infeccién
de la pleura, con paso de proteinas, liqui-
do y leucocitos al espacio pleural. En una

TABLA 1V. Etiologia de los trasudados

e Insuficiencia cardiaca

e Cirrosis

e Sindrome nefrético

e Dialisis peritoneal

o Glomerulonefritis aguda
* Mixedema

e Embolismo pulmonar

e Sarcoidosis

e Sobrecarga hidrica

TABLA V. Etiologia de los derrames paraneuménicos

Infecciones
e Bacteriana aguda
— Streptococcus pneumoniae (mds frecuente en
Espana)
— S. pyogenes
— Staphylococcus aureus
— Haemophilus influenzae tipo b
— Mycoplasma pneumoniae
— Pseudomonas aeruginosa
— Menos frecuentes: Klebsiella, Enterobacter, Pro-
teus, Salmonella, Yersinia, Legionella
— Anaerobios: Bacteroides, Peptostreptococcus
(raro en ninos)
e Virus
— Adenovirus, influenza, parainfluenza
— Mycobacterium tuberculosis y otras micobac-
terias
* Hongos

Tumores

Enfermedad gastrointestinal

e Pancreatitis

¢ Absceso subfrénico o hepatico
* Rotura eséfago

Embolismo pulmonar

Colagenosis

® Lupus

e Artritis reumatoide
Uremia
Radioterapia
Mixedema

primera fase llamada exudativa el derrame
no estd complicado y tiene poco contenido
de células y proteinas, con glucosa y pH nor-
males. Posteriormente se acumulan poli-
morfos nucleares (PMN), hay invasién bac-
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teriana con depésitos de fibrina, formando-
se loculaciones. El pH y la glucosa disminu-
yen y aumenta la LDH. Posteriormente se
produce una fase organizativa por creci-
miento de fibroblastos. Si el derrame se ha
esterilizado, estos tabiques disminuyen pro-
gresivamente hasta la normalizacion; en ca-
sos poco frecuentes estos tabiques pueden
producir una membrana gruesa que impide
la reexpansion pulmonar, siendo necesaria
la cirugia. El diagnéstico rapido se puede rea-
lizar con la deteccion de antigenos neumo-
cécicos en el liquido pleural (Binax NOW
Streptococcus pneumoniae®).

El empiema (opcién b) se caracteriza por
la presencia de gérmenes en el derrame; si
el paciente ha sido tratado con antibiéticos
el cultivo puede ser negativo aunque pueden
identificarse gérmenes en el Gram. El aspecto
del liquido es denso, amarillento y purulen-
to; presenta un pH inferior a 7,10, una glu-
cosa < 40 mg/dL, LDH superior a 1.000 UI/L,
con gran cantidad de proteinas y células que
son predominantemente PMN.

En el derrame tumoral (opcién c) el pH es
normal, el aspecto del derrame es serohe-
morragico y existen abundantes linfocitos,
en muchas ocasiones células atipicas que
pueden evidenciarse por el estudio anato-
mopatoldgico o por citometria. Puede exis-
tir un aumento de la LDH y una glucemia
baja.

Con la sospecha de probable derrame tu-
berculoso, ;qué prueba no realizaria en este
paciente?

a. Tincién de Ziehl-Neelsen y cultivo L6-
wenstein-Jensen del derrame

b. Mantoux

c. Baciloscopia en jugo gastrico

d. Baciloscopia en lavado bronquioalveolar

e. Baciloscopia y cultivo en esputo induci-
do

La respuesta correcta es la d

TABLA VL. Interpretacion de la prueba de
tuberculina en niios en Espana (Sociedad Espanola

de Infectologia Pediatrica)

Se considera intradermorreaccién de Mantoux po-
sitiva en nifos:
1. Con induracién = 5 mm en:
 Nifios en contacto intimo con casos indice o
sospechoso de tuberculosis
¢ Nifios sospechosos de enfermedad tuberculo-
sa clinica o radioldgica
e Nifos en situaciones de inmunodepresion o
infeccién por VIH
¢ Nifios con conversion de Mantoux previamente
negativo
2. Con induracién > 10 mm en cualquier otro caso
(incluidos nifios inmigrantes y cribados de nifos
sanos)
3. Nifos vacunados con BCG* en los Gltimos tres
anos:
e Mantoux = 10 mm: Se considera efecto pos-
vacunal
e Mantoux = 15 mm**: Se considera positivo
e Mantoux: 11-14 mm: individualizar

*En situaciones de riesgo de desarrollar enfermedad tubercu-
losa, debe obviarse el antecedente de BCG.
**Todo Mantoux = 15 mm siempre se considera positivo.

El diagndstico de tuberculosis se basa en
la epidemiologia, prueba de tuberculina po-
sitiva junto con imagenes radiolégicas com-
patibles con tuberculosis. También puede
ayudar la presencia de bacilos acido alcohol
resistente (BAAR) en jugo gastrico o esputo
y la PCR (reaccién en cadena de la polime-
rasa) para bacilo tuberculoso.

El Mantoux (opcién b) o prueba de tuber-
culina positiva se realiza en el antebrazo,
mide la intradermorreacion a la tuberculina
a las 48-72 horas de su inoculacion, en mi-
[imetros de induracion en el diametro trans-
versal. Es la prueba de eleccién en nifios no
vacunados, se considera positiva si la indu-
racion es = 5 mm (Tabla VI). En el 5-10% de
los nifos puede ser inicialmente negativa por
infecciones concomitantes, vacunacion con
virus vivos en los dos meses previos (saram-
pién, parotiditis y varicela), desnutricion gra-
ve, situaciones de inmunosupresién: corti-
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coides, enfermedades malignas, grandes que-
mados, o por el [lamado periodo ventana;
desde que penetra el germen en el organis-
mo hasta que se produce la hipersensibili-
dad retardada (responsable de la respuesta
a la tuberculina) transcurren entre cuatro y
ocho semanas, en este periodo el Mantoux
puede ser negativo. Pueden producirse fal-
sos positivos si se produce un hematoma lo-
cal, infeccion de la herida o presenta sensi-
bilidad a los componentes de la tuberculina
o la técnica no es adecuada. Existen reac-
ciones inespecificas en infecciones por mi-
cobacterias no tuberculosas.

La tincion de Ziehl-Neelsen (opcién a) se
basa en que la pared celular del bacilo con-
tiene dcidos grasos de cadena larga que tie-
nen la propiedad de resistir a la decolora-
cioén con acido alcohol después de la tincion
con colorantes basicos, por ello se [lama ba-
cilo 4cido alcohol resistente (BAAR).

El método mas rapido es la baciloscopia
en jugo gastrico (opcion ¢) que consiste en
demostrar la presencia de los bacilos (por
mm?3), mediante el examen directo del frotis
en el microcopio. El mayor problema es que
tiene baja sensibilidad. Puede haber falsos
positivos por la presencia de gérmenes sa-
profitos acido alcohol resistentes en el jugo
gastrico por lo que el resultado positivo debe
confirmarse con cultivo. El jugo gastrico debe
recogerse durante 3 dias consecutivos, a pri-
mera hora de la mafiana después de un pe-
riodo de ayuno de 6 horas, se introduce una
sonda nasogastrica y se aspira el contenido
gastrico; la muestra debe ser homogeniza-
da, descontaminada y neutralizada, la de-
teccion del BAAR se realiza con la técnica
de auramina-rodamina.

El cultivo en medio de Lowenstein-Jensen
debe hacerse en todas las muestras posibles
(liquido pleural, jugo gastrico, esputo) en él
se puede aislar el germen y realizar el anti-
biograma de gran importancia para el trata-
miento. Se sembrard inmediatamente después
de recoger la muestra, las micobacterias se

identifican con sondas de ADN. El problema
es que en los nifos, por ser poco baciliferos,
es dificil conseguir el crecimiento del baci-
lo; ademas, se precisan varias semanas.

Para el diagnéstico etioldgico del derra-
me pleural en el nifio no existe indicacion
de practicar broncoscopia flexible para ob-
tener lavado bronquioalveolar (opcién d) y
no se recomienda su uso rutinario; ademads,
en los derrames tuberculosos tiene muy baja
sensibilidad.

Si debe practicarse baciloscopia y culti-
vo para tuberculosis en esputo inducido (op-
cion e), tiene el inconveniente de que en ni-
fios muy pequefios no es posible conseguir
el esputo y los nifios algo mayores tienen
baja sensibilidad por ser poco baciliferos.
Para obtener el esputo se administra un bron-
codilatador (4 puff de salbutamol de 100 pg)
y a los 10 minutos un aerosol de suero sali-
no hiperténico (4 mL de CINa 2 M), con ello
el paciente comienza a toser, pudiéndose
obtener la muestra.

Otras pruebas que pueden ayudar al diag-
néstico son: a) la adenosina deaminidasa
(ADA) en liquido pleural; aumenta en los de-
rrames tuberculosos, entre 45-60 U/L, aun-
que también puede aumentar en el empiema
y derrames paraneumonicos, tumorales y en
la artritis reumatoide. De sus isoenzimas la
ADA-2 es la que aumenta en la tuberculosis
y la ADA-1 en los empiemas y b) la PCR para
tuberculosis es rapida y segura, aunque tie-
ne el inconveniente de que debe practicarse
por personal experto y no estd disponible en
todos los centros. Detecta una parte del nu-
cleo de la micobacteria y puede utilizarse en
fluidos y tejidos. Tiene una sensibilidad de
entre 23-83% y una especificidad de entre
80-100%. Puede ser positiva en jugo gastri-
co en nifos infectados recientemente sin sig-
nos radiolégicos de enfermedad.

Del liquido pleural también se obtuvieron
los siguientes resultados: adenosin deami-
nasa 46 U/L (aumentado). Antigenos cap-
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sulares neumococicos (Binax NOW®) en |i-
quido pleural: negativos. En el estudio ana-
tomopatologico la microscopia mostré un
frotis de fondo fibrino-hematico con mode-
rada celularidad inflamatoria constituida por
linfocitos maduros y células monocitoides
sin signos citologicos de malignidad. La tin-
cion Ziehl-Neelsen no demostro la presen-
cia de BAAR. La citometria del liquido pleu-
ral no evidencio células atipicas. Se enviaron
muestras para cultivo de bacilo tuberculoso
y PCR para tuberculosis.

El ADA en suero fue de 46 U/L (también
aumentado).

El Mycobacterium tuberculosis (bacilo ae-
robio que no forma esporas) es el germen
que produce la tuberculosis en la mayoria
de los casos; se reproduce de forma intra-
celular con lenta replicacion, pudiendo per-
manecer en estado latente y reactivarse pos-
teriormente. En los niflos pequenos, no existe
inmunidad celular en el primer contacto con
el bacilo tuberculoso, que suele ser por la
inhalacién del germen desde un adulto ba-
cilifero (en la mitad de los casos no se en-
cuentra el caso indice) y por ello el cuadro
habitual de la tuberculosis es la primoin-
feccion tuberculosa que puede afectar al pul-
moén (lo mas frecuente) con o sin derrame
pleural. Puede localizarse sélo en el pulmon
o a través de los linfaticos Ilegar a los gan-
glios préximos y paratraqueales, con au-
mento de las adenopatias cervicales, para-
traqueales y mediastinicas que se visualizan
en la TC tordcica. El bacilo también puede
diseminarse por el torrente sanguineo y afec-
tar a otros érganos produciendo meningo-
encefalitis, tuberculosis miliar u osteomieli-
tis, esto es mas frecuente en los lactantes e
inmunodeprimidos. En los adolescentes la
alteracion pulmonar suele ser por reactiva-
cion de focos endégenos, después de un
contacto previo con el bacilo. Se produce
una reaccién celular (memoria inmunolégi-
ca) con necrosis tisular y lesiones cavita-

das pulmonares. El compromiso pleural en
estos casos se debe a la rotura de focos sub-
pleurales, pudiendo aparecer focos caseo-
sos (empiema) en la pleura. También se pue-
de producir una lesién endobronquial con
presencia de gérmenes en el drbol bronquial.
Cuando ésta se produce en la tuberculosis
primaria, el hallazgo mas frecuente es la ate-
lectasia segmentaria, los nédulos cercanos
al bronquio crecen, lo comprimen y se per-
foran hacia la luz.

Con la sospecha de derrame pleural tuber-
culoso, ;qué tratamiento indicaria?

a. Tres tuberculostaticos

b. Dos tuberculostaticos

c. Tres tuberculostaticos mds corticoides
d. Dos tuberculostaticos mas corticoides
e. Cuatro tuberculostaticos

La respuesta correcta es la a

Los pilares del tratamiento de la tubercu-
losis son: asociacién de varios farmacos para
evitar las resistencias, cumplir correctamen-
te la pauta de tratamiento y conocer la re-
sistencia del bacilo a la isoniazida. En Es-
pafa es de alrededor del 3%; aumenta al 6%
en la poblacién emigrante y 7% en los in-
fectados por VIH.

El tratamiento tiene dos fases: la de in-
duccién o bactericida, con una duraciéon de
dos meses, en ella se reducen de forma im-
portante los bacilos con disminucién de la
capacidad contagiante del paciente bacili-
fero y una segunda fase de mantenimiento o
esterilizacion de 4 meses o mas, para dismi-
nuir la carga bacilar en las poblaciones in-
tracelulares de multiplicacion lenta, en los
macréfagos y lesiones caseosas.

El tratamiento del derrame tuberculoso es
igual que para la tuberculosis pulmonar y
consiste en: pauta diaria de 2 meses de iso-
niazida 10 mg/kg/d, mds rifampicina 10
mg/kg/d y pirazinamida 25-35 mg/kg/d, se-
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TABLA VII. Tratamiento de la tuberculosis pulmonar en nifios

Pautas Diaria -mg/kg/d- 2 dias/semana -mg/kg/d- 3 dias/semana -mg/kg/d-
(max/dia) (max/dia) (max/dia)
Isoniazida* 10-15** 20-30 20-30
(300 mg) (900 mg) (600-900 mg)
Rifampicina 10-20** 10-20 10-20
(600 mg) (600 mg) (600 mg)
Pirazinamida 20-35 50 50
2g 2g 2g
Etambutol*** 15-20 0 25-30
2,58 25g 2,58
Estreptomicina (i.m.) 20 — —
(1g

En nifios que conviven con emigrantes adultos o en nifios emigrantes que procedan de paises con tuberculosis con resistencia a
la isoniazida superior al 4% se iniciara el tratamiento con 4 farmacos hasta conocer la sensibilidad. Se afiadira etambutol o es-

treptomicina.

*Esta indicado asociar vitamina B en situaciones de riesgo nutricional.

**Dosis mds alta en meningitis tuberculosa.

***Puede producir neuritis dptica aunque no existen casos confirmados por lo que se ha extendido su uso. Debe vigilarse oftal-

moldgicamente al paciente si se utiliza.

guido de 4 meses con isoniazida mas rifam-
picina a igual dosis (Tabla VII). Si es bien to-
lerado se aconseja administrar los farma-
cos juntos, por la manana en ayunas. En
casos especiales puede administrarse 3 dias
a la semana (Tabla VII); en ese caso debe vi-
gilarse estrechamente su cumplimiento (TDO:
terapia directamente observada).

El efecto adverso mas importante del tra-
tamiento es la toxicidad hepatica, aunque es
poco frecuente y suele ser reversible al mo-
dificar el tratamiento.

Con el tratamiento suele desaparecer la fie-
bre en 2 semanas y se reabsorbe el derrame
en las primeras 6 semanas, en algunos pa-
cientes puede ser mas lento y tardar 4 meses.

En pacientes seleccionados la adminis-
tracion de corticoides (opciones ¢y d) pue-
de acortar el tiempo de fiebre y la resolucion
del derrame, pero no hay estudios que com-
paren riesgo/beneficio. Se ha demostrado su
beneficio en la meningitis porque disminu-
ye la mortalidad y las secuelas, en la peri-
carditis, en la tuberculosis endobronquial y
en la miliar.

El drenaje rutinario del derrame tubercu-
loso en el momento del diagndstico no me-
jora la evolucién a largo plazo, tampoco se
ha relacionado con el engrosamiento pleu-
ral residual, aunque se ha asociado con una
desaparicién mas rapida de la disnea. El en-
grosamiento pleural residual puede ocurrir
en el 50% de los pacientes, corresponde a
derrames con pH y concentracién de glu-
cosa mas bajos.

Si el tratamiento no se cumple durante
mas de 2 semanas en la fase de induccién o
3 meses durante la fase de mantenimiento,
debe reiniciarse de nuevo.

Al colocar el drenaje pleural se extraje-
ron 330 mL de liquido pleural, posterior-
mente se conecta a un Pleurevac® con as-
piracion de -10 cm H-:O, recogiéndose en
las siguientes 10 horas un total de 800 mL,
posteriormente fue disminuyendo el débi-
to del drenaje. En la ecografia de control
persistia el derrame pleural que era tabica-
do, con mdltiples loculaciones y comparti-
mentaciones (Fig. 4) por lo que se adminis-
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Figura 4. Ecografia tordcica que muestra derrame pleural de 3,5
cm en su diametro maximo con tabiques, loculaciones y com-
partimentaciones.

traron varias dosis de un fibrinolitico (uro-
quinasa) logrando un débito de 150 mL/d.
El 6° dia se retira el drenaje pleural por no
obtenerse mas liquido pleural y existir es-
casa cantidad en la ecografia. También se
evidencio un engrosamiento pleural tanto
de la pleura parietal como de la visceral des-
de los primeros dias.

Presenté un pico febril de hasta 38 °C el
primero y segundo dia, febricula el tercer dia
y posteriormente desaparecio la fiebre.

El primer dlia se inicio tratamiento con ce-
fotaxima, que se retir6 el 7° dia al confirmar
que el cultivo para bacterias era negativo y
el Mantoux, positivo.

L 4

Figura 5. TC tordcica con ventana de pulmén que muestra
derrame pleural posteroinferior izquierdo (flecha).

El 4° dia por Mantoux positivo (a las 72
horas mostraba un diametro transversal de
15 mm) se aisla al paciente y se inicia trata-
miento con isoniazida, rifampicina y pira-
zinamida durante 2 meses, continuando con
isoniazida y rifampicina hasta un total de 6
meses desde el diagnostico.

Para completar el estudio de tuberculosis
se realizo el tercer dia una TC tordcica (Figs.
5, 6 y 7) que mostré un derrame pleural pos-
teroinferior izquierdo con atelectasia/conso-
lidacion del LIl y adenopatias mediastini-
cas y axilares compatibles con la sospecha
clinica de proceso infeccioso secundario a
micobacterias.

Se dio de alta de la UCIP a los 8 dias, des-
pués de la retirada del drenaje pleural. En la
Fig. 8 se muestra la Rx de torax previa al alta.

No se encontraron contactos afectos de
tuberculosis entre los familiares, las Rx torax
y Mantoux a los padres y hermanas fueron
negativos.

Al mes del ingreso hospitalario confirman
el crecimiento del bacilo Mycobacterium bo-
vis, en el medio de Léwenstein-Jensen en |i-
quido pleural, sensible a estreptomicina,
etambutol, isoniacida y rifampicina y resis-
tente a pirazinamida.

Ha seguido revisiones periodicas en el ser-
vicio de neumologia, ha estado asintomati-

Figura 6. TC tordcica con ventana de mediastino que muestra
derrame pleural (flecha negra) y atelectasia/consolidacion del
LIl (flecha blanca).
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Mediastino anterior Axilares

Paratraqueal derecha

Figura 8. Rx de tdrax previo al alta de UCIP que muestra con-
densacion en LIl con derrame pleural tabicado residual.

co con buen estado general y ganancia de
peso adecuada, con un correcto cumpli-
miento del tratamiento. En la Fig. 9 se mues-
tra la Rx de torax a los 3 meses de iniciar el
tratamiento.

En el seguimiento de los nifios con tu-
berculosis pulmonar se aconseja repetir la
Rx de térax a los 2 meses y al finalizar el tra-
tamiento. A pesar de una buena evolucién
clinica y de un correcto tratamiento, las Rx
pueden no estar normales al finalizar el tra-
tamiento, sin indicar una mala evolucion.

Figura 9. Rx de térax normal a los 3 meses de iniciar el trata-
miento.

La normalizacién puede tardar meses, in-
cluso afos.

El Mycobacterium tuberculosis es el ger-
men que produce la mayoria de los casos de
tuberculosis en humanos, pero entre un 1-3%
esta producida por el M. bovis, que es un pa-
tégeno primariamente bovino. La via de trans-
mision a los humanos puede ser por inhala-
cion a partir de ganado enfermo, afectando al
pulmén o por ingestion de leche contami-
nada, produciendo lesion intestinal. En am-
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bos casos puede diseminarse a otros érganos.
La enfermedad por este germen es indistin-
guible a la producida por el M. tuberculosis,
se identifica por cultivo, tiene crecimiento muy
lento y presenta resistencia natural a la pira-
zinamida, se recomienda el tratamiento con
cuatro tuberculostaticos (isoniacida, rifampi-
cina, estreptomicina y etambutol).

DIAGNOSTICOS FINALES

Neumonia tuberculosa. Primoinfeccion
tuberculosa por Mycobacterium bovis
Derrame pleural tuberculoso
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J. Casado Flores

CASO CLINICO

Nifa de 11 anos y medio que comienza
con fiebre hasta 39 °C. Dos dias después apa-
rece dolor abdominal periumbilical, irradia-
do a hipogastrio, seguido de vémitos bilio-
sos, deposiciones blandas, después liquidas,
en ndmero de 8-10 al dia.

Antecedentes personales: sin enferme-
dades previas, excepto varicela hace 6 afos.
Vacunacion segtn calendario.

Antecedentes familiares: padres sanos y
tres hermanos mds pequefios, sanos.

Exploracion fisica: temperatura 39,5 °C,
FC 122 Ipm, FR 40 rpm, TA 120/60 mmHg.
Regular estado general, postura antidlgica,
posicion fetal, sin dificultad respiratoria, aus-
cultaciones pulmonar y cardiaca normales.
Abdomen en tabla. Percusion dolorosa que
impide la palpacién abdominal. Resto de ex-
ploracion sin interés.

;Cudl es su diagnéstico inicial?

a. Gastroenteritis aguda
b. Apendicitis aguda

c. Colecistitis aguda

d. Invaginacioén intestinal
e. Pancreatitis

La contestaciéon mas correcta es la b

El dolor abdominal es un sintoma muy fre-
cuente en la infancia, sus causas son mdalti-

NINA CON FIEBRE Y DOLOR ABDOMINAL

ples, desde patologias abdominales graves
(peritonitis), leves (estrefiimiento), enferme-
dades extraabdominales (neumonia), inclu-
so puede ser un sintoma psicosomatico sin
base organica. El dolor abdominal agudo in-
tenso, acompafiado de otros sintomas como
fiebre, vémitos, irritacion peritoneal con ab-
domen en tabla, necesita ser diagnosticado
como abdomen agudo y tratado con pre-
mura. El clinico debe diferenciar rapida-
mente, por la clinica y algunas pruebas com-
plementarias, cudndo el abdomen agudo es
quirdrgico de forma inmediata y cuando el
tratamiento debe ser médico, aunque mas
tarde puede ser tributario de cirugfa. Las cau-
sas de dolor abdominal agudo que precisan
un abordaje urgente son mltiples y son di-
ferentes en recién nacidos, lactantes y nifos
(Tabla I).

Aunque el cuadro clinico de vomitos y
diarrea liquida sugiere una gastroenteritis
aguda (opcion a), el intenso dolor abdomi-
nal y el vientre en tabla, signo guia funda-
mental en este caso, casi lo descartaron. La
gastroenteritis aguda cursa con dolor abdo-
minal, generalmente de tipo célico, sin do-
lor permanente e intenso, nunca se acom-
pafia de vientre en tabla. Este es altamente
sugestivo de peritonitis porque la inflama-
cién peritoneal produce la contractura de la
musculatura de la pared abdominal respon-
sable de la dureza, como una tabla, del ab-
domen.

- 347 -
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TABLA 1. Causas de dolor abdominal agudo

Neonato 2 meses-2 anos 2-5 afos Mayores 5 afnos
IPLV Traumatismo Traumatismo Apendicitis
Torsion testicular Malos tratos Malos tratos Neumonia

Infeccién urinaria
IPLV

Tumor abdominal
Diverticulo de Meckel
Crisis vasooclusiva

IPLV: intolerancia a proteinas de leche de vaca.

La apendicitis aguda (opcién b) es una cau-
sa frecuente de dolor abdominal y fiebre, vo-
mitos no biliosos y, cuando el apéndice es
de localizacion retrocecal, también diarrea,
sintomas que acompafiaban a este paciente.
Sin embargo la fiebre no suele ser tan eleva-
da, excepto en la apendicitis perforada, y
la diarrea no es tan frecuente ni tan liquida.
El dolor suele iniciarse periumbilical para lo-
calizar més tarde en fosa iliaca derecha; es
un dolor intenso y constante y se debe a la
irritacion del peritoneo parietal por el apén-
dice inflamado; el dolor puede irradiarse a
la espalda. Cuando la apendicitis se perfora,
empeora el estado general, aumenta el do-
lor y aparece taquicardia, mayor elevacion
de la temperatura, incluso hipotensién arte-
rial por shock séptico. El diagndstico de apen-
dicitis aguda debe realizarse antes, para ello
tienen alguna utilidad las pruebas comple-
mentarias de diagndstico: hemograma, reac-
tantes de fase aguda, ecografia y estudio ra-
dioldgico.

La colecistitis aguda (opcién c) es muy rara
en los nifos previamente sanos, pero no en
los que padecen hemoglobinopatias o fibro-
sis quistica. El dolor se localiza en hipogastrio
derecho o epigastrio y se suele irradiar a la es-

Infeccién urinaria
Neumonia

Pirpura anafilactoide
Torsion ovarica
Tumor abdominal
Absceso abdominal
Diverticulo de Meckel
Crisis vasooclusivas

Infeccion urinaria
Pdrpura anafilactoide
Torsién ovarica
Torsion testicular
Colelitiasis
Pancreatitis

Litiasis urorrenal
Hepatitis

Diverticulo de Meckel
Peritonitis primaria
Crisis vasooclusivas

palda. La invaginacién intestinal (opcién d) es
la causa mas frecuente de abdomen agudo en
el niflo pequefio, especialmente en el segun-
do semestre de la vida, y cursa con dolor cé-
lico, de corta duracion, intermitente, vémitos
y, mas tarde, rectorragia. La edad y la clinica
descartan en la practica este diagndstico. La
pancreatitis aguda (opcién e) puede produ-
cirse en los nifios que han tenido un trauma-
tismo abdominal o que reciben 4cido val-
proico, L-asparaginasa o tetraciclinas pero no
en los nifios previamente sanos. Cursa con do-
lor epigastrico o en la mitad superior del ab-
domen, vémitos y a veces fiebre.

;:Cual seria su actitud con esta paciente?

a. Realizaria un hemograma con proteina C-
reactiva (PCR) y orina elemental y sedi-
mento

b. Indicaria una ecografia abdominal

c. Rx simple de abdomen

d. Realizaria una tomografia computarizada
(TC) abdominal

e. Indicaria directamente apendicectomia
por laparatomia

La contestacion correcta es la b
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ce flemenosa
rersal

Aunque el diagnéstico de apendicitis y pe-
ritonitis aguda es clinico, suelen realizarse
pruebas complementarias de diagndstico, es-
pecialmente con los casos dudosos o atipi-
cos. La ecografia (opcién b) es la prueba

Figura 1. A) Apéndice gangrenada y perforada, mayor de 7 mm (9,8 mm) rodeada de grasa epiploica brillante (apéndice: linea
de puntos). B) Doppler aplicado en el extremo apendicular, se aprecia desestructuracion de las capas con aumento del flujo vas-
cular. La flecha indica el extremo del apéndice inflamado. C) Apéndice flemonoso, corte transversal con liquido libre peritoneal.
D) Punta del apéndice perforada, capas discontinuas y liquido libre (peritonitis). E) Extremo de apéndice flemonoso con coproli-
to poco denso. F) Apéndlice (linea de puntos) flemonoso con material en su interior y coprolito.

complementaria mas rentable para el diag-
nostico de apendicitis aguda, ademas es ino-
cua y puede realizarse a la cabecera del en-
fermo; tiene una sensibilidad y especificidad
para este diagndstico del 98%. En la Fig. 1
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se muestran varias ecografias sugerentes o
diagndsticas de apendicitis aguda.

El analisis de sangre (opcién a) es poco
Gtil, suele aparecer discreta leucocitosis
(10.000-16.000 mm3) aunque en los cuadros
mas evolucionados con perforacién y peri-
tonitis, el recuento leucocitario puede ser
mayor. Un cuadro de abdomen agudo sin
leucocitosis ni fiebre no descarta, pero si hace
poco probable, el diagnéstico de apendici-
tis aguda. La presencia de leucocitosis con
predominio de polimorfonucleares es ade-
mas poco especifica, igual que la elevacion
de la PCR, que es indicativa de inflamaci6n
infecciosa o no, pero no especifica de apen-
dicitis ni de peritonitis. Ademas la PCR pue-
de ser normal, especialmente cuando exis-
ten pocas horas de evolucién. El analisis de
orina (opcién a) debe practicarse para des-
cartar infeccion urinaria, porque la apendi-
citis pueden cursar con leucocituria y he-
maturia microscépica, debido a la irritacién
de la via urinaria, pero no con nitriuria.

La Rx simple de abdomen (opcién ¢) no
aporta ninguna informacion dtil para el diag-
nostico de apendicitis ni de peritonitis, su in-
dicacion ha quedado limitada en pediatria a
dos procesos: obstruccion intestinal (dilata-
cién de asas proximales, ausencia de gas en
asas distales) y perforacion de viscera hueca
(presencia de aire libre en cavidad abdomi-
nal). En la Rx simple de abdomen es raro que
aparezca un coprolito (Fig. 2), imagen visi-
ble en menos del 10% de los casos, y una es-
coliosis antidlgica, sugestiva de apendicitis.

La TC abdominal (opcion d) es muy sen-
sible para visualizar apéndices inflamados,
sin embargo la alta dosis de radiacién limi-
ta esta técnica a casos excepcionales. En la
actualidad y en nuestro medio, la TC abdo-
minal urgente sélo se utiliza en el trauma-
tismo abdominal.

Realizar directamente una laparotomia ex-
ploradora y apendicectomia (opcién e) sin
exploraciones complementarias previas no
debe practicarse porque algunos procesos

Figura 2. TRx simple de abdomen en dectibito, se visualiza un
coprolito.

que simulan apendicitis (adenitis mesentéri-
ca, pancreatitis, peritonitis primaria, sindro-
me de Shonlein-Henoch) no lo son, siendo
su tratamiento conservador. Esta opcion s6lo
puede contemplarse cuando la clinica es al-
tamente sugestiva de apendicitis evolucio-
nada y no se dispone de manera inmediata
de pruebas complementarias para el diag-
nostico, especialmente la ecografia.

El andlisis de sangre mostro 16.090 leu-
cocitos/mm3 (neutrdfilos totales 81%) y la
PCR fue de 25 mg/dL. La ecografia abdomi-
nal objetivé engrosamiento de asas y liqui-
do libre peritoneal. Unas 12 horas después
persistia fiebre elevada, dolor abdominal
intenso con vientre en tabla, respiracion su-
perficial con polipnea (40 rpm) y taquicar-
dia (136 Ipm), siendo la auscultacion pul-
monar y cardiaca normal, objetivandose
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mayor leucocitosis (22.180 mm3) pero igual
PCR (24,6 mg/dL). Con el diagnéstico de ab-
domen agudo por apendicitis fue enviada a
un hospital con cirugia pedidtrica para tra-
tamiento quirdrgico. Al llegar la paciente se
confirma la misma exploracion.

En resumen se trata de una nina de 11
afos y medio con fiebre elevada, vomitos,
diarrea y dolor abdominal intenso de 2 dias
de evolucion, con vientre en tabla, leuco-
citosis y liquido libre peritoneal en la eco-
grafia abdominal.

Se realizé laparotomia que encontré abun-
dante liquido libre blanquecino e inodoro
que se envia a cultivar y apéndice sin signos
inflamatorios, que fue extirpado.

;Qué le parece esta evolucion?, realice aho-
ra el diagnéstico

a. Gastroenteritis aguda
b. Pancreatitis aguda

c. Peritonitis primaria
d. Peritonitis secundaria
e. Neumonia

Las contestaciones mds correcta son la ¢y
lae

La peritonitis es la inflamacién del perito-
neo generalmente de origen infeccioso y pue-
de ser primaria (opcién c), definida por la
ausencia de causa abdominal, siendo la in-
feccion peritoneal de origenes hematégeno,
urinario, genital o linfatico. La clinica es si-
milar a la apendicitis aguda pero usualmente
cursa con mas leucocitosis, signo que acom-
pana a esta paciente (leucocitos 29.180 mm3).
Los patégenos mds frecuentes son estrepto-
€ocos grupo A, Streptococcus pneumoniae
y Escherichia coli. La faringitis por Strepto-
coccus pyogenes produce ademds de fiebre,
dolor abdominal en uno de cada 4 pacientes.
El S. pneumoniae debe ser sospechado en los
pacientes con sindrome nefrético que co-
mienza con fiebre y dolor abdominal.

La peritonitis secundaria aparece como
complicacién de un proceso intraabdominal,
bien por rotura o perforacién traumatica o
séptica de una viscera hueca con salida de
contenido de la luz intestinal polimicrobia-
no al peritoneo, rotura generalmente trau-
matica de la via biliar o pancreatica (perito-
nitis biliar y pancredtica).

La neumonia (opcién e) puede explicar
la fiebre, la polipnea y el dolor abdomi-
nal de esta paciente pero no el abdomen
agudo, el vientre en tabla ni la existencia
de liquido libre en el peritoneo, que en este
caso estan producidos por la peritonitis. La
polipnea es el signo fisico mas sensible de
la neumonia de los lactantes y nifos pe-
quenos; el dolor abdominal es muy fre-
cuente en las neumonias de los nifios ma-
yores y adolescentes. Esta paciente tenia
polipnea (40 rpm) que no podia explicarse
por las otras causas de polipnea (fiebre,
dolor, hipoxemia, acidosis). Muchos lac-
tantes y nifios con neumonia solo tienen
fiebre y polipnea, siendo en algunos la aus-
cultacién pulmonar normal. Por ello pue-
de decirse que un nifio sin polipnea pro-
bablemente no tiene una neumonia, aunque
este signo fisico puede también ser debido
a otros procesos. Sin embargo un nifio con
auscultaciéon pulmonar normal, sin crepi-
tantes, hipoventilacion, ni soplo tubarico,
puede ser portador de una infeccion pul-
monar.

En el cultivo de liquido peritoneal se ais-
lo estreptococo del grupo A. En el postope-
ratorio de la laparotomia se evidencia hipo-
ventilacion en ambas bases pulmonares. Se
realizé una Rx de torax, que mostro una con-
densacion en el I6bulo inferior izquierdo. En
el aspirado traqueo-bronquial crecié un es-
treptococo del grupo A.

La paciente fue tratada con cefotaxima i.v.
El postoperatorio transcurrio sin incidentes,
excepto intenso dolor abdominal que preci-
s6 cloruro marfico y metamizol i.v.
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DIAGNOSTICOS FINALES

Neumonia I6bulo inferior izquierdo por
Streptococcus pyogenes

Peritonitis primaria por estreptococo del
grupo A (S. pyogenes)

En resumen el dolor abdominal agudo es
muy frecuente en pediatria y no siempre estd
producido por patologia intraabdominal. La
neumonia, especialmente los I6bulos inferio-
res, la infeccion del tracto urinario y la farin-
gitis estreptocécica son infecciones extraab-
dominales productores de dolor abdominal.
También puede cursar con este sintoma la ce-
toacidosis diabética, el sindrome hemolitico-
urémico y la miocarditis. Existen mdltiples
causas en el abdomen, intraperitoneales y ex-
traperitoneales, infecciosas o no, que produ-
cen dolor abdominal agudo, entre las que debe
hacerse el diagndstico diferencial.
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LABIAL

J. Casado Flores

CASO CLINICO

Lactante de 36 dias de vida que, desde la
semana de vida, le notan ruidos al respirar,
mads intensos durante la noche. Hace 24 ho-
ras consultan en otro centro hospitalario por
dificultad respiratoria, sin fiebre; fue diag-
nosticado de bronquiolitis y tratado con adre-
nalina nebulizada y corticoides orales, au-
mentando la SatO, desde 88% al 95%, sin
mejoria del estridor ni de la dificultad respi-
ratoria. Por persistir la clinica acude a otro
hospital, el tercer centro al que han consul-
tado en este primer mes de vida.

Antecedentes personales. Embarazo con-
trolado. Parto eutécico. PRN 3.385 g. Apgar
9/10. Periodo neonatal normal. Lactancia ma-
terna 15 dias, mixta desde entonces. Despis-
taje de metabolopatias congénitas negativo.

Exploracion fisica. El estado general es
aceptable, pero tiene estridor inspiratorio y
tiraje subcostal, intercostal y supraesternal
que aumenta con el llanto y cianosis labial
solo con el llanto. Se administra inmediata-
mente O; en gafas nasales a 2 L/min, siendo
la SatO; posterior del 100%. La auscultacion
pulmonar es simétrica sin ruidos anormales,
la auscultacion cardiaca y los pulsos femo-
rales son normales. Sin aspecto séptico. Pa-
lidez cutanea, pero no de mucosas, angio-
ma labio inferior (Fig. 1). El abdomen no tiene
visceromegalias. La T* 35,9 °C, FC 180 Ipm,
FR 40 rpm, TA 86/50 mmHg.

LACTANTE CON ESTRIDOR Y ANGIOMA

;Cual es su diagnostico presuntivo?

a. Bronquiolitis grave

b. Neumonia

c. Cardiopatia congénita
d. Sepsis

e. Laringomalacia

La contestacion mas correcta es la e

El sintoma guia de este paciente es el es-
tridor, audible desde los primeros dias de la
vida, estridor que empeora con el llanto y me-
jora con el suefio. El estridor es caracteristico
de la obstruccion de la via aérea extratoraci-
ca, de la trdquea extratoracica o de la laringe
y se suele manifestar durante la inspiracion
porque la obstruccion aumenta durante la ins-
piracion y disminuye durante la espiracion. El

Figura 1. Paciente con angioma de labio inferior.
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estridor es un sintoma, no un diagndstico, in-
dica la existencia de una obstruccion al paso
del aire. El tipo de estridor puede ayudar a
identificar la zona anatémica afectada, cuan-
do es inspiratorio, la obstruccion generalmente
sucede en la supraglotis o estructuras mas al-
tas, naso u orofaringe. El estridor espiratorio
es caracteristico de las obstrucciones en la tra-
quea intratoracica o en los bronquios. El es-
tridor inspiratorio y el espiratorio se producen
en lesiones de la glotis, subgldticas o traqueales
altas. El estridor agudo suele ser de origen in-
feccioso (laringitis, traqueitis), traumatico o
alérgico; el estridor crénico, como este pa-
ciente, puede ser de origen congénito, mala-
cia (opcion e) o estrechez anatémica (esteno-
sis traqueal o laringea).

La bronquiolitis (opcién a) es una enfer-
medad infecciosa aguda de las vias respira-
torias inferiores que provoca obstruccion de
la pequena via aérea, se caracteriza por ser
un cuadro recortado que se inicia con sin-
tomas catarrales altos, tos, rinorrea y fiebre,
seguido de dificultad respiratoria, siendo ca-
racteristica la auscultacion de estertores fi-
nos, subcrepitantes, generalizados con o sin
sibilancias. Nunca tienen estridor. La neu-
monia (opcion b) puede ser descartada por
la evolucién; generalmente cursan con fie-
bre y empeoramiento respiratorio en ausen-
cia de tratamiento. La cardiopatia congénita
(opcién ¢) suele tener una evolucion croni-
ca, como este paciente, dificultad para la ali-
mentacion, sudoracién; puden existir soplos
cardiacos (depende de la anomalia anato6-
mica) y signos de insuficiencia cardiaca,
inexistentes en este caso; puede existir que-
jido respiratorio, pero no estridor. La sepsis
(opcion d) es una patologia aguda con rapi-
do agravamiento hacia el fracaso multiorga-
nico y/o la muerte en pocas horas.

En las primeras horas de hospitalizacion
Vd. confirma el estridor inspiratorio cons-
tante, con tiraje que aumenta cuando el nifio
se agita y disminuye sin desaparecer duran-

Figura 2. Paciente con postura en hiperextension del cuello.

te el sueno. El nino tiene buen color, toma
pecho, aunque se cansa y la oxigenacion con
gafas nasales (2 L/min) es SatO, 99-100%. El
paciente espontaneamente adopta una pos-
tura de hiperextension del cuello (Fig. 2).

;Qué patologias adoptan esta postura?

a. Sindrome de Pierre-Robin

b. Laringomalacia

c. Sindrome de apnea obstructiva del sueno
(SAQS)

d. Micrognatia

e. Todas pueden adoptar esta postura

La contestacion correcta es la e

La postura en hiperextension de la cabe-
za tiene por objeto abrir la via aérea y la
adoptan por tanto de manera espontanea
los nifos con obstruccién de la via aérea
alta, también se utiliza en la reanimacion
cardiopulmonar basica, excepto cuando
existe sospecha o riesgo de trauma cervical
y en las situaciones de coma, para abrir la
via aérea. El sindrome o secuencia de Pie-
rre-Robin (opcién a) se caracteriza por la
triada de micrognatia, glosoptisis y fisura
palatina. La retrognatia y la retroposicion
de la lengua en la orofaringe dificultan la
respiracion y la alimentacién, teniendo
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Figura 3. Paciente con sindrome de Pierre-Robin (micrognatia,
glosoptisis y fisura palatina).

como este paciente una curva de peso apla-
nada. En la figura 3 aparece la micrognatia,
tipica de un paciente, no el actual, con sin-
drome de Pierre-Robin. La ausencia de mi-
crognatia y rasgos caracteristicos descartan
este sindrome.

La laringomalacia (opcién b) es la causa
mas frecuente de estridor en el lactante (60-
80%), se produce por colapso inspiratorio
de la supraglotis con tendencia a que los ari-
tenoides se introduzcan en la luz laringea
durante la fase inspiratoria. Es debida a in-
madurez neuromuscular que condiciona fla-
cidez de mdsculos y cartilagos de la laringe,
a veces asociada a algunas alteraciones ana-
témicas como epiglotis en omega o replie-
gues aritenoepigléticos cortos. Se caracteri-
za por estridor inspiratorio que se inicia en
los primeros dias de vida, siendo al princi-
pio intermitente. El estridor aumenta duran-
te la alimentacion o el sueno, hecho que le
diferencia de este paciente, que mejoraba
dormido y suele disminuir en dectbito pro-
no. Cuando existe dificultad respiratoria in-
tensa aparecen problemas alimenticios que
condicionan escasa o nula ganancia de peso.
En los demas casos los nifios mejoran es-
pontdneamente en los primeros 12-18 me-
ses de vida. Los graves pueden necesitar mi-
crocirugia endoscopica de la supraglotis

(ariepiglotoplastia) cuyos resultados suelen
ser sorprendentes porque el estridor y la di-
ficultad respiratoria suelen desaparecer al
despertar de la anestesia. Algunos nifos pue-
den necesitar traqueostomia.

El sindrome de apnea obstructiva del sue-
fio (SAOS) (opcidn c) se produce porque du-
rante el suefo aparece hipotonia de los mds-
culos dilatadores de la faringe, los encargados
de mantenerla abierta, evitando el colapso
que tiende a producirse durante la fase ins-
piratoria, que es cuando existe una presion
negativa intensa en esta zona. El SAOS no es
una enfermedad, es un sindrome que puede
acompanar a los niflos con hipertrofia in-
tensa de las amigdalas y adenoides, algunas
alteraciones craneofaciales que cursan con
micrognatia, retrognatia, cavidad faringea
pequena, glosoptisis, secuencia de Pierre-
Robin, sindrome de Teacher-Collins, sindro-
me de Klippel-Feil, acondroplasia, sindrome
de Down...). Aproximadamente un tercio de
los nifos con sindrome de Down tienen
SAQS. Los sintomas aparecen durante el sue-
fio y consisten en ronquido, pausas de ap-
nea, sudoracion, posturas extranas para dor-
mir, la mas frecuente hiperextensién del
cuello y aumento del trabajo respiratorio,
sintomas que remiten o desaparecen duran-
te la vigilia. Sélo el 10% de los nifios con
SAOS son diagnosticados, por ello muchos
lo son excesivamente tarde, cuando la hi-
poxemia crénica nocturna produce hiper-
tension pulmonar e insuficiencia cardiaca.

La micrognatia (opcién d) consiste en una
mandibula pequena y por ello la boca es pe-
quena, que obliga al desplazamiento poste-
rior de la lengua con posible obstruccién de
la via aérea alta, son nifos que ademas sue-
len tener la boca permanentemente abierta.
La micrognatia no es una enfermedad, es una
malformacion que acompana a varias doce-
nas de sindromes, por ello este hallazgo obli-
ga a la bisqueda de otras malformaciones
tanto antes como después del nacimiento,
también a vigilar la permeabilidad de la via
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aérea. Cuando la micrognatia es intensa, los
nifios adoptan una postura espontanea de hi-
perextension del cuello.

:Qué tratamiento indicaria a este paciente?

a. Continuar con O; en gafas nasales y es-
perar

b. Adrenalina nebulizada en aerosoles

c. Mezcla de helio (He) y oxigeno

d. Corticoides orales 2 mg/kg/dia

e. Ventilacion no invasiva

La contestacion correcta es la ¢

El helio es un gas noble, inerte, no infla-
mable, inodoro, incoloro, que tiene la pro-
piedad de ser mucho menos denso que otros
gases, como el nitrégeno (N); cuando éste es
sustituido en el aire por He se obtiene una
mezcla gaseosa He-O, mucho menos den-
so, por tanto generador de mucha menos re-
sistencia al paso por la via aérea. El He por
si solo no tiene efectos terapéuticos pero al
disminuir la resistencia, especialmente en la
via aérea alta, laringe y trdquea, que es don-
de se produce el 80% de la resistencia al paso
del aire, disminuye el trabajo respiratorio, re-
trasando o evitando la intubacién traqueal o
el soporte ventilatorio. Su principal utilidad
es en la obstruccion de la via aérea superior
(epiglotitis, traqueitis, crup, edema supra-
glético postextubacion, laringomalacia) aun-
que también se ha empleado en la obstruc-
cién de la via aérea baja (bronquiolitis y
asma). El helio se aplica a través de una mas-
carilla, bien mezclandolo con O; a la con-
centracion deseada para lograr buena oxi-
genacién o bien utilizando una mezcla
comercializada Ilamada Heliox® con con-
centracién de He y O, de 80-20%; 70-30%
y 60-40%, respectivamente.

No es adecuado esperar con mascarilla de
O: (opcién a) porque eso no resolvera la si-
tuacién, posiblemente se agrave si aparece
fatiga muscular. La adrenalina nebulizada

(opcion b) y los corticoides (opcion d) no son
adecuados porque el problema es crénico,
estos tratamiento podrian tener alguna utili-
dad en la patologia inflamatoria aguda (la-
ringitis, traqueitis, asma...). La ventilacion no
invasiva (opcién e) se aplica cuando apare-
ce insuficiencia ventilatoria, situacion inexis-
tente hasta ahora. La oxigenacién es 6ptima
(SatO, 100%) y la ventilacién suficiente por-
que la entrada de aire auscultatoriamente es
adecuada y simétrica.

:Qué exploraciéon complementaria indica-
ria por ser mas adecuada y rentable para
diagnosticar a este paciente?

a. Gases sanguineos para valorar la necesi-
dad de ventilacion mecanica

b. Rx de tdrax

c. TC toracico

d. Endoscopia de la via aérea (laringotra-
queoscopia)

e. Resonancia magnética (RM)

La contestacion mas adecuada es la d

La endoscopia (opcién d) es la mds ade-
cuada porque permite identificar con rapi-
dez la causa del estridor, pudiendo visuali-
zarse el colapso o la obstruccién de la via
aérea durante la inspiracion (malacia), o la
existencia de anomalias anatémicas o de ma-
sas o tumores intra o extraluminales. Este pro-
cedimiento es rapido y puede realizarse de
urgencias, a veces incluso es terapéutico por-
que en el mismo acto pueden extirparse
membranas laringeas o papilomas, cauteri-
zar angiomas o se pueden extraer cuerpos
extranos.

Los gases sanguineos venosos (opcion a)
permiten estimar la ventilacion del pacien-
te, pero no son necesarios para decidir si se
ventila o no mecdnicamente al paciente. La
decision es clinica no gasométrica, cantidad
y duracién del estrés respiratorio y riesgo de
agotamiento muscular. La realizacién de
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Figura 4. Broncoscopia en la que se visualiza un angioma sub-
glatico (flecha).

pruebas dolorosas estd contraindicada en los
nifios con epiglotitis y otras patologias agu-
das, que cursan con obstruccion respirato-
ria alta, porque el dolor aumenta el trabajo
respiratorio y la polipnea, existiendo mayor
riesgo de agotamiento respiratorio.

La TC toracica (opcién ¢) no es la prue-
ba de imagen de eleccién para los 6rganos
con contenido aéreo (pulmoén, vias respira-
torias, intestino), siendo ésta mejor para vi-
sualizar visceras s6lidas, huesos y sangrados.
Tiene la ventaja de ser rapida y la desven-
taja de la alta radiacion. Por ello la prueba
de imagen mas adecuada es la RM (opcion
e) que, aunque precisa de anestesia porque
requiere 30-40 minutos de inmovilidad del
paciente, consigue visualizar las caracterfs-
ticas de la laringe, traquea y otros tejidos
blandos con mucha exactitud.

Con la sospecha diagnéstica de estriclor por
angioma subgldtico congénito dada la aso-
ciacion frecuente de angioma facial con sub-
glatico, se indico laringobroncoscopia urgente.
Mientras el paciente fue tratado con una mez-
cla de He y O, (Heliox® 70/30) en mascarilla,

Figura 5. RM de cuello en la que se observa un hemangioma
que rodea la via aérea desde la orofaringe hasta la bifurcacion
traqueal (flecha), que produce atelectasia en LSD.

disminuyendo el trabajo respiratorio y el es-
tridor. La pCO. venosa pasé de 70 a 40 mmHg
con la administracion de Heliox®.

La exploracion endoscopica visualizé un
angioma subglotico simétrico (Fig. 4), en el
resto de la traquea lesion angiomatosa pla-
na. La lesion subglética obstruia el paso del
aire dejando un espacio de solo 1,5 m de
luz respiratoria. En el acto exploratorio la
lesién subglotica fue vaporizada con laser
inyectdndose corticoides intralesionales,
quedando una luz de 3 mm. El paciente fue
extubado 2 dias mas tarde, comprobando-
se la desaparicion del estridor y la dificul-
tad respiratoria.

La RM que se realizo 24 h después en-
contré una gran imagen compatible con he-
mangioma que rodea la via aérea desde la
orofaringe hasta la bifurcacion traqueal (Figs.
5y6).

3Qué tratamiento cree Vd. el mas indicado
para este hemangioma gigante?

a. Corticoides orales durante meses
b. Interferon alfa
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Figura 6. RM de cuello en plano sagital, se observa el heman-
gioma en la parte anterior de la trdquea (flecha).

c. Extirpacién quirdrgica
d. Propranolol oral
e. Inyeccion de corticoides intralesionales

La contestacion mas correcta es la d

Todos los tratamientos (opciones a-e) han
sido utilizados, el mas frecuentemente em-
pleado ha sido corticoides (opcién a). El
tratamiento actual del hemangioma gigan-
te es el propranolol oral (opciéon d), 2
mg/kg/dia, inhibe el crecimiento del tumor,
siendo apreciable el cambio de coloracién
y el tamafo a veces en pocas semanas, no
reaparece el hemangioma al suspender la
medicacion. Los resultados descritos en la
literatura, aunque de pocos casos, son es-
pectaculares. Los corticoides sistémicos (op-
cién a) han sido hasta ahora la primera op-
cién terapéutica, no conociéndose bien su
modo de accién; producen vasoconstric-
cién e inhibicion de la vasculogénesis. Las
dosis empleadas son prednisona 2-3
mg/kg/dia, una dosis cada 24 h, para mi-
nimizar la supresién adrenal. Aunque su
efecto beneficioso puede aparecer en las
primeras semanas, debe continuarse du-

rante varios meses, esto produce a veces
efectos secundarios indeseables (sobre el
crecimiento, la personalidad, la estética,
especialmente cara cushingoide).

El interferén alfa (opcién b) es un inhibidor
de la angiogénesis por lo que se ha utilizado
cuando los corticoides fracasaban en redu-
cir el tamano de los hemangiomas gigantes,
con riesgo para la vida o para algin érgano
importante, como la vision. Las dosis emple-
adas son 3 millones de unidades/m? y dia, sien-
do apreciable el descenso del tumor entre po-
cas semanas o meses de tratamiento. El mayor
riesgo de este farmaco es el desarrollo de neu-
rotoxicidad, diplejia espéstica (3,6% en un es-
tudio de 441 pacientes), ademds puede pro-
ducir fiebre, irritabilidad, neutropenia y
elevacion de las enzimas hepaticas.

La extirpacién quirdrgica (opcién c) debe
rechazarse por la dificultad técnica y el riesgo
vital. La inyeccién de corticoides intratumoral
(opcidn e) tampoco estd indicada en este caso,
s6lo puede utilizarse en los hemangiomas pe-
quenos, menores de 3 cm de diametro. En es-
tos casos se emplean inyecciones mensuales
hasta que remite su volumen.

El paciente fue tratado con propranolol
oral 2 mg/kg/dia, comenzando con dosis mas
pequenas en los primeros dias. Un mes des-
pués la paciente permanece sin estridor, ni
distrés respiratorio.

DIAGNOSTICOS FINALES

Estridor congénito
Hemangioma gigante subglético

El hemangioma es el tumor mas frecuen-
te de la infancia que puede afectar a cual-
quier parte del organismo y de su superfi-
cie corporal; pueden ser tGinicos o mltiples.
Los hemangiomas que afectan a la via aérea
pueden existir en nifios que no tienen nin-
guna lesién cutdnea, sin embargo el riesgo
es mayor si existen hemangiomas en labio
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inferior, como este paciente, u otras partes
de la cara (mandibula, oreja) o la parte an-
terior del cuello. El hemangioma subglético
puede obstruir total o parcialmente la via aé-
rea, uno de cada tres esta presente al naci-
miento y el 90% se hacen sintomaticos den-
tro del primer mes de vida. Cuando el tumor
no obstruye la via aérea puede adoptarse una
actitud expectante, observadora, porque sue-
len involucionar a partir de los 12-18 meses
para desaparecer completamente antes de
los 3-5 afos. Sin embargo, cuando la via aé-
rea esta comprometida, puede necesitar ase-
gurarla mediante traqueostomia.

La interpretacién adecuada de tres sinto-
mas guia: estridor congénito, hiperextension
del cuello y angioma en el labio inferior, po-
sibilité la sospecha diagnéstica.
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Urgencias y tratamiento del nino grave.
Casos Practicos |

EVALUACION FINAL DEL CURSO

Una vez relleno este formulario de evaluacion, recortar y enviar a:
Salud Digital
C/ Adolfo Pérez Esquivel, 3 Of. 12
28232 Las Rozas - Madrid

1.- Para confirmar el diagndstico de sospecha de mielitis transversa aguda en
un nifio, ¢ cual es la prueba que indicaria?

a) Tomografia computarizada (TC) craneal y medular
b) Resonancia magnética (RM) craneal y medular

c) Electromiograma

d) Potenciales evocados somatosensoriales

e) Anticuerpos antinucleares

2.- En un nifio, ¢qué tratamiento NO indicaria para el sindrome
hemofagocitico (SHF) secundario, ademas de tratar su causa?

a) Corticoides

b) Inmunoglobulinas

c) Ciclosporina

d) Etopdxido

e) Trasplante de médula 6sea (TMO) alogénico

3.- Nifa de 15 meses ingresa en la UCI, con diagndstico de sepsis de origen
indeterminado, para monitorizacion y recibe tratamiento con cefotaxina i.v. a
200mg/kg/dia, sueroterapia y oxigenoterapia. ;Qué otros parametros de
laboratorio es obligado determinar a esta paciente en el momento del ingreso?

a) Transaminasas y bilirrubina

b) Velocidad de sedimentacion globular
c) Foérmula leucocitaria

d) Gasometria y pH con lactato

e) Tincién de Gram en sangre

4.- Nino de 6 afos que acude a consulta pediatrica porque va a realizar un
viaje a Guinea Ecuatorial dentro de 15 dias. No refiere patologia ni alergias
conocidas y su calendario vacunal, que aporta, esta completo y actualizado.
¢ Qué vacunas precisaria antes de hacer este viaje?

a) Vacuna frente a la fiebre amarilla

b) Vacuna frente a la hepatitis A

c) Vacuna frente a fiebre amarilla y a hepatitis A

d) Vacuna frente a fiebre amarilla, hepatitis A y fiebre tifoidea
e) No necesita ninguna vacuna



5.- ¢Cual de las siguientes aseveraciones es correcta respecto a la vacuna de
la tos ferina?

a) Se recomienda administrar una dosis dTPa a los 13-16 afios

b) Sélo esta indicada en poblacion infantil menor de 7 afios

c) Confiere inmunidad permanente

d) Tras la enfermedad no esta indicada la vacunacion con dopa

e) Los antecedentes familiares de convulsiones contraindican su
utilizacion

6.- ¢Qué prueba de laboratorio le ayudaria al diagnéstico de infeccién por
virus Epstein-Barr?

a) Hemograma

b) Determinacién de transaminasas
c) Prueba de anticuerpos heterofilos
d) Frotis faringeo

e) Proteina C-reactiva

7.- ¢Qué germen produce con mayor frecuencia el crup?

a) Parainfluenza

b) Virus respiratorio sincitial (VRS) y adenovirus
c) Influenza

d) Rinovirus y enterovirus

e) Metapneumovirus

8.- ¢Qué antibidtico indicaria para la laringotraqueitis bacteriana)

a) Amoxicilina-clavulanico

b) Cefotaxina mas vancomicina
c) Eritromicina

d) Meropenem mas gentamicina
e) Claritromicina

9.- ;Cual de estos es indicador de hipotonia central?

a) Dismorfias sindromicas

b) Pufos cerrados

c) ROT normales o vivos

d) Historia de encefalopatia hipéxico-isquémica o trauma obstétrico
e) Todos los anteriores son indicadores de hipotonia central



10.- Adolescente encontrado en la calle aparentemente dormido, al acercarse
a él, hablarle y estimularle no responde. Ingresa en Urgencias y no se le
encuentra ningun indicio de traumatismo o violencia, a su llegada el paciente
continua inconsciente. ¢ Qué haria en primer lugar?

a) Inmovilizacion cervical con collarin

b) Valorar la profundidad del coma con la escala de Glasgow

c) Comprobar la permeabilidad de la via aérea y el patron respiratorio
d) Administrar oxigeno con mascarilla

e) Monitorizar las constantes vitales

11.- En el caso anterior y con la sospecha diagndstica de intoxicacion por
alcoholes, y en esta situacion, ¢qué le ayudaria mas a hacer el diagndstico
diferencial?

a) Medir la osmolaridad sérica y hacer el gap con la calculada; el
aumento de éste indicaria intoxicacion por metanol

b) Solicitar niveles de etanol en plasma asi como la osmolaridad
plasmatica

c) Realizar un examen de fondo 0jo, en la intoxicacion por metanol las
lesiones son caracteristicas

d) Determinar los niveles séricos de los tres alcoholes directamente

e) Pedir examen microscépico de la orina, la ausencia de cristales de
oxalato excluye la intoxicacion por etilenglicol.

12.- varén de 7 anos, desde hace dos presenta episodios febriles con
temperaturas de hasta 39-40 C° que se repiten cada mes. En todos los
episodios tiene faringitis, exudativa o no, odinofagia y adenopatias cervicales
dolorosas. En los intervalos entre episodios se encuentra bien, con actividad
fisica normal. ;Cual de los siguientes datos de la historia clinica es mas util
para el diagndstico?

a) Exantemas erisipeloides migratorios

b) Ulceras o aftas bucales durante el episodio

c) Cronologia de los episodios

d) Cuantificacion de inmunoglobulinas

e) Hemocultivos y serologia para Borrelia recurrentes

13.- ¢ Cual de los siguientes tratamientos es util en el sindrome PFAPA?

a) Cinetidina
b) Anti-TNFa
c) Colchicina
d) Inmunoglobulinai.v.
e) |buprofeno



14.- ;De qué sindrome de fiebre periddica son tipicas las mialgias migratorias,
la conjuntivitis, el edema periorbitario y placas eritematosas migratorias
centrifugas?

15.-

a) Fiebre mediterranea familiar

b) Sindrome TRAPS

c) El sindrome inflamatorio multisistémico de comienzo neonatal
d) Los sindromes autoinflamatorios inducidos por el frio

e) El sindrome de hiper-IgD

¢ Qué factor considera menos importante en un nifio para realizar una

eleccién adecuada del antibidtico en un tratamiento?

16.-

a) Edad

b) Recuento leucocitario

c) Enfermedad de base

d) Infeccion adquirida en la comunidad o en el hospital
e) Ambiente epidémico

Ante la sospecha de fibrosis quistica en un nifio, ¢cual es la prueba

fundamental para su diagnéstico?

17 .-

a) Estudio genético

b) Conductividad del sudor

c) Deteccion de cloro en el sudor
d) Diferencia de potencial nasal
e) Estudio de funcién pancreatica

Indique cual de estos se considera un trastorno paroxistico no epiléptico

a) Espasmo del sollozo en nifios de 0 a 3 afios

b) Sindrome de Munchausen por poderes en nifios de 0 a 6 afios
c) Sindrome de narcolepsia-cataplejia en adolescentes

d) Desviacién ténica de la mirada en nifios de 0 a 3 afios

e) Todos los anteriores son correctos



18.- Recién nacido de seis dias de vida, sus padres consultan por irritabilidad
y llanto inconsolable en las ultimas 48 horas. Ha presentado un vémito aislado,
sin rechazo a tomas, sin fiebre ni otra sintomatologia. Lactancia materna
exclusiva. Es un RN a término, de peso adecuado a edad gestacional y la
madre ha tenido un embarazo controlado de curso normal. Parto vaginal,
bradicardia fetal en el expulsivo que indica instrumentacion con férceps.

Ante la clinica de llanto e irritabilidad y con los antecedentes senalados, ¢ qué
situacion o patologia sospecharia, en ultimo lugar, como causa de la
irritabilidad y llanto del RN?

a) Colicos del lactante

b) Meninguitis bacteriana

c) Hemorragia intracraneal

d) Intoxicacion por agua de “anis estrellado”
e) Deshidratacion por falta de ingesta

19.- En el caso anterior y antes de realizar la exploracion radioldgica, usted
sospecha un tipo de lesién intracraneal por ser la mas frecuente asociada al
trauma obstétrico, ¢ Cual de las siguientes?

a) Hematoma epidural

b) Hematoma subdural

c) Hemorragia intraventricular

d) Hemorragia subaracnoidea

e) Infarto hemorragico parieto-temporal

20.- En el caso anterior, ¢ qué exploraciones radioldgicas solicitaria?

a) Radiografia AP y lateral del craneo
b) TC craneal

c) RM cerebral

d) Ecografia transfontanelar

e) AngioRM cerebral
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