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La medicina es una ciencia sometida a un cambio constante. A medida que la investigacion y la experiencia
clinica amplian nuestros conocimientos, son necesarios cambios en los tratamientos y la farmacoterapia. Los
editores de esta obra han contrastado sus resultados con fuentes consideradas de confianza, en un esfuerzo
por proporcionar informacion completa y general, de acuerdo con los criterios aceptados en el momento
de la publicacién. Sin embargo, debido a la posibilidad de que existan errores humanos o se produzcan
cambios en las ciencias médicas, ni los editores ni cualquier otra fuente implicada en la preparacion o la
publicacion de esta obra garantizan que la informacion contenida en la misma sea exacta y completa en
todos los aspectos, ni son responsables de los errores u omisiones ni de los resultados derivados del empleo
de dicha informacion. Por ello, se recomienda a los lectores que contrasten dicha informacién con otras
fuentes. Por ejemplo, y en particular, se aconseja revisar el prospecto informativo que acompafa a cada
medicamento que deseen administrar, para asegurarse de que la informacién contenida en este libro es
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Neonatologia

ORIENTACION MIR

L
\

1.1. Clasificacion
del recién nacido normal

Los recién nacidos (RN) se clasifican segun varios factores:
. Edad gestacional (EG) o edad posmenstrual (EPM):
- RN pretérmino. EG inferior a 37 semanas (prematuro tardio,
34-36 semanas; prematuro extremo, < 28 semanas).
- RN a término. EG entre 37-42 semanas.
- RN postérmino. EG superior a 42 semanas.
. Peso al nacimiento, en funcion de la EG:
- RN de peso bajo para EG. Peso por debajo del p10.
- RN de peso adecuado para EG. Peso comprendido en el intervalo
p10-p90.
- RN de peso elevado para EG. Peso por encima del p90.
En general, los nifios se consideran de:
- Bajo peso (< 2.500 g).
- Muy bajo peso (< 1.500 g).
- Extremadamente bajo peso (< 1.000 g).
- Elevado peso (> 4.000 g).

1.2. Fisiologia del recién nacido

Después del nacimiento, comienza una fase de adaptacion a la vida extrau-

terina con cambios a distintos niveles:

. Termorregulacion. El RN no es capaz de regular correctamente su
temperatura, por lo que debe ser protegido tanto del frio como del
calor ambiental. En los mas inmaduros, se utilizan con este fin incuba-
doras (que calientan y humidifican).

. Sistema circulatorio (Figura 1 y Video 1). Se pasa de la circulacion
fetal a la circulacion posnatal, produciéndose el cierre de los corto-
circuitos fetales (ductus venoso, ductus arterioso y foramen oval) y
la caida de las resistencias vasculares pulmonares (elevadas a nivel
suprasistémico durante la vida fetal).

La frecuencia cardiaca neonatal (valor normal: 130-140 Ipm) es mayor que la
del nifio mayor y la del adulto. Puede ser més elevada todavia en RN pretér-
mino.

En el electrocardiograma (ECG), el eje todavia se encontrara despla-
zado a la derecha durante los primeros dias.

. Sistema respiratorio. Se reabsorbe el liquido pulmonar vy
comienzan los primeros ciclos respiratorios, con insuflacion del
pulmodn y establecimiento de la capacidad residual funcional. La
frecuencia respiratoria es elevada (30-40 rpm) y es normal que
intercalen periodos de respiraciones superficiales (respiracion
periodica).

Dentro de la asignatura de pediatria, la neonatologfa es uno de los temas mds especificos, pues sus patologas

mds representativas no se encuentran en otras etapas de la vida. Tradicionalmente, ha sido uno de los temas pedidtricos

mds preguntados en el MIR y, aunque el ndmero de preguntas ha descendido en los tiltimos afios, sigue siendo uno

de los prdcticamente fijos en el examen. Son frecuentes las prequntas en forma de casos clinicos. Hay que centrarse en

los cuadros clinicos de las principales enfermedades respiratorias del recién nacido (para ello resultard muy (il la tabla resumen
al respecto), de la enterocolitis necrotizante y de a atresia de vias biliares. Es fundamental, asimismo, conocer los beneficios

de la administracién prenatal de corticoides. De la patologfa umbilical, es importante diferenciar la gastrosquisis y el onfalocele.

En cuanto ala ictericia, distinguir entre hiperbilirubinemia fisiolgica e isoinmune. Repasar a prevenci6n de la isoinmunizacién
anti-D. Al respecto de las enfermedades infecciosas, hay que dominar sepsis, citomegalovirus y toxoplasmosis congénitas.

Aparato digestivo. La boca se encuentra adaptada a la lactancia (callo
de succion, ausencia de dientes) y la coordinacion de la succién-
deglucion esta perfectamente desarrollada en el nifio a término (apa-
rece a las 32-34 semanas de EG).

Pulmén

Arteria pulmonar

Aorta  Ductus arterioso

Ductus venoso

Foramen oval
Placenta

Pulmén

Corddn
umbilical

RiA6N izquierdo
Vena umbilical

Arterias
umbilicales

Figura 1. Circulacion fetal

Circulacion fetal
Diferencias entre la circulacion fetal
y la circulacién del recién nacido

Video 1. Fisiopatologia de la circulacion fetal
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Las funciones secretora y enzimatica (lactasa) estan bien desarrolladas
al nacimiento; no tanto la funcién motora, por lo que el reflujo gastro-
esofagico es fisioldgico y las heces son de consistencia blanda. El
meconio se debe eliminar en las primeras 48 horas.

Aparato genitourinario. La diuresis suele establecerse en las primeras
24-48 horas (mas alld del segundo dia sin orinar debe sospecharse
alguna malformacién). La funcién renal al nacimiento es inmadura,
con dificultad para concentrar la orina, y para retener bicarbonato y
sodio (tendencia a la hiponatremia y a la acidosis metabdlica transi-
torias).

En el nifio es fisioldgica la fimosis, y en ambos sexos puede observarse
cierta ingurgitacion mamaria transitoria, como consecuencia del paso de
estrégenos maternos a través de la placenta, que en el caso de la nifia
puede acompafiarse de flujo vaginal o incluso presentar sangrado vaginal.
Sangre. Al nacimiento, la cifra de hemoglobina y de hematocrito es
elevada (45-60%), y la mayor parte de la hemoglobina es de tipo fetal
(HbF), con mayor afinidad por el oxigeno que la hemoglobina adulta.
La hemoglobina fetal es sustituida, progresivamente, por la hemoglo-
bina adulta durante los primeros 6 meses de vida.

En las primeras horas de vida, existe una leucocitosis fisiologica.

La coagulacion se encuentra alterada, con alargamiento fisioldgico del
tiempo de protrombina.

Sistema nervioso. Inmediatamente después del nacimiento, el nifio
mantiene un periodo de alerta de 1-2 horas de duracién, tiempo en
el que debe realizarse la primera toma. Posteriormente, durante las
primeras 24 horas, permanece poco reactivo, para después regular las
tomas y los ciclos de vigilia-suefio.

Los reflejos arcaicos (Moro, prensil, Galant, busqueda, succién, mar-
cha automatica) permiten evaluar la integridad del sistema nervioso.
Es especialmente informativa su persistencia sobrepasados determi-
nados limites temporales.

El RN es capaz de seguir con la mirada caras y objetos muy llamati-
vos. El estrabismo es fisioldgico en estos primeros dias, al igual que la
hipermetropia (globo ocular corto).

1.3. Reanimacion neonatal.
Hipoxia perinatal

En el momento del parto se producen una serie de cambios fisioldgicos que
definen la transiciéon de la vida fetal a la vida extrauterina. En la mayoria
de los casos, dicha transicion se produce sin incidencias. Sin embargo, se
estima que el 10% de los RN a término requiere algun tipo de intervencion
de apoyo (reanimacién neonatal; Video 2), siendo este porcentaje mayor
en RN de menor EG. En cada nacimiento debe estar presente personal sani-
tario entrenado en reanimacion neonatal. Para el éxito de la reanimacidn,
es importante el examen previo de la historia perinatal para anticiparse a
posibles complicaciones, pues se estima que pueden preverse en el 50% de
los casos (MIR 15-16, 165).

Video 2. Reanimacién neonatal

Valoracion del recién nacido al nacimiento.
Test de Apgar

A todos los RN, independientemente de su estado general al nacimiento,
se les practica el test de Apgar (Tabla 1). Este test informa sobre el estado
hemodindmico y respiratorio del neonato, valorando cinco pardmetros. Se
realiza en el primery en el quinto minuto de vida (y se repite cada 5 minutos
hasta que el resultado sea = 7). En ningun caso sirve para decidir si hay que
iniciar o no la reanimacion. Un test de Apgar cuyo resultado sea < 3 indica
depresidon neonatal grave; y = 7 indica un buen estado al nacimiento.

Blecuerda

Regla: A-P-G-A-R:

Apariencia (color).

Pulso (frecuencia cardiaca).

Gesto o mueca (respuesta a estimulacion).

Actividad (tono muscular).

Respiracion (calidad de la misma, ino frecuencia respiratorial).

Reanimacion neonatal

La reanimacién del RN (Figura 2) se define como el conjunto de medidas
estandarizadas y de aplicacion secuencial que tienen como finalidad evitar
la hipoxia. Incluye medidas generales que se aplican a todos los RN y una
serie de medidas especificas. En toda reanimacion neonatal, se efectla una
primera valoracion inicial que debe responder a tres preguntas:

¢Es una gestacion a término?

¢EIRN llora o respira?

éTiene buen tono?

0 1 P
Apariencia (color cutaneo) Palidez, cianosis central Acrocianosis Sonrosado
Pulso (frecuencia cardiaca) Ausente <100 Ipm > 100 Ipm
Gesto (respuesta a estimulos) Ausente Flexion Tos, estornudo o retirada a la estimulacion
Actividad (tono muscular) Ausente Flexion de extremidades Movimiento activo
Respiracion (cualitativo) Ausente Irregular, lenta Llanto

Tabla 1. Test de Apgar




Si las tres respuestas son afirmativas, se debe favorecer el contacto “piel con
pie
colonizacién cutdnea por bacterias no patdgenas vy la lactancia en la primera

|u

del neonato sobre su madre. Con ello, se facilita el vinculo afectivo, la

hora de vida, que mejora el control glucémico y prolonga la lactancia materna.

Si, por el contrario, alguna de las tres respuestas fuera negativa, habria que

proceder a la estabilizacién inicial: colocar bajo fuente de calor, secar, estimu-

lar, reposicionar y permeabilizar via aérea en posicion de “olfateo” (Figura 2)

(puede requerir la aspiracion de secreciones) y evaluar la respiracion (ausente,

dificultosa o normal) y la frecuencia cardiaca (por encima o por debajo de

100 lpm). Tras estos pasos iniciales, se pueden dar varios escenarios:

1.  Frecuencia cardiaca > 100 Ipm y respiracién normal. Proceder de
nuevo a piel con piel y reevaluar frecuentemente.

2. Frecuencia cardiaca > 100 Ipm y respiracion dificultosa. Iniciar presion
continua en la via aérea (PEEP o CPAP) mediante mascarilla facial.

3. Frecuencia cardiaca < 100 lpm y/o apnea o gasping. Iniciar ventilacion
con presion positiva intermitente (PPI) mediante mascarilla facial, sus-
tituyendo a la respiracién natural del RN. Es fundamental iniciar la ven-
tilacion en el primer minuto de vida (minuto de oro). Se recomienda
empezar la reanimacion con aire ambiente (FiO, 21%) e ir ajustdndola
segun la monitorizacién de la saturacion de oxigeno. Puesto que la
saturacién normal de oxigeno del RN no alcanza el 90% hasta los 10
minutos de vida, se recomienda monitorizar en territorio preductal (es
decir, en la mano derecha, ya que el tronco braquicefalico derecho
sale de la aorta antes del ductus arterioso).

4.  Si después de 30 segundos de ventilacion con PPl persiste la bradi-
cardia < 60 lpm, el siguiente paso es el masaje cardiaco. Cuando se
pueda realizar, es mas efectiva la técnica de los dos pulgares. La rela-
ciéon compresion/ventilacion debe ser 3:1. En este paso es cuando se
valora, ademas, la intubacién endotraqueal.

5. Por ultimo, transcurridos 30 segundos de masaje cardiaco, si la fre-
cuencia cardiaca contintda < 60 lpm, se administra adrenalina, pre-
ferentemente por via intravenosa. La via intratraqueal se acepta
mientras se consigue un acceso vascular adecuado (vena umbilical),
porque es facil de administrar, pero no se considera de eleccion por
su absorcion irregular.

6.  Sitras estas maniobras no mejora la situaciéon del RN, se debe plantear
la posibilidad de que exista un neumotdrax, hipovolemia, ventilacion
inadecuada u otros diagnosticos.

En la reanimacién neonatal la frecuencia cardiaca es el parametro mas
importante: sera fundamentalmente valorando ésta como se indicara el
inicio de la reanimacion y la escalada de un paso al siguiente (Figura 3).

01. Neonatologia | PD

iGestacion a término? Si
¢Llora o respira?
¢Buen tono?

“Piel con piel”

No

Secado + calor

Optimizacion permeabilidad de via aérea
(posicién +/- aspiracién secreciones)
Estimular

Ventilacion con PPI/CPAP

¢Frecuencia < 100 Ipm o apnea o gasping?
Ventilacion con PPI

30 segundos

¢Frecuencia < 60 [pm?
Compresiones toracicas coordinadas con ventilacién (3:1)

30 segundos

¢Frecuencia < 60 lpm?
Adrenalina

Figura 3. Algoritmo de reanimacién neonatal

A dia de hoy, existe controversia sobre cuando parar la reanimacion si no
hay respuesta. Las recomendaciones actuales sugieren que si, tras 10 minu-
tos de RCP realizada correctamente, el RN presenta un Apgar de 0, si la
frecuencia cardiaca continua indetectable, puede ser razonable interrumpir
la RCP, aunque la decision debe ser individualizada (MIR 18-19, 178).

Reanimacion en situaciones especiales

Deben mencionarse las siguientes situaciones especiales:

. Liquido amnidtico tefiido de meconio. Actualmente, se recomienda
reanimar a este grupo de nifios con el mismo algoritmo y solo realizar
aspiracion de meconio de tradquea mediante intubacién a aquellos que
no respondan a la ventilacion (sospecha de obstruccion traqueal).

. RN prematuro (especialmente, < 32 semanas de EG). Es el grupo
de pacientes que con mayor frecuencia precisa reanimacion al naci-
miento. La estabilizacién térmica es esencial (incluyendo la utili-
zacion de bolsas de polietileno, gorritos...), y todos los menores de
30 semanas precisaran soporte con CPAP (evita el colapso alveolar).

Apertura aérea
(posicién olfateo)

Masaje cardiaco

Figura 2. Maniobras de RCP en recién nacidos



Manual CTO de Medicina y Cirugia, 11.2 edicidn

Salvo estas diferencias, la reanimacién se realiza de manera similar
al RN a término, pudiéndose valorar la administracion de surfactante
endotraqueal si presenta hipoxemia refractaria.

Hipoxia neonatal

Hay que distinguir:

. En los RN pretérmino, |a hipoxia produce una afectacion de la matriz
germinal. Esta es una estructura transitoria, presente en el cerebro
inmaduro (en la cabeza del nucleo caudado, cerca de los ventriculos
laterales) hasta la semana 34 de gestacidn. Dado que esta compuesta
de vasos, su lesion produce hemorragia. Clinicamente, cursa con
deterioro del estado general, pausas de apnea, bradicardia, hipoven-
tilacion, convulsiones, hipotonia y fontanela a tensién. Se diagnostica
mediante ecografia cerebral. Puede derivar en la aparicién de leuco-
malacia periventricular, que se manifiesta como diplejia espastica y/o
hidrocefalia.

. En los RN a término, |a hipoxia ocasiona una afectacién difusa, que
se conoce como encefalopatia hipoxicoisquémica. Supone la causa
principal de crisis convulsivas en los RN. Su diagndstico se basa en
la exploracién neuroldgica alterada de un RN al nacimiento tras un
evento centinela (p. ej., prolapso de corddn) que ha precisado rea-
nimacién al nacimiento y ha presentado una puntuacion de Apgar
menor de 7 o acidosis en la muestra de sangre umbilical. El trata-
miento se basa en la realizacidén de hipotermia activa, que consiste
en mantener al RN a 33,5 °C durante 72 horas; este tratamiento ha
disminuido significativamente las tasas de paralisis cerebral y morta-
lidad de esta patologia.

Biecuerda

Hay que sospechar una lesién hemorragica de la matriz germinal si se
estd ante un paciente pretérmino que sufre, de forma subita, hipoten-
sion, anemia y abombamiento fontanelar.

1.4. Atencidn del recién nacido sano

La atencién del RN sano requiere una serie de intervenciones y procedi-
mientos aplicados en las primeras 24-48 horas de vida destinados a prevenir
complicaciones en el RN.

Cuidado del cordén umbilical

Mantener el corddn limpio (agua y jabdn) y seco es tan efectivo para preve-
nir la onfalitis como el uso de antisépticos como el alcohol, la clorhexidina o
la sulfadiazina de plata (que pueden retrasar la caida del corddn), por tanto
es la recomendacién actual en nuestro medio.

Prevencion de la enfermedad hemorragica
del recién nacido

EIRN es deficitario en los factores de coagulacion dependientes de vitamina K
(I, VI, IX y X) lo que le predispone a tener hemorragias, especialmente en
las primeras 24 horas de vida. Esto es mas frecuente en nifilos que reciben
leche materna, debido a que ésta contiene menos vitamina K que la leche
de formula, y en hijos de madres tratadas con anticonvulsivos (fenitoina,

fenobarbital) o antituberculosos (rifampicina, isoniacida). Una dosis de 1 mg
de vitamina K intramuscular es efectiva para la prevencion de la enfermedad
hemorragica del RN.

Profilaxis de la infeccion vertical
por el virus de la hepatitis B (tabla2)

La capacidad de cronificar del virus de la hepatitis B (VHB) es inversamente
proporcional a la edad a la que se produce la infeccion, es decir, precisa-
mente mayor cuanto menor sea la edad del paciente (> 90% en infeccion
vertical).

Es fundamental valorar el estado de portador de todas las madres gestantes

mediante la determinacién del antigeno de superficie (HBsAg). Cuando éste

es positivo, independientemente de la fase de enfermedad materna, hay

gue administrar:

. Vacuna de la hepatitis B intramuscular en las 12 primeras horas.

. Inmunoglobulina especifica frente a hepatitis B. Se administra en una
localizacién diferente a la vacuna.

La lactancia estara transitoriamente contraindicada hasta que se lleven a
cabo estas medidas (MIR 10-11, 230).

Va?ur.\a Ig anti-VHB Lactancia
al nacimiento materna
+ Portadora VHB Si Si No hasta
profilaxis
‘ = No portadora VHB | No necesariamente | No Si

Tabla 2. Profilaxis neonatal de la hepatitis B
Profilaxis de la conjuntivitis neonatal

Las dos formas principales de conjuntivitis neonatal son la gonocécica y la
no gonococica (fundamentalmente, la causada por Chlamydia). Se utilizan
pomadas antibidticas aplicadas en paritorio, sobre todo de macrélidos (eri-
tromicina) o tetraciclinas.

Cribado metabdlico

Cuando una enfermedad es relativamente frecuente, tiene un tratamiento
eficaz y su instauracion en fase presintomdtica tiene claras ventajas pro-
nosticas, puede ser sometida a cribado poblacional. Entre estas enferme-
dades, destacan fenilcetonuria, hipotiroidismo congénito, fibrosis quistica,
anemia falciforme e hiperplasia suprarrenal congénita, asi como otros
errores congénitos del metabolismo de los aminodacidos o de los acidos
grasos (aciduria glutarica tipo 1, etc.). Las cuatro primeras estan incluidas
en el cribado metabdlico de todas las Comunidades Autdnomas. Para ello,
se obtiene una muestra de sangre capilar del taldn, a las 48 horas de vida,
después de haber iniciado la nutricion oral.

Cribado auditivo

La hipoacusia congénita afecta a 1-3/1.000 RN aparentemente sanos y es
mucho mas frecuente en prematuros. Su deteccidn antes de los 6 meses de
viday, si es posible, su consiguiente tratamiento (p. ej., mediante un implante
coclear) previene alteraciones del neurodesarrollo (habla, lenguaje).

Los factores de riesgo de hipoacusia neonatal se resumen en la Tabla 3.



Factores de riesgo de la hipoacusia

- Prematuridad-bajo peso

- Hiperbilirrubinemia (cifras elevadas)

- Infecciones (citomegalovirus, toxoplasma, rubéola). Meningitis

+  Hipoxia-isquemia perinatal

- Malformaciones craneofaciales

- Farmacos ototoxicos (vancomicina, aminoglucésidos, furosemida)
- Ventilacion mecanica prolongada

Tabla 3. Factores de riesgo de hipoacusia neonatal

En la actualidad, se recomienda el cribado universal. Existen dos técnicas

para ello:

. Otoemisiones acusticas (OEA). Explora hasta la céclea.

. Potenciales evocados auditivos de tronco cerebral (PEATC). Explora
hasta el mesencéfalo.

Ambos se pueden emplear para el cribado auditivo, en funcion de las posi-
bilidades de cada centro, aunque el patrén de referencia del diagnodstico
de sordera en el neonato y en el lactante son los PEATC. En caso de no
superar el cribado, el RN debe ser derivado a un Servicio de Otorrinola-
ringologia.

1.5. Exploracion del recién nacido

A todos los RN se les debe realizar, en las primeras 72 horas de vida, una
exploracién fisica completa que permitird encontrar la mayoria de las mal-
formaciones y otras anomalias.

Piel

La inspeccion de la piel puede dar una idea de la EG del RN (Figura 4):

. RN pretérmino. La piel es delgada y suave, y es posible que esté recu-
bierta por un vello escaso y fino, denominado lanugo, que le confiere
proteccidn térmica y que desaparece en unas semanas.

. RN a término. La piel tiene mayor espesor y esta cubierta por el vérnix
caseoso (especie de crema blanquecina con fines protectores).

. RN postérmino. La piel tiene un aspecto apergaminado. La descama-
cién de palmas y plantas es habitual en estos RN.

Semanas EG 37

Lanugo Vérnix caseosa apergaminada

Figura 4. Caracteristicas de la piel del RN segun su edad gestacional

Pueden existir manifestaciones de inestabilidad vasomotora (acrociano-
sis, cutis marmorata, fendmeno del arlequin). La aparicién de fendmenos
como la cianosis generalizada, la ictericia precoz, el color grisaceo y la pali-
dez suponen un signo de alarma que es necesario estudiar. El cutis reticular
puede deberse al frio, pero también a una hipovolemia o a una sepsis.

La presencia de determinadas alteraciones, como los quistes de millium,
la melanocitosis dérmica congénita o mancha mongdlica (nevus pigmen-
tado azul en nalgas, espalda o muslos que palidece durante el primer afio
de vida y desaparece antes de los 4 afios) o las malformaciones capilares

01. Neonatologia | PD

(antiguamente mancha salmon), no tiene ninguna significacion patoldgica.
Las malformaciones capilares suelen aparecer en pdarpados, frente o nuca,
y tienden a desaparecer con el tiempo, aunque algunas veces persisten
para toda la vida, especialmente las localizadas en zona cervical posterior.
La mancha en vino de Oporto es un tipo especial de malformacién venular
que afecta habitualmente a una hemicara, de coloracién mas oscura, que
cambia con el llanto del bebé, persiste en el tiempo y puede ir asociada a
patologia neurolégica (Figura 5).

Figura 5. Mancha en vino de Oporto (malformacién vascular)

El eritema toxico consiste en vesiculo-pustulas sobre base eritematosa que
suelen respetar palmas y plantas, formadas por un infiltrado de eosinéfilos,
con tendencia a desaparecer en la primera semana. La melanosis pustulosa
es una erupcién con vesiculo-pustulas que suele afectar a palmas y plantas,
formada por un infiltrado de polimorfonucleares, con tendencia a desapa-
recer en varias semanas. Ambos son fisiologicos (Tabla 4).

Eritema toxico Melanosis pustulosa

Aparicién 1-3 dias Nacimiento
Localizacion | - Variable +  Variable

« No palmoplantar « Sipalmoplantar
Frotis Eosindfilos Neutréfilos
Cultivo Estéril Estéril

Tabla 4. Eritema toxico frente a melanosis pustulosa del RN

La existencia de edemas periféricos en un RN pretérmino es normal, pero
si aparecen en un RN a término, se asocian a hydrops, sindrome de Turner,
hijo de madre diabética, nefrosis congénita, insuficiencia cardiaca e hipo-
proteinemia idiopatica.

El neonato es muy vulnerable a los cambios de temperatura del entorno;
la hipotermia o la fiebre obligan a considerar, ademdas del exceso de calor
o de frio del entorno, un origen infeccioso o neurolégico. La pérdida de peso
excesiva puede causar un aumento de la temperatura corporal.

Craneo

El craneo puede aparecer moldeado debido al paso a través del canal del
parto, pero recupera su forma normal en una semana. En caso de persistir
el moldeamiento, debe sospecharse la presencia de una craneosinostosis
(fusion precoz de las suturas craneales). De ellas, la mas frecuente es la
escafocefalia (fusion precoz de la sutura sagital), que condiciona un craneo
alargado. El diagndstico de confirmacion es radioldgico.
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Es necesario valorar también la permeabilidad de las fontanelas y su
tamafio, ya que unas fontanelas anormalmente grandes o retrasadas en
su cierre pueden deberse, entre otras causas, a hidrocefalia, hipotiroi-
dismo, acondroplasia o rubéola congénita. Lo habitual es palpar una fon-
tanela anterior, mayor o bregmatica que se cierra entre los 9-18 meses,
y una posterior, menor o lambdoidea que lo hace entre las 6-8 semanas
(Figura 6).

Fontanela posterior

] (cierre 2 meses)

N
A

Craneotabes (hueso blando)
« Fisiologico:

- Pretérmino

- Parietales

4

« Patologico:
- Occipital
| - Persistente

Fontanela anterior
(cierre 9-18 meses)

@

Figura 6. Exploracion del crdneo del RN

Es frecuente, sobre todo en los RN pretérmino, palpar a nivel de los parie-
tales unas areas de reblandecimiento dseo, que corresponden a la deno-
minada craneotabes fisioldgica; la presencia de craneotabes occipital es
patoldgica y puede estar relacionada con cuadros similares a los que origi-
nan una fontanela anterior aumentada de tamafio.

En el contexto de un parto traumatico se pueden objetivar lesiones como el
caput succedaneum (Figura 7A) o el cefalohematoma (Figura 7By Tabla 5),
asi como fracturas, que suelen ser lineales (Figura 8).

Blecuerda

El cefalohematoma es una coleccion de sangre entre el periostio y el hueso;
por el contrario, el caput es un edema difuso del tejido celular subcutaneo.
(REGLA mnemotécnica; succedaneum = subcutaneum)

Caput succedaneum Cefalohematoma

Definiciéon Edema de tejido celular Hemorragia subperiostica
subcutaneo

Inicio En el momento del parto Horas después del parto

Respeta suturas No Si

Resolucién En unos dias 2 semanas-3 meses

Piel suprayacente | Equimética a veces Normal

Tabla 5. Caput succedaneum frente a cefalohematoma

Figura 7. (A) Caput succedaneum. (B) Cefalohematoma

Cefalohematoma Caput succedaneum

. Periostio
Hemorragia

- Hematoma
subaracnoidea

epidural

Duramadre

Fractura Aracnoides
craneal subgaleal

Hemorragia

Figura 8. Lesiones obstétricas craneales

Cara

Debe valorarse la simetria facial para descartar cuadros como la paralisis
facial o la hipoplasia del musculo depresor del angulo de la boca. La parali-
sis facial suele ser una complicacién de partos distécicos o instrumentados
(férceps) (Figura 9A).
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B1

Figura 9. (A) Pardlisis facial izquierda. (B1y B2) Labio leporino

La presencia de petequias o pequefias hemorragias conjuntivales es normal,
sobre todo en los partos vaginales. La aparicién de leucocoria debe hacer pen-
sar en catarata congénita, retinoblastoma, retinopatia de la prematuridad o
coriorretinitis grave. La no apertura de un ojo al alta ha de sugerir sospecha de
glaucoma congénito y es una urgencia oftalmoldgica.

Ante la presencia de anomalias en la linea media facial (localizadas en el
tridangulo que forman el puente nasal, la narizy el filtrum), hay que descartar
malformaciones cerebrales.

A nivel de la boca, hay que comprobar la integridad del paladar para des-
cartar la fisura labiopalatina congénita (Figura 9B). Esta malformacién puede
afectar a 1/600 RN vivos. En funcién de la afectacion, pueden precisar varias
cirugias. El labio leporino suele repararse hacia los 3-6 meses y el paladar hen-
dido entre los 6-18 meses. Puede estar relacionado con el consumo de tdxicos
durante la gestacién (alcohol o farmacos anticonvulsivantes) o con trastornos
genéticos. Estos nifios requieren un abordaje multidisciplinar, ya que pueden
tener problemas en la alimentacién, el crecimiento, las infecciones (especial-
mente, otitis agudas recurrentes) o la denticién (MIR 18-19, 182).

Es posible encontrar unos quistes puntiformes blanquecinos, por retencién
de moco, que corresponden a las perlas de Ebstein, y que también pueden
verse sobre las encias y reciben el nombre de nddulos de Bohn.

Asimismo, es posible observar cimulos de grasa que ayudan a la labor de
succion como son las almohadillas de succion (sobre las mejillas) o el callo
de succion (sobre el labio superior); todos ellos fisiolégicos (Figura 10).
Es posible que existan algunos dientes, que puede ser preciso extraer si difi-
cultan la lactancia o tienen riesgo de aspiracion.

Figura 10. Callo de succién

Cuello

Es necesario descartar la presencia de masas cervicales, cuya ubicacion

puede ser:

. Medial. La masa medial mas frecuente es el quiste del conducto tiro-
gloso, que se mueve sincronicamente con los movimientos de la len-
gua o con la deglucion.

. Lateral. A este nivel, es posible encontrar quistes branquiales, heman-
giomas, adenopatias o hematomas del esternocleidomastoideo, como
el llamado nédulo de Stroemayer, cuyo tratamiento es rehabilitador
(Figura 11).

FON/

“

Figura 11. Nédulo de Stroemayer

Ademas, en el cuello se han de palpar las claviculas, dado que es el
hueso que mas se fractura en el contexto de un parto traumatico. Ante
una fractura de clavicula (asimetria con o sin crepitacion a la palpa-
cidon), hay que comprobar si existe pardlisis braquial superior o inferior
(Figura 12).
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Figura 12. Fractura de clavicula izquierda (radiografia)
Torax

La auscultacion cardiopulmonar es importante para detectar algunas pato-
logias cardiacas, aunque muchos soplos a esta edad son de base no patolé-
gica y transitoria (ductus del RN, desproporcion entre tronco y ramas de la
arteria pulmonar). Por el contrario, la auscultacién de soplo cardiaco junto
con la palpacién débil o ausente de pulsos arteriales a nivel femoral debe
hacer sospechar una coartacion de aorta.

A la inspeccidon puede observarse una discreta congestion mamaria debida
al paso transplacentario de estrégenos maternos. A veces, incluso puede
aparecer una pequefia secrecidn lactea (“leche de brujas”). El eritema, la
induracién y el dolor deben hacer pensar en mastitis 0 absceso mamario.
Para prevenir la infeccion local, debe evitarse la manipulacion (Figura 13).

Figura 13. Mastitis

Abdomen

La palpacion del abdomen permite descartar la presencia de masas o vis-
ceromegalias. Es normal palpar el borde del higado por debajo del reborde
costal. La masa abdominal mds frecuente en un RN se debe a la hidrone-
frosis, que es una dilatacién de las pelvis renales. Otras masas a tener en
cuenta son las siguientes:

. Trombosis de la vena renal. Se objetiva una masa sdélida junto con
hipertensién arterial (HTA), hematuria y trombopenia, y esta relacio-
nada con cuadros de deshidratacidn, policitemia, hijo de madre dia-
bética y sepsis.

. Hemorragia suprarrenal. Hay que sospecharla en RN macrosémicos,
nacidos mediante parto de nalgas, que sufren progresivo deterioro de su
estado general, trastornos idnicos (hiponatremia con hiperpotasemia),
hipoglucemia persistente, anemizacion e ictericia (todo ello debido a la
hemorragia y la falta de cortisol y aldosterona sintetizadas a nivel de la
gldndula suprarrenal) (Figura 14). Su diagndstico se confirma por medio
de ecografia abdominal. Su tratamiento es de soporte.

Figura 14. Mecanismo de lesion en el traumatismo suprarrenal

Por otro lado, conviene tener en cuenta que la viscera abdominal que mds
se lesiona en un parto traumatico es el higado. Sélo los desgarros hepaticos
importantes requieren cirugia. La segunda viscera que mas se dafia en un
parto traumatico es el bazo, e igualmente es excepcional la necesidad de
cirugia.

A. Patologia umbilical

En el abdomen del RN, es muy importante explorar el ombligo. El corddn
umbilical de un nifio sano tiene dos arterias, una vena, dos vestigios (el del
alantoides y el del conducto onfalomesentérico) y la gelatina de Wharton
(Figura 15). El cordén umbilical se desprende en los primeros 15 dias de vida.

Arterias umbilicales Alantoides o uraco

Conducto onfalomesentérico Vena umbilical

Figura 15. Estructura del cordén umbilical



La patologia umbilical se puede clasificar en tres grupos: problemas estruc-

turales, patologia infecciosa u onfalitis, y masas umbilicales.

Los problemas estructurales del cordén umbilical son los siguientes:

Arteria umbilical Unica. Si bien lo mas frecuente es que no concurran
otras malformaciones (30% de casos), se ha descrito asociada a mal-
formaciones renales, vasculares, cardiacas y a la trisomia 18.
Persistencia del conducto onfalomesentérico. El conducto onfalo-
mesentérico es una comunicacion entre la pared abdominal y la luz
intestinal durante la vida fetal. Generalmente, se obliteray queda total-
mente cerrado. Su patologia mas comun es el diverticulo de Meckel,
que ocurre cuando la parte mas proximal (cercana a la luz ileal) per-
manece abierta. La persistencia del conducto onfalomesentérico en el
periodo neonatal da lugar a una fistula que exuda una sustancia de pH
alcalino (materia fecal) y a la auscultacion se objetivan ruidos hidroaé-
reos. Para el diagndstico de confirmacion, se realiza fistulografia antes
de proceder a la reseccién quirurgica.

Persistencia del uraco. Provoca una fistula que exuda un liquido ama-
rillo transparente de pH acido similar a la orina. A veces se asocia a un
polipo o a un quiste. En el diagndstico, son Utiles la ecografia y la fis-
tulografia para definir su extension real. El tratamiento es quirdrgico.
Retraso en la caida del cordon umbilical. Puede desprenderse entre
los 3 dias-2 meses de vida, siendo lo mas frecuente alrededor de los
15 dias de vida. El retraso puede deberse a un trastorno en la quimio-
taxis de los neutrdfilos y asociar infecciones de repeticion a nivel del
cordén umbilical (es necesario vigilar la aparicién de eritema, inflama-
cién, secrecién sanguinolenta, purulenta o maloliente).

Blecuerda

La persistencia del uraco da lugar a la salida de una sustancia de pH &ci-
do (orina), y la persistencia del conducto onfalomesentérico ocasiona la
salida de una sustancia de pH alcalino (heces).

La onfalitis se debe sospechar ante la presencia de eritema, edema, calor,

fetidez y secrecién purulenta en el ombligo. Puede dar lugar a abscesos
hepaticos, peritonitis y a sepsis. Los patégenos que la provocan mas comun-
mente son Staphylococcus aureus, Staphylococcus epidermidis, estreptoco-

cos del grupo Ay Escherichia coli. El tratamiento de eleccion es la asociacion
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Masas grandes (Tabla 6). Reciben un nombre distinto en funcién de

cudl sea su envoltura externa:

- Hernia umbilical (Figura 17). Estd cubierta por piel y desapa-
rece espontaneamente al cerrarse el anillo umbilical fibromus-
cular durante los primeros 3 afios de vida en la mayoria de los
casos. Es mas frecuente en la raza negra, en prematuros y en
ciertas patologias (trisomias 13 o 18 y sindrome de Down, hipo-
tiroidismo congénito). Es una tumoracion blanda, no dolorosa y
facilmente reductible, que se hace mas evidente con las manio-
bras de Valsalva. El tratamiento de entrada es conservador y sélo
precisara cierre quirdrgico (herniorrafia) si persiste mas alla de
los 3-4 afios, la hernia se complica (muy infrecuente) o sin son
grandes (> 1,5 cm de didmetro).

- Onfalocele (Figura 18A). Es un defecto congénito, con even-
tracion de visceras abdominales a través del anillo umbilical.
Estas visceras estaran recubiertas por un saco formado por
amnios y peritoneo (MIR 13-14, 86). Ademads de asas intestina-
les, no es rara la presencia de higado, bazo y gdénadas. Se asocia
a malformaciones cardiacas, cromosomopatias (13, 18 y 21)
y sindrome de Beckwith-Wiedemann (onfalocele, macroglosia,
hemihipertrofia, visceromegalias e hipoglucemia por hiperpla-
sia de islotes pancredticos). Para evitar la rotura del saco estara
indicada la cesdrea en los mas grandes o si contienen higado.
El tratamiento es quirurgico.

- Gastrosquisis (Figura 18B). Se eventran las asas intestinales
no recubiertas por peritoneo (MIR 13-14, 86). A diferencia del
onfalocele, es rara la presencia de otras visceras abdominales.
En el 10% existe atresia intestinal y en todos los casos malro-
tacién intestinal (que se puede complicar con un vélvulo). Su
localizacién es yuxtaumbilical (el ombligo esta conservado). El
manejo es quirurgico.

de cloxacilina y gentamicina intravenosas, aunque en las formas leves y muy
localizadas se puede empezar con antibidticos topicos (Figura 16).

Figura 16. Onfalitis

Por lo que respecta a las masas umbilicales, se pueden clasificar, segun su
tamafio, en los siguientes tipos:

Hernia Onfalocele Gastrosquisis

Localizacion Umbilical Linea media Paraumbilical

(anillo (+ frecuente

umbilical) derecho)
Recubrimiento Si (piel) Si (peritoneo) No
Evisceracion hepética No Frecuente Rara
Malformaciones asociadas | No Frecuente Rara
Asociacion sindrémica No Frecuente Rara
Lesion intestinal No Rara Frecuente

Tabla 6. Masas umbilicales grandes: hernia, onfalocele y gastrosquisis

oo

Figura 17. Hernia umbilical
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Figura 18. (A) Onfalocele. (B) Gastrosquisis

. Masas pequeiias (Tabla 7). Se identifican, ademas, por su color rojo.

Son las dos siguientes:

- Granuloma (Figura 19). Aparece al caerse el corddn, por infec-
cién leve o por epitelizaciéon incompleta. Es un tejido blando,
granular, vascular, rojizo o rosado, no doloroso, que sangra con
facilidad y que puede tener a veces una secrecion mucopuru-
lenta. Se trata mediante cauterizacién con nitrato de plata.

- Pdlipo. Rojo, brillante y duro. Se produce por persistencia de la
mucosa intestinal en el ombligo. El tratamiento es quirdrgico.

Pélipo Granuloma

Duro Blando

Rojo brillante Rojo palido o rosado

Secrecidon mucosa

Quirurgico Cauterizacion con nitrato de plata

Tabla 7. Comparativa granuloma frente a pélipo

Figura 19. Granuloma umbilical

Extremidades

Es importante descartar la luxaciéon congénita de cadera mediante las
maniobras de Barlow (que busca comprobar la luxabilidad de una cadera) y
de Ortolani (trata de reducir una cadera luxada).

Blecuerda

Barl-OW: cadera OUT (la maniobra de Barlow luxa caderas potencial-
mente luxables). Ortola-NI: cadera IN (la maniobra de Ortolani reduce
una cadera luxada).

En cuanto a los miembros superiores, es posible encontrarse con paralisis
braquiales (Figura 20 y Tabla 8). Inicialmente, el tratamiento es conserva-
dor con inmovilizacion del brazo para mantener al bebé confortable pero
con movimientos pasivos frecuentes, con el objetivo de evitar contracturas.
El tiempo de evolucién con tratamiento conservador hasta que se indica la
cirugia es controvertido, aunque la mayoria de los neurocirujanos intervie-
nen hacia los 3-6 meses.

Distocia de hombro
(Erb-Duchenne)

Distocia de nalgas
(Dejerine-Klumpke)

Figura 20. Mecanismos de lesion de las paralisis braquiales

Plexo braquial superior Plexo braquial inferior

Nombre Erb-Duchenne Dejerine-Klumpke
Raices afectadas | (C4)-C5-C6 C7-C8-(T1)

Tipo de distocia | Hombros Nalgas

Actitud Rotacion interna, aduccion, Mano caida

codo en extension,
pronacion del antebrazo

Reflejos arcaicos =~ Moro asimétrico, palmar Moro normal, palmar ausente

presente
Posibles lesiones | Pardlisis diafragmdtica (C4) Sindrome de Horner (T1)
asociadas
Frecuencia e +

Tabla 8. Caracteristicas de las paralisis braquiales



Region lumbosacra

La presencia de un mechon de pelo a este nivel o la existencia de una fosita
sin fondo debe hacer sospechar la presencia de algin defecto del tubo neu-
ral oculto (MIR 12-13, 234).

Exploracién del RN sano

2%

1.6. Trastornos respiratorios
del recién nacido

Apnea

Se considera apnea a la ausencia de flujo respiratorio mayor de 20 segun-
dos de duracién. Puede ser central, obstructiva (via aérea) o mixta. La
apnea de la prematuridad estd asociada a inmadurez de los mecanismos
que regulan la respiracién y es tanto mas frecuente cuanto menor sea la
EG. Por debajo de las 28 semanas de EG, la prevalencia es practicamente
del 100%.

Ante un RN con episodios de apnea, hay que descartar que sean secun-
darios a infeccion, anemia, farmacos, dolor, reflujo gastroesofagico, alte-
raciones metabdlicas o de la temperatura..., antes de iniciar tratamiento
farmacoldgico, que se basa en la estimulacién del centro respiratorio
y la contractilidad diafragmatica con metilxantinas (cafeina, teofilina).
También ha demostrado ser util el uso de CPAP. Conviene mantener el
tratamiento y la monitorizacion al menos hasta 7 dias después del Ultimo
episodio.

Dificultad respiratoria

Para evaluar la dificultad respiratoria en el RN, se emplea el test de Silver-
man (Tabla 9), asi como la presencia o no de polipnea, definida por una
frecuencia respiratoria de mas de 60 rpm.

En el diagnostico diferencial de la dificultad respiratoria pulmonar neonatal

se incluyen:

. Causas médicas: sepsis, taquipnea transitoria, enfermedad de mem-
brana hialina, sindromes de aspiracion, neumonia.

. Causas quiruargicas: hernia diafragmatica, malformacién adenomatoi-
dea quistica, enfisema lobar congénito.

La puntuacion de la dificultad respiratoria es la siguiente:
. 0 puntos: no dificultad respiratoria.

. 1-3 puntos: dificultad respiratoria leve.

. 4-6 puntos: dificultad respiratoria moderada.

. 7-10 puntos: dificultad respiratoria grave.
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Valoracion (0] 1 2
Disociacion térax- | Normal Torax fijo, Respiracion
abdomen se mueve con balanceo

el abdomen
Retraccion xifoidea | Ausente Discreta Intensa
Quejido respiratorio | Ausente Se oye Se oye a distancia
con fonendo sin fonendo
Aleteo nasal Ausente Discreto Intenso
Tiraje Ausente Intercostal Intercostal, supra
e infraesternal

En el Apgar, a mayor puntuacién mejor, al contrario que el Silverman, que a mayor puntuacion,
peor.
Regla para recordar pardmetros del test de Silverman:
DI-RE QUE ATLE-TI:
+ Dlsociacion toracoabdominal
REtraccion xifoidea
QUEjido
ALEteo nasal
Tiraje

Tabla 9. Test de Silverman

A. Taquipnea transitoria
(pulmén humedo, maladaptacién pulmonar
o sindrome de distrés respiratorio tipo Il)

. Patogenia. Es la causa mas habitual de distrés respiratorio neonatal
(frecuencia superior al 40%). Aunque se desconoce con detalle la
patogenia de este cuadro, la teoria mas extendida lo relaciona con
un retraso del aclaramiento del liquido pulmonar que conlleva el des-
censo de la distensibilidad pulmonary, por tanto, un retraso en el pro-
ceso de adaptacion a la vida extrauterina. El paciente tipico es un RN
a término (o prematuro tardio de 35-36 semanas de EG) nacido por
cesdrea o por parto vaginal rapido.

. Clinica. Generalmente, se manifiesta como un distrés respiratorio
leve-moderado, de inicio inmediato tras el parto (menos de 6-8 horas)
y que mejora al administrar pequefias cantidades de oxigeno. La aus-
cultacion de estos nifios suele ser normal. Habitualmente, se recupe-
ran en un plazo que oscila entre horas y 2-3 dias.

. Diagnéstico. Se realiza fundamentalmente por:

- Radiografia. Se observa refuerzo de la trama broncovascular peri-
hiliar, liquido en las cisuras, discreta hiperinsuflacién vy, a veces,
derrame pleural. No existe broncograma aéreo (Figura 21).

- Hemograma. Normal.

- Gasometria. Muestra una discreta hipoxemia e hipercapnia que
se normalizan precozmente.

J Tratamiento. Oxigenoterapia hasta la resolucién del cuadro. A veces
se benefician de CPAP aunque, en general, estos pacientes responden
a la administracién de oxigeno en pequefias cantidades. Si existen fac-
tores de riesgo de sepsis (cultivo rectovaginal positivo, fiebre materna,
bolsa rota prolongada...) o pruebas de laboratorio sugestivas de ella o
el distrés no mejora en 4-6 horas, se debe valorar antibioterapia ante
la sospecha de que el distrés se deba a una sepsis neonatal precoz. Si
el distrés es muy importante, es necesario retrasar la nutricion enteral
o valorar la alimentacion por sonda nasogastrica (SNG).

Blecuerda

En la radiografia de la taquipnea transitoria, aparece liquido en las cisuras.
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a

Figura 21. Radiografia de taquipnea transitoria

B. Enfermedad de la membrana hialina (SDR tipo 1)

Patogenia y fisiopatologia. La enfermedad de la membrana hialina (EMH)
es la causa mas frecuente de distrés respiratorio en el RN pretérmino. Se
debe a un déficit de surfactante, que no alcanza plenamente la superfi-
cie pulmonar hasta la semana 34-35. Este déficit produce un aumento
de la tension superficial y una tendencia de los pulmones al colapso.
Ademas, estos neonatos presentan inmadurez estructural pulmonar
(MIR 11-12, 141). La sintesis de surfactante varia en distintas situaciones:
aumenta con las situaciones de estrés (rotura precoz de membranas, con-
sumo de opiaceos, HTA y vasculopatia renal materna) y disminuye en el
hydrops fetal y en la diabetes materna. La EMH afecta sobre todo a RN
prétermino, siendo la frecuencia inversamente proporcional a la EG. Es
mas habitual en hijos de madres diabéticas y en embarazos multiples.

Clinica. Distrés respiratorio de inicio inmediato tras el parto (en menos

de 6 horas), que se manifiesta en forma de taquipnea, quejido intenso,

aleteo nasal, retracciones intercostales y subcostales y cianosis par-
cialmente refractaria a la administracién indirecta de oxigeno. En la
auscultacion de estos nifios, suelen aparecer crepitantes en ambas
bases con hipoventilacién bilateral. Si se produce un deterioro rapido,
hay que sospechar neumotdrax por ruptura alveolar. En ausencia de
tratamiento, los sintomas suelen ir progresando hasta alcanzar un
maximo hacia el tercer dia para, posteriormente, ir mejorando (gene-
ralmente, esta mejoria va precedida de un aumento de la diuresis y de

la posibilidad de ventilar con menores concentraciones de O,).

Diagnédstico:

- Radiografia de térax. Se aprecia infiltrado reticulogranular con
broncograma aéreo en unos pulmones poco ventilados (patrén
en vidrio esmerilado). En los casos mds graves, es posible
encontrar atelectasias (imagen del pulmon blanco [Figura 22]).

- Gasometria. Se objetiva hipoxemia importante, hipercapnia y
acidosis respiratoria.

Blecuerda

La presencia de broncograma aéreo no sélo es atribuible a una neumo-
nia; también puede aparecer en la enfermedad de la membrana hialina.

Figura 22. Radiografia de enfermedad de membrana hialina (patrén
reticulogranular e imagenes de broncograma aéreo)

Prevencion. Consiste en la administracion de dos dosis de dexame-
tasona o B-metasona intramuscular (los corticoides que atraviesan la
barrera fetoplacentaria) separadas por 24 horas y 48-72 horas antes
del parto a mujeres embarazadas de 24 a 34 semanas, en las que se
considera probable el parto en el plazo de una semana. El momento
o6ptimo del parto es entre 24 horas y 7 dias tras el tratamiento. Su
administracion disminuye la incidencia de la EMH. Ademas, reduce la
incidencia de hemorragia de la matriz germinal, ductus arterioso per-
sistente (DAP), enterocolitis necrotizante (NEC) y el riesgo de muerte
neonatal sin aumentar el riesgo de infecciones. La B-metasona es el
corticoide de eleccion por ser mas efectiva que la dexametasona en la
prevencién de la leucomalacia periventricular.

Blecuerda

Los corticoides prenatales disminuyen la incidencia de EMH, hemorra-

gia intraventricular, DAP, NEC y riesgo de muerte neonatal sin aumentar

el riesgo de infecciones.

Tratamiento:

- Soporte respiratorio. Pueden precisar soporte respiratorio
invasivo (mediante intubacién endotraqueal) o no invasivo, y la
tendencia actual es minimizar el uso de ventilacion mecénica y
aportar la minima concentraciéon de oxigeno posible, ya que la
hiperoxia produce dafio pulmonar en forma de displasia bronco-
pulmonar, disminuye mas la produccién de surfactante, reduce
el flujo cerebral y se asocia a retinopatia del prematuro.

- Administracion endotraqueal de surfactante. Mejora la oxige-
nacién y la funcién pulmonar. Disminuye la incidencia, la grave-
dad y las complicaciones. Se puede pautar de forma profilactica
o terapéutica. Actualmente, se recomienda la terapia de rescate
precoz (primeras 2 horas de vida). Puede precisar 2-3 dosis sepa-
radas por un minimo de 6-12 horas. Mejora la supervivencia de
la EMH, aunque no se ha visto que disminuya la incidencia de
displasia broncopulmonar. Si el paciente no precisa ventilacién
mecdnica, se puede administrar mediante técnicas minima-
mente invasivas (LISA o MIST, mediante sondas especificas) o



se puede proceder a la intubacién sélo para la administracion
de surfactante, con extubacién posterior a gafas nasales o CPAP
(técnica INSURE: intubacién-surfactante-extubacion).

- Antibidticos (ampicilina + gentamicina). Deben administrarse
hasta tener los resultados de los cultivos, ya que una sepsis con
participacién pulmonar puede dar un cuadro clinico y radioldgico
practicamente indistinguible de la EMH.

Complicaciones. Cabe destacar las siguientes:

- Ductus arterioso persistente. Muchos de los factores que
favorecen la EMH provocan, asimismo, un retraso en el cierre
del ductus, permitiendo que a través de éste pueda producirse
paso de sangre, cuyo sentido dependera de la diferencia de pre-
siones entre la arteria pulmonar y la aorta. Suele manifestarse
como apneas inexplicables en un RN que se recupera de una
EMH, pulsos saltones, soplo sistélico o continuo subclavicular
izquierdo, aumento de las necesidades de O, y/o hepatomegalia.
En la radiografia de térax se aprecia cardiomegalia e hiperaflujo
pulmonar. El diagndstico es con ecocardiograma Doppler. Para
su tratamiento, ademas del aporte adecuado de liquidos y de
soporte respiratorio, en casos de deterioro progresivo, esta indi-
cado el cierre farmacolégico con inhibidores de la produccién de
prostaglandinas (ibuprofeno), siempre que no existan contrain-
dicaciones tales como hemorragia activa, trombopenia, entero-
colitis o insuficiencia renal. En caso de contraindicacion, se esta
empezando a emplear el paracetamol. Si fracasa el tratamiento
médico, la alternativa es la ligadura quirurgica.

- Neumotérax (Figura 23).

- Displasia broncopulmonar.

- Retinopatia de la prematuridad. Anomalia del desarrollo de
la retina y del vitreo debida a una angiogénesis anormal, en
la que los vasos sanguineos retinianos dejan de crecer o cre-
cen de manera andmala, lo que puede conducir a trastornos
visuales graves y a ceguera. Los cuatro factores principales
gue se asocian a la retinopatia del prematuro son grado de
prematuridad, uso de oxigeno, sexo masculino y raza blanca
(MIR 14-15, 176).

Figura 23. Neumotérax en RN
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C. Sindrome de aspiracién meconial

Patogenia. El sindrome de aspiracién meconial (SAM) es una patologia
tipica del RN postérmino (puede ocurrir también en el RN a término, pero
es excepcional en el RN pretérmino) que ha padecido un sufrimiento
fetal agudo (HTA, neuropatias crénicas, enfermedades cardiovascula-
res, tabaco, retraso del crecimiento intrauterino), hecho que estimula el
peristaltismo intestinal y la liberacion intrautero de meconio. El meconio
denso, mezclado con el liquido amnidtico, pasa hacia los pulmones, donde
obstruye las vias aéreas de menor calibre, formando tapones que ejercen
un mecanismo valvular, favoreciendo el atrapamiento de aire. Cuando
la obstruccién es completa, puede dar lugar a atelectasias. Ademas, el
meconio es un agente irritante y estéril que va a provocar la aparicion
de una neumonitis quimica en las primeras 24-48 horas de vida, lo que
conlleva una disminucion de la produccién de surfactante y un aumento
de las resistencias pulmonares. Todo ello predispone a la aparicion de sob-
reinfecciones bacterianas, siendo E. coli el germen mas frecuente.

Clinica. La gravedad del cuadro variard dependiendo del grado de

insuficiencia respiratoria. En las primeras horas de vida, el RN va a

presentar distrés respiratorio con taquipnea, tiraje, quejido, cianosis

e hiperinsuflacion toracica.

Diagnéstico. Se realiza mediante:

- Radiografia. En ella se observa hiperinsuflacion pulmonar (por
atrapamiento aéreo), infiltrados algodonosos parcheados y dia-
fragmas aplanados (Figura 24). En algunos casos, puede aparecer
también neumotdrax o neumomediastino (10-40% de los casos).

- Gasometria. Muestra hipoxemia, hipercapnia y acidosis.

Figura 24. Sindrome de aspiracién meconial

Prevencién. La recomendacidn actual indica que el RN con liquido amnio-
tico tefiido de meconio se debe reanimar siguiendo el algoritmo habitual
(ventilacién con mascarilla facial) en caso de hipotonia y apnea. Si no
responde a dichas medidas y se piensa que puede tener meconio obs-
truyendo la trdquea, es cuando se debe plantear intubacion para aspirar
meconio de la via aéreay, posteriormente, continuar la reanimacion.

Tratamiento. Medidas generales y ventilacidn asistida, si fuese nece-
sario. En algunos centros se administra antibioterapia profilactica
hasta que se descarte una posible infeccién. Si el cuadro se perpe-
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tua, se puede utilizar surfactante, que mejora la mecénica pulmonar

de estos pacientes, disminuyendo las complicaciones pulmonares (no
de uso sistematico). En caso de hipertensién pulmonar persistente,
puede ser util el empleo de éxido nitrico inhalado.

Complicaciones:

- Neumotdrax (mds frecuente que en la EMH).

- Persistencia de la circulacién fetal.

- Complicaciones de la instrumentacion durante el parto.

- Hipertensién pulmonar.

Blecuerda

La EMH suele afectar a RN pretérmino; la taquipnea transitoria, a RN a
término y a prematuros casi término (36 semanas); y el SAM, a pacien-
tes postérmino.

D. Persistencia de la circulacién fetal
(hipertensién pulmonar persistente del recién nacido)

Etiopatogenia y fisiopatologia. Las resistencias vasculares pulmonares
son elevadas durante la vida fetal, y su caida por debajo de las sistémicas
forma parte de la transicion de la circulacién fetal a la posnatal. Cuando
este descenso no se produce, se habla de hipertension pulmonar per-
sistente del RN o persistencia de la circulacion fetal (PCF), ya que, como
consecuencia de la mayor resistencia en el lado pulmonar, se produce
un cortocircuito derecha-izquierda a través del ductus o del foramen
oval con aparicién de hipoxemia y cianosis. Esta patologia es mas fre-
cuente en RN a término y postérmino. Se asocia a asfixia perinatal, aspi-
racién de meconio, infecciones y anomalias del desarrollo pulmonar.

Clinica. Se manifiesta entre las 6-12 horas de vida en forma de cia-

nosis intensa acompafiada de taquipnea con hipoxemia refractaria a

oxigeno y acidosis. Si existe patologia pulmonar asociada, apareceran

signos de distrés respiratorio acompafiantes.

Diagndstico. Se realiza mediante las siguientes pruebas:

- Radiografia de térax. Es normal o presenta signos de la enfer-
medad de base.

- Pulsioximetria. Hipoxemia intensa y desproporcionada a los
hallazgos radioldgicos con gradiente de oxigenacion preductal y
posductal (una diferencia de saturacion de oxigeno superior al
5% es compatible con un cortocircuito derecha-izquierda). Ade-
mas, la hipoxemia es mas intensa durante el llanto.

- Prueba de la hiperoxia. Se administra O, indirecto al 100%. Si se
trata de una PCF o de una cardiopatia con un shunt derecha-iz-
quierda, la PaO, no alcanzard valores superiores a 100 mmHg, tra-
duciendo por tanto una hipoxemia refractaria al oxigeno, ya que
aun aumentando la concentracion de oxigeno en la luz alveolar, la
disminucion de la perfusién de las unidades alveolares condiciona
un pobre intercambio gaseoso. Si se produce un aumento signifi-
cativo, se estard ante una enfermedad parenquimatosa pulmonar.

- Gradiente preductal-posductal en gasometria arterial. Se deter-
mina la Pa0, en la arteria radial derecha (ya que el tronco braqui-
cefélico derecho abandona la aorta antes del ductus arterioso) y
en la arteria umbilical (que a su vez es posductal). Si el gradiente es
mayor de 20 mmHg, es indicativo de la existencia de PCF.

- Ecocardiografia. Es necesaria para descartar cardiopatia estruc-
tural cianosante, ademas de graduar la hipertension pulmonar
mediante datos indirectos como la insuficiencia tricuspidea o la
rectificacion del tabique interventricular.

Tratamiento. Es fundamental el oxigeno (que es un potente vasodila-
tador pulmonar). En casos severos, es necesaria la ventilacion meca-
nica invasiva, el éxido nitrico inhalado o incluso la oxigenacién con
membrana de circulacion extracorporea (ECMO), ademas de medidas
generales como sedacidn, inotrépicos...

E. Displasia broncopulmonar

Etiopatogenia. A partir del inicio del uso de corticoides prenatales,
surfactante endotraqueal y estrategias poco agresivas de ventilacion
mecanica, se ha descrito una “nueva” displasia broncopulmonar
(DBP), cuya etiopatogenia es diferente a la que existia previamente
a los referidos tratamientos. Actualmente, se caracteriza por una
interrupcion del crecimiento de la via aérea y los vasos sanguineos
distales, generando una reduccién en la superficie de intercambio pul-
monar. De hecho, una parte sustancial de RN con DBP no presentan
distrés respiratorio grave al nacer. Puede existir también hiperreactivi-
dad bronquial e incremento de las resistencias pulmonares.
Clinica. Se define por la necesidad de oxigeno al mes en un RN pre-
maturo. A las 36 semanas de EG corregida, se evalla la gravedad del
cuadro, en funcion de las necesidades de soporte respiratorio que pre-
sente en ese momento.
Diagndstico. Se realiza mediante la clinica. Se emplea la radiografia
de térax (patron en esponja). Se observa una combinacion de areas
hiperclaras, pequefias y redondeadas, que alternan con otras zonas de
densidad irregular (Figura 25).
Prevencion. Ventilacidn mecénica el menor tiempo posible, con pardme-
tros poco agresivos y con la minima concentracion de oxigeno requerida,
evitar la sobrecarga de liquidos y tratar el ductus arterioso persistente. Exis-
ten estudios en curso para determinar el mejor balance beneficio-riesgo de
otros tratamientos como la vitamina Ay la cafeina, asi como acerca de la
administracion de ciclos de corticoides posnatales sistémicos e inhalados.
Tratamiento. Oxigeno suplementario, restriccién hidrica (+ diuréti-
cos), adecuado soporte nutricional y corticoterapia si fuera preciso.
Prondstico. La incidencia de DBP sera mayor cuanto menor sea la EG,
lo que influye claramente sobre la mortalidad. Las complicaciones son:
- Aumento de la mortalidad respecto a los prematuros sin DBP.
- Hipertension pulmonar y sistémica.
- Retraso del crecimiento y del neurodesarrollo.
- Hiperreactividad bronquial e infecciones respiratorias que con
mayor frecuencia precisaran ingreso hospitalario.
En el seguimiento a largo plazo, la funcién pulmonar mejora, aunque
es peor globalmente que en la poblacion general.

. |

Figura 25. Displasia broncopulmonar
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Displasia broncopulmonar

Edad gestacional

RN pretérmino (< 34 semanas)

RN a término y pretérmino tardio
(34-36 semanas)

RN a término y postérmino
(> 42 semanas)

RN pretérmino (> 28 dias)

Factores de riesgo

Prematuridad
Hijo de madre diabética
Hydrops

Parto vaginal rapido
Cesarea

Sufrimiento fetal agudo

Prematuridad

Ventilacion mecanica invasiva
Concentraciones altas

de oxigeno

Exceso de aporte hidrico
Presencia de DAP
Malnutricion e inflamacion/
infeccién

Factores protectores

Corticoides prenatales

Optimizacion de los cuidados
prenatales

Cafeina, restriccion hidrica
Ventilacion no invasiva

Clinica - Dificultad respiratoria severa - Dificultad respiratoria leve- - Dificultad respiratoria - Dificultad respiratoria
- Insuficiencia respiratoria moderada - Insuficiencia respiratoria - Insuficiencia respiratoria
+  Autolimitada
Radiologia Broncograma aéreo Aumento de liquido pulmonar Infiltrados algodonosos Areas hiperclaras, pequefas

Patron reticulonodular
Atelectasias

Disminucion del volumen
pulmonar

(parénquima velado, liquido
en cisuras), aumento de trama
broncovascular

(parcheados)

Atrapamiento aéreo (aumento
de volumen pulmonar,
hiperinsuflacién)

y redondeadas, que alternan
con otras zonas de densidad
irregular

Complicaciones

Ductus arterioso persistente
Retinopatia de la prematuridad
Displasia broncopulmonar
Neumotorax

Fuga de aire (p. e}, neumotdrax)
Hipertension pulmonar

Hipertension pulmonar

y sistémica

Retraso del neurodesarrollo
y del crecimiento
Hiperreactividad bronquial

Tratamiento - Surfactante endotraqueal - Observacion Soporte: ventilacion mecanica, Oxigenoterapia, ventilacion
- Antibioterapia - Oxigenoterapia ECMO, oxigeno, éxido nitrico mecanica, diuréticos
- Soporte respiratorio -+ Ventilacion no invasiva inhalado Corticoides
Antibidticos, surfactante
(en algunos casos)
Pronéstico Variable Bueno Variable Variable

Tabla 10. Principales cuadros de dificultad respiratoria neonatal

En la Tabla 10 se resumen los cuadros mas importantes de dificultad respi-

ratoria.

1.7. Trastornos digestivos
del recién nacido

Trastornos de la eliminacion del meconio

- Sindrome del colon izquierdo hipoplasico (frecuente en hijos de

madre diabética).
- Fibrosis quistica (FQ).
- Aganglionosis rectal.
- Drogadiccién materna.
- Prematuridad.

- Tratamiento con sulfato de magnesio de la preeclampsia ma-

terna.

. Tratamiento. Normalmente, se resuelve con estimulacion rectal, ene-
En condiciones normales, el RN expulsa el meconio en las primeras 48 horas de mas de glicerina o suero hiperténico, aunque en ocasiones requiere
vida (Tabla 11). enemas de contraste hiperosmolares.

A. Tapén meconial B. fleo meconial

El tapdn meconial es la ausencia de eliminacién de meconio a las 48 horas El ileo meconial constituye un cuadro de obstruccion intestinal congénito
de vida, sin complicaciones afiadidas:
. Etiologia:

producido por un meconio patolégicamente espeso acumulado a nivel del
fleon. En el 90% de los casos, la causa subyacente es una fibrosis quistica



Manual CTO de Medicina y Cirugia, 11.2 edicidn

(de hecho, el 10-15% de los pacientes con fibrosis quistica debutan de esta

manera).

Tapon

meconial

lleo
meconial

Peritonitis
meconial

Etiologia -+ Prematuros Obstruccién Perforacion
- Fibrosis quistica intestinal intestinal
+ Sindrome (15% de fibrosis

colon izquierdo quisitica)
hipoplésico
(madre diabética)
- Megacolon
congénito
- Drogadiccion
materna (opidceos)
- Sulfato de magnesio
(eclampsia)
Clinica No deposiciéon No deposicién,
a 48 horas distension
del nacimiento abdominal, vémitos
bilioso, masas
lineales palpables

Radiografia | Masa con patrén - Distensionasas |- Calcificaciones
granular (heces) - Niveles + Neumoperitoneo

hidroaéreos
- Imagen

en“pompa

de jabon”

Tratamiento | Enemas osmolares + Enemas + No tratamiento
(suero fisiolégico, - Cirugia si fracasa si asintomatico
gastrografin, - Cirugia
acetilcisteina)

Tabla 11. Trastornos de eliminacion del meconio

. Clinica. Distension abdominal junto con vomitos gastricos, meconiales
o biliosos persistentes.

. Diagnéstico. Se realiza mediante radiografia de abdomen en la que
se observa distensién de las asas intestinales (imagen en pompa de
jabon). En los puntos de concentracidon meconial, aparece un patrén
granular espumoso (Figura 26).

. Tratamiento. Incluye el uso de enemas hiperosmolares o la cirugia
(si falla el tratamiento conservador o hay perforacién). Es importante
tener en cuenta que un porcentaje elevado tendrd asociada atresia

intestinal e incluso vdlvulo.

Figura 26. [leo meconial en paciente con fibrosis quistica. Niveles
hidroaéreos

Blecuerda

El ileo meconial es una forma de debut de la fibrosis quistica.

C. Peritonitis meconial

Si la perforacién intestinal se produce intrautero y posteriormente se
repara de manera espontdnea, el nifio al nacer se encuentra asintoma-
tico, ya que el meconio es estéril. Radiolégicamente, se puede sospechar
una peritonitis intrautero al encontrar calcificaciones peritoneales en la
radiografia simple de abdomen realizada por cualquier otro motivo. Si
la perforacién ocurre después del nacimiento, puede cursar con clinica
sugestiva de peritonitis. En la radiografia abdominal, se objetivard neu-
moperitoneo.

En cuanto al tratamiento, en nifios asintomaticos no hace falta tratamiento.
Si aparece clinica, es necesario eliminar la obstruccion intestinal y drenar la
cavidad peritoneal.

Enterocolitis necrotizante

La enterocolitis necrotizante es una enfermedad inflamatoria aguda del

intestino neonatal con necrosis coagulativa de la pared intestinal y riesgo

de perforacion. Puede afectar a todo el intestino, de forma mds o menos

parcheada, pero las zonas mas cominmente afectadas son el ileon distal y

el colon proximal.

. Etiologia. Se produce una isquemia de la pared intestinal que con-
lleva aumento del riesgo de sobreinfeccién y por tanto de sepsis de
origen entérico. Se consideran causas que predisponen a la isquemia
la prematuridad, la policitemia, el uso de medicacion hiperosmolar o
que reduce la acidez gastrica (teofilina, ranitidina). Las situaciones de
bajo gasto podrian aumentar también el riesgo. Los gérmenes que con
mayor frecuencia sobreinfectan las lesiones necrdticas resultantes de
dicha isquemia son S. epidermidis, enterobacterias gramnegativas y
anaerobios, pero en la mayoria de los casos no se detecta ningun ger-
men responsable. La lactancia materna es un factor protector.

. Clinica. La edad de presentacién mas frecuente en prematuros es
hacia la segunda-tercera semana de vida. A menor EG, mas tardia-
mente suele desarrollarse. Los pacientes presentan distension abdo-
minal (que seria el primer signo) y deposiciones sanguinolentas en la
segunda semana de vida. Con frecuencia, es un cuadro de inicio insi-
dioso, que acaba dando lugar a una sepsis y puede terminar en shock
y muerte (Figura 27).

. Diagnédstico. Se realiza mediante:

- Radiografia simple de abdomen. Se aprecia aire en la pared
intestinal, signo llamado neumatosis intestinal (es el mas tipico
de la enterocolitis necrotizante), edema de asas, patron en miga
de pan, asa fija; si existe perforacion, se objetiva neumoperito-
neo (Figura 28).

- Deteccidn de sangre oculta en heces.

- Control analitico y hemocultivo (leucocitosis o leucopenia, vy
trombopenia, elevacion de la proteina C reactiva [PCR] y acidosis
metabdlica).

. Tratamiento. Es médico en las fases iniciales y se basa en tres pilares:
dieta absoluta, sonda nasogastrica de descompresion y antibioterapia
empirica de amplio espectro. En caso de mala evolucién con tratamiento
conservador o de perforacién intestinal, se recurre a la cirugia (Tabla 12).



Prondstico. En el 20% de los pacientes, el tratamiento médico es
insuficiente, existiendo en este grupo una elevada mortalidad.
Otras complicaciones son estenosis intestinales (cursa como cua-
dros suboclusivos) y desarrollo de un intestino corto (cursa como
diarrea malabsortiva) en los pacientes sometidos a reseccion
intestinal y/o derivacion.

Figura 28. Enterocolitis necrotizante: neumatosis intestinal (flecha
negra) y patrén en miga de pan (flecha blanca)

Tardio

Intermedio

Precoz

Distribucion anormal Neumatosis intestinal | < Gas en vena porta*

aire Patron en miga - Neumoperitoneo
Edema asas de pan
Asa fija

Dieta absoluta, sueroterapia i.v.
Sonda nasogdstrica
Antibiético amplio espectro

Cirugla. *La aparicion
de gas en la vena porta
es indicacién relativa de
cirugia

Tabla 12. Tratamiento de la enterocolitis necrotizante

Blecuerda

La enterocolitis necrotizante cursa con distension abdominal, deposi-
ciones hemorragicas y su signo radiolégico mas tipico es la neumatosis
intestinal.
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1.8. Ictericia neonatal

La ictericia es la coloracion amarillenta de piel y mucosas que aparece
cuando la cifra de bilirrubina es > 5 mg/dl en el RN. Es una condicién muy
frecuente en el neonato y, en la mayoria de las ocasiones, un proceso transi-
torio normal. Sin embargo, puede ser un signo de enfermedad grave ya que
cuando las cifras de bilirrubina (indirecta) son muy elevadas, se acumula en
el sistema nervioso central (SNC), produciendo una encefalopatia grave no
reversible (kernicterus).

Cuando se evalta a un RN ictérico lo primero que hay que determinar es si
se estd ante un caso de:

Hiperbilirrubinemia directa. Aumento de bilirrubina directa (colestasis).
Hiperbilirrubinemia indirecta. Aumento de bilirrubina indirecta (més
frecuente).

Hiperbilirrubinemia directa (colestasis)

Se considera colestasis neonatal cuando la cifra de bilirrubina directa es
superior a 2 mg/dl o supone mas del 20% de la total (independientemente
de las horas de vida). Se debe sospechar, y por tanto solicitar al laboratorio
su determinacion, ante ictericia prolongada (> 15 dias de vida) o presencia
de signos como la coluria o la hipocolia/acolia (Figura 29) (MIR 13-14, 173).
La colestasis neonatal puede deberse a causas intrahepaticas o extrahepa-
ticas:
. Colestasis neonatal intrahepatica. Nutricién parenteral prolongada,
infecciones, metabolopatias (galactosemia), colestasis intrahepatica
familiar, déficit de o -antitripsina, hemocromatosis neonatal, panhipopi-
tuitarismo, dafio hepdtico secundario a enfermedad critica.

El sindrome de Alagille también es una causa de colestasis neonatal
en la que existe atresia de vias biliares intrahepaticas. Es un sindrome
de herencia autosémica recesiva, que asocia malformaciones cardia-
cas (estenosis pulmonar), facies tipica (“cara de pajaro”: frente abom-
bada, mentén/nariz prominente y ojos hundidos, cara triangular),
defectos vertebrales (vértebras “en mariposa”) y oculares (embrio-
toxdn posterior).

Colestasis neonatal extrahepatica. Atresia de vias biliares extrahepa-
ticas y quiste de colédoco.

Lny o

.

L

Figura 29. Heces acélicas

La colestasis cursa con ictericia verdinica (color amarillento verdoso, que
sugiere complicaciones en la excrecidn biliar y, por tanto, un problema
hepatico), coluria y acolia o hipocolia. Puede existir una hipoprotrom-
binemia y déficit de vitaminas liposolubles: A (alteraciones visuales y
sequedad de piel), D (raquitismo), E (ataxia y neuropatia periférica) y K
(coagulopatia).
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El tratamiento de la colestasis se fundamenta en el tratamiento de la causa,
la administracion de farmacos que faciliten el flujo biliar (fenobarbital, dcido
ursodesoxicélico) y en paliar las consecuencias de un déficit de bilis en la
luz intestinal; se administran vitaminas liposolubles (A, D, E y K) que en
estas condiciones no se absorben en cantidad adecuada. Es importante el
suplemento de calcio y fésforo, y aumentar el aporte calérico de la nutricion
mediante acidos grasos de cadena media.

A. Atresia de vias biliares extrahepdticas

La atresia de vias biliares extrahepaticas se caracteriza por la obliteracién
progresiva de los conductos biliares extrahepdticos. Actualmente, consti-
tuye la principal indicacion de trasplante hepatico infantil y la causa mas fre-
cuente de hepatopatia en la infancia. La etiologia es desconocida, aunque
se sabe que no es una enfermedad hereditaria.

El cuadro clinico tipico es el de un RN a término, sano, con fenotipo y peso
normales, que desarrolla ictericia con acolia en las primeras 2 semanas
de vida. A la exploracién, presenta hepatomegalia firme con desarrollo
posterior de signos de hipertension portal (incluyendo importante esple-
nomegalia). Puede evolucionar a cirrosis e insuficiencia hepatica.

Es importante el diagndstico precoz porque determina el prondstico. En la
analitica, presenta un patron de colestasis con coagulacién normal en fases
iniciales. En la ecograffa, son hallazgos sugestivos la ausencia/disminucion
del tamafio de la vesicula biliar. En la gammagrafia hepatobiliar con Tc-99
(HIDA), el higado capta el trazador pero no se observa flujo hacia el intes-
tino en las 24 horas siguientes. Si se realiza biopsia hepatica, los hallazgos
seran de proliferacion ductal y fibrosis portal, asi como de colestasis. El diag-
néstico de certeza se consigue mediante laparotomia exploradora con rea-
lizacidn intraoperatoria de colangiografia, que, de confirmar una via biliar
atrésica, permitiria continuar en el mismo acto quirdrgico con la cirugia
correctora. El diagndstico debe ser complementado con el estudio histolé-
gico del remanente biliar extirpado. Aln no se ha establecido la utilidad de
otras técnicas como la colangiografia retrégrada endoscépica o la colangio-
rresonancia magnética.

Su tratamiento definitivo es el trasplante hepatico. Como tratamiento
puente, previo al trasplante, se realizard la portoenterostomia de Kasai
(cuya complicacion mas frecuente es la colangitis aguda bacteriana). La
edad de la cirugia es el factor mas importante para el restablecimiento del
flujo biliar, por lo que es prioritaria antes de los 2 meses de vida. Sin cirugia,
la mortalidad es del 100% antes de los 3 afios.

Blecuerda

El tratamiento de la atresia de vias biliares extrahepaticas es la por-
toenterostomia de Kasai inicialmente. La atresia de vias biliares ex-
trahepatica es la causa mas frecuente de trasplante hepatico, que es
el tratamiento definitivo (MIR 16-17, 176).

Hiperbilirrubinemia indirecta

La hiperbilirrubinemia indirecta puede ser:
No hemolitica.
Hemolitica. A su vez, puede ser:

Inmune. Isoinmunizacién por incompatibilidad de grupo entre
madre e hijo.

No inmune. Debida a defectos eritrocitarios (esferocitosis, eli-
potocitosis, déficit de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa G6PD,
hemoglobinopatias) o mecanica (microangiopatica, CID).

Esta division (inmune/no inmune) de la ictericia hemolitica depende del resul-
tado del test de Coombs. El test de Coombs indirecto detecta anticuerpos
plasmaticos circulantes (se realizara en sangre materna), mientras que el test
de Coombs directo localiza anticuerpos adheridos a la membrana celular de
los eritrocitos que se estan hemolizando (se hara en sangre del neonato).

Otras causas de hiperbilirrubinemia indirecta son:
. Reabsorcion de hematomas (hepdtico, esplénico, suprarrenal, cefa-
lohematoma...).

Policitemia. Por liberacion de bilirrubina tras destruccién de los hema-
ties sobrantes.

Infecciones. Bacterianas (especialmente gramnegativos) y tipo
TORCH. En estos casos, también puede elevarse la bilirrubina
directa.

Lactancia materna.

Disminucion de la circulaciéon enterohepatica (obstruccion gastroin-
testinal, ileo). Deshidratacion.

Hipotiroidismo.

Sindromes de Crigler-Najjar o de Gilbert.

Enfermedades metabdlicas. Hijo de madre diabética o galactosemia
(fase precoz).

El tratamiento se basa en el uso de fototerapia, que se indicara teniendo en
cuenta cuatro factores con los cuales se interpretan los normogramas que
permiten predecir qué paciente esta en riesgo de desarrollar una hiperbili-
rrubinemia severa:

Edad (horas/dias de vida).

Cifra de bilirrubina.

Edad gestacional o posmenstrual.

Presencia/ausencia de factores de riesgo y etiologia (isoinmuniza-
cién por incompatibilidad de grupo...).

Cuando la cifra de bilirrubina sobrepasa determinados limites (que también
dependen del tiempo de vida, factores de riesgo) se realiza una exanguino-
transfusion como terapia de rescate.

A. Ictericia fisiolégica

La ictericia fisioldgica es un proceso transicional normal, secundario a un
aumento de produccién de bilirrubina en un momento en que la capacidad
excretora del higado es baja. Tras el nacimiento, se produce una hemolisis
fisioldgica con el objetivo de destruir el exceso de hematies, que ya no son
Utiles después de la vida fetal. Esta hemdlisis fisioldgica (que tiene su pico a
las 48 horas de vida) libera gran cantidad de bilirrubina, la cual deberia ser
conjugada y eliminada por el higado, todavia funcionalmente inmaduro, de
forma que transitoriamente los niveles de bilirrubina sanguinea aumentan
(a expensas de la fraccion indirecta).

Las caracteristicas de la ictericia NO fisioldgica son:

Inicio en las primeras 24 horas de vida.

Duracion superior a 10-15 dias.

Incremento de la bilirrubina superior a 5 mg/dl/24 horas.

Bilirrubina directa mayor de 2 mg/dl o superior al 20% de la bilirrubina
total.

Sintomas como vémitos, letargia, excesiva pérdida de peso...



En los RN pretérmino, la ictericia fisioldgica suele ser de inicio algo mas tar-
dio que en el RN a término, habitualmente es algo mds prolongada, y tam-
bién puede alcanzar niveles mas altos (Tabla 13 y Tabla 14). Los valores a
partir de los cuales precisa fototerapia vienen determinados por tablas que
relacionan los niveles plasmaticos con la edad cronolégica, la edad gestacio-
nal y los factores de riesgo.

Tipo Aparicion  Duracién Tipo Tratamiento
Patolégica Primeras > 15dfas Directa + Segun causa
24 horas oindirecta | « Exanguinotransfusion/
fototerapia
‘ Fisiologica 2°03fdia | <15dias Indirecta No precisa
Lactancia Findelal2 | 3-6 Indirecta No precisa
materna semana semanas

Tabla 13. Tipos de ictericia

2-3 dias

3-4 dias
6-8 dias

Inicio

Duracién 5-7 dias

Tabla 14. Ictericia fisioldgica del recién nacido

El diagndstico se establece por exclusién y, al ser una situacion transitoria y
leve, no suele requerir tratamiento.

Son raros los casos de prolongacion de una ictericia fisioldgica durante mas
de 10-15 dias, hecho que debe hacer sospechar patologias como un hipoti-
roidismo congénito o una estenosis pildrica.

B. Ictericia por lactancia materna

Este tipo de ictericia tiene una incidencia de aproximadamente 1/200 RN
alimentados al pecho.

. Etiologia. El mecanismo es desconocido, pero se sospecha que alguna
sustancia presente en la leche materna, como los pregnanos, inter-
fiera con el metabolismo de la bilirrubina, en concreto con la enzima
glucuroniltransferasa.

Clinica. Normalmente, comienza a manifestarse entre el quinto vy el
séptimo dia de vida. La ictericia suele ser moderada, siempre con valo-
res inferiores a 15 mg/dl. El pico maximo de bilirrubina se alcanza en
la tercera semana de vida. A partir de entonces, las cifras de bilirrubina
descienden progresivamente hasta que la ictericia desaparece entre el
mes y el mes y medio de vida.

Tratamiento. La lactancia materna no debe suspenderse. Si se inte-
rrumpiera durante 48 horas se observaria un drastico y rapido des-
censo de las cifras de bilirrubina. El diagndstico es de exclusion, una
vez descartadas otras etiologias posibles.

C. Ictericia por incompatibilidad Rh

En el 90% de los casos, el antigeno implicado es el antigeno D del fac-

tor Rh.

. Patogenia. La enfermedad hemolitica se produce cuando una madre
Rh(-) alberga un feto Rh(+) La madre se sensibiliza frente al antigeno
D cuando hay paso de hematies fetales a la circulacion materna; ésta
produce entonces anticuerpos anti-D que atraviesan la placenta y
destruyen los hematies fetales. El feto en el primer embarazo no se
afecta, ya que los titulos de anticuerpos no son muy elevados y son
de tipo 1gM (es la primera vez que el sistema inmunolédgico materno
se expone al antigeno D). En posteriores gestaciones, dosis menores
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de antigeno inducen una mayor respuesta de anticuerpos que ademas
serdn de la clase IgG (atraviesan la placenta) y, por tanto, aumenta el
riesgo de afectacién fetal (MIR 15-16, 46-1G).

Clinica (Figura 30). Se manifiesta como:

- Ictericia.

Anemia hemolitica, que puede ser grave.

Hydrops fetal.

‘ Hemodlisis fetal

|

Ictericia
posnatal

Hematopoyesis
extramedular

Edemas

Hepatoesplenomegalia

— Hipoalbuminemia

Figura 30. Fisiopatologia de la clinica en la incompatibilidad Rh

Diagnéstico:
- Prenatal:
Test de Coombs indirecto. La positividad de este test indica

que la madre estd sensibilizada frente al antigeno D.

>

Seguimiento ecografico gestacional. En madres sensibi-

lizadas al antigeno D, se vigilard la presencia de signos

de alarma:
La presencia conjunta de polihidramnios y acelera-
cion en el flujo de la arteria cerebral media indica
anemia fetal.
La presencia de edemas generalizados sefiala hydrops
fetal.

Posnatal:

Grupo y Rh del RN.

Hemoglobina y hematocrito.

Coombs directo.

>
>
>
> Bilirrubina.

Prevencion. Se realiza mediante inyeccion de inmunoglobulina
anti-D (de tipo 1gG) a las 28 semanas de gestacidon y en las prime-
ras 72 horas después del parto, de un aborto o de cualquier proce-
dimiento intrautero, si se confirma que el RN es factor Rh(+), con
madre Rh(-). La inmunoglobulina previene la sintesis de anticuerpos
por parte de la madre. La profilaxis se hara solo si el test de Coombs
indirecto de la gestante es negativo; de ser positivo, la madre ya se
ha sensibilizado previamente y la profilaxis es inutil (Figura 31). El
efecto sélo dura un cierto tiempo por lo que es necesario repetir el
proceso en gestaciones posteriores.
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| Rh(+) | | Rh(-) Rh(+) o desconocido || Rh(-) Rh() |
Nada Coombs indirecto Nada
ala mujer
Positivo Negativo

! f

Gammaglobulina humana anti-D
a las 28-32 semanas de la gestacion

{

[

Neonato Rh(-) Neonato Rh(+)

Mujer sensibilizada,
profilaxis no tiene valor

2.2 dosis de gammaglobulina
antes de las 72 horas

Nada mas

Figura 31. Profilaxis de la isoinmunizaciéon Rh

Blecuerda

La prevencion de la isoinmunizacién anti-D se hard sélo si la madre no
estd sensibilizada, esto es, si su test de Coombs indirecto es negativo.

. Tratamiento. Se realiza en funcidn de si es fetal o posnatal:

- Fetal. Si existe grave afectacion fetal y ain no se ha alcanzado la
madurez pulmonar (EG < 35 semanas) esta indicada la realiza-
cion de transfusiones intrauterinas de concentrado de hematies
Rh(-) (en el corddn umbilical, ecoguiado) si hay signos de anemia
intensa. Si ya se ha alcanzado la madurez pulmonar, se prefiere la
induccion del parto.

- Posnatal. Fototerapia o exanguinotransfusion (elimina la mayor
parte de la bilirrubina vascular, de los hematies fijados con anti-
cuerpos maternosy suministra albimina con capacidad de unirse
a la bilirrubina libre), en funcion de la gravedad de la ictericia y
de la anemia. Puede ser necesaria la administracién de inmuno-
globulinas ya que reducen la necesidad de exanguinotransfusion
y el tiempo de fototerapia.

D. Ictericia por incompo’ribi“dod ABO

Es una forma mucho mas frecuente y menos grave de isoinmunizacion. Apa-
rece cuando la madre es Oy el RN es A o B (generalmente Al). A diferencia
de lo que ocurria en la isoinmunizacion anti-D, el primer feto puede resultar
afecto, ya que existen anticuerpos “naturales” de la clase IgG frente a los
grupos contrarios.
. Clinica. Las manifestaciones suelen ser poco importantes. Puede apa-

recer ictericia o anemia leve.
. Diagndstico. Se realiza de la siguiente manera:

- Grupo sanguineo materno y del RN.

- Coombs indirecto positivo.

- Coombs directo ligera o moderadamente positivo, aunque en

algunos casos es negativo.

. Tratamiento. Se lleva a cabo fototerapia, cuando es necesario. Es
excepcional que se precise realizar una exanguinotransfusién.

Blecuerda

La incompatibilidad de grupo ABO puede afectar a primogénitos. La
isoinmunizacion anti-D nunca se da en el primer embarazo.

Las diferencias entre incompatibilidad ABO y Rh se ilustran en la Tabla 15.

Incompatibilidad ABO Incompatibilidad Rh

Grupo madre 0 Rh(-)
Grupo RN A/B/AB Rh(+)
Frecuencia Mayor Menor
Gravedad Menor Mayor
Primer embarazo | Posible No posible
Coombs indirecto | + +
Coombs directo +/- T

Tratamiento Observacion/fototerapia Fototerapia/

exanguinotransfusion

Gammaglobulina (Ig anti-D
en madres Rh(-)

no sensibilizadas = Coombs
indirecto -)

Prevencién No posible

Tabla 15. Diagnéstico diferencial de la ictericia por incompatibilidad
ABOyRh

1.9. Trastornos hematologicos
del recién nacido

Anemia neonatal

Los valores hematoldgicos normales varian en funcion de la EG y de la
edad cronoldgica pero, en general, cifras inferiores a 13 g/dI se conside-
ran andmalas tanto en RN a término como en pretérmino (Tabla 16).

Niveles minimos
de hemoglobina

Niveles de hemoglobina

al nacimiento
14-20 g/dl
12-18 g/dl

RN a término 9-11 g/dl (8-12 semanas)

RN pretérmino 7-9 g/dI (6 semanas)

Tabla 16. Hemoglobina al nacimiento

La causa mas frecuente de anemia durante el primer afio de vida es la ferro-
pénica. Durante los primeros 3 meses de vida, se produce una “anemiza-
cion fisioldgica” que alcanza el minimo entre las 6-9 semanas posnatales.
Se debe a la disminucion de la eritropoyetina tras el nacimiento, secundaria
a mayor oxigenacion en la aorta, ademas de la hemdlisis que se produce
durante los primeros dias de vida para eliminar los hematies sobrantes. En
el caso de los prematuros, si hay repercusion clinica, puede estar indicada la
transfusién, e incluso la utilizacién de eritropoyetina humana recombinante
junto con aportes de hierro oral. Para prevenir la anemia de la prematuridad
(secundaria a menor reserva férrica), esta indicado en todos los prematuros
administrar suplementos de sulfato ferroso desde el primer mes de vida
hasta que cumplan un afio o hasta que la alimentacion complementaria
suministre las cantidades necesarias.



Blecuerda

Aligual que en el adulto, la causa mas frecuente de anemia en el primer
afio de vida es la anemia ferropénica, a excepcion de los primeros dias,
donde se combinan varios mecanismos.

Policitemia neonatal

Los pacientes con policitemia neonatal muestran un hematocrito central

0 venoso mayor o igual al 65% y/o una hemoglobina mayor de 20 g/dl.

El hematocrito capilar no sirve para definir la presencia de policitemia,

ya que puede ser hasta un 20% mayor que el venoso. La viscosidad san-

guinea aumenta de forma exponencial cuando el hematocrito venoso

supera el 65%, provocando dificultad para el flujo sanguineo en los dis-

tintos organos.

. Clinica. Aunque puede ser asintomatica, lo mas frecuente es que

exista clinica, como temblores (por hipoglucemia o hipocalcemia

asociadas), acrocianosis (por mala perfusion periférica), letargia,

rechazo del alimento, taquipnea, priapismo e ictericia. El signo

clinico mds caracteristico es la plétora en mucosas, plantas y pal-

mas.

Tratamiento (Tabla 17):

- Exanguinotransfusion parcial por la vena umbilical para conse-
guir un hematocrito del 50%.

- Control estrecho de la glucemia y vigilancia de la diuresis, asi
como de la tolerancia digestiva.

Sintomatico
por hiperviscosidad

Considerar exanguinotransfusion parcial

Hto. > 70%: exanguinotransfusion parcial

Al L Hto. 65-70%: fluidoterapia (dilucién), monitorizacion

cardiorrespiratoria, glucosa, calcio y clinica

Tabla 17. Tratamiento de la policitemia (hematocrito > 65%)

Blecuerda

La definicion de policitemia neonatal viene condicionada por el valor
del hematocrito central o venoso.

1.10. Trastornos metabolicos
del recién nacido

Hijos de madre diabética (HMD)

La hiperglucemia materna secundaria al déficit de insulina provocara hiper-
glucemia fetal, que, a su vez, inducird un aumento compensador de pro-
duccidén de insulina por el feto. La insulina es un factor de crecimiento y
ademds los niveles elevados pueden tener efectos teratégenos. Los proble-
mas observados frecuentemente en HMD (Figura 32 y Figura 33) son los
siguientes:

Mayor mortalidad fetal y neonatal.

Polihidramnios.

01. Neonatologia | PD

Macrosomia con visceromegalia, si la madre no tiene vasculopatia; si

la tiene, crecimiento intrauterino retardado (CIR).

EMH, por disminucién de la sintesis de surfactante.

Alteraciones metabdlicas: hipoglucemia (maxima entre las 3-6 horas

de vida y, con frecuencia, asintomatica) e hipocalcemia.

Policitemia y sus consecuencias.

Mayor incidencia de malformaciones congénitas:

- Las malformaciones mds frecuentes en el HMD son las cardiacas:
estenosis subadrtica con hipertrofia septal asimétrica.

- La malformacién digestiva mas frecuente es el colon izquierdo
hipoplasico.

- La malformacién mas caracteristica es la agenesia lumbosacra y
la holoprosencefalia.

Macrosomia,
policitemia

Distrés respiratorio
Cardiomegalia

Colon izquierdo
hipoplasico
Hepatomegalia

Sindrome
Trombosis de regresién caudal
delavena

renal

Hipocalcemia
hipoglucemia

Figura 32. Morbilidad fetal de la diabetes gestacional

El tratamiento consiste en las siguientes medidas:

1. Control de la diabetes materna, que disminuye los riesgos de muerte
fetal y de malformaciones congénitas y el resto de asociaciones pro-
pias del HMD.

Durante el parto, el control de la glucemia materna reduce el riesgo de
hipoglucemia neonatal (que, a su vez, es secundaria a la hiperinsuline-
mia fetal que se describié anteriormente).

Inicio precoz de la alimentacion.

Si a pesar de realizar una adecuada nutricién enteral no se remonta
la hipoglucemia, se deberd proceder a la infusién de glucosa intrave-
nosa.
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La causa mas frecuente de hipotiroidismo congénito es la disgenesia tiroi-
dea (80-90% de los casos) en forma de agenesia, hipoplasia o ectopia (la
localizacion mas habitual es la sublingual). Otras causas menos frecuentes
son las dishormonogénesis o el bloqueo de los receptores por autoanticuer-
pos maternos (MIR 16-17, 178).

- h

Figura 33. Hijo de madre diabética

Hipotiroidismo congénito

A. Etiologia

B. Clinica

La clinica del hipotiroidismo congénito es de instauracién progresiva. Apa-
rece facies peculiar (cara tosca con parpados y labios tumefactos, nariz corta
con base deprimida, hipertelorismo con boca abierta y macroglosia), estrefii-
miento, ictericia prolongada, letargia, hernia umbilical, fontanelas amplias,re-
traso en la maduracion dsea y retraso mental (Figura 34 y Figura 35).

Sin embargo, el diagndstico clinico es actualmente poco frecuente gracias al
cribado neonatal, que se realiza determinando los valores de TSH en sangre
obtenida a los 2 dias de vida. Se recomienda repetir la toma de muestra 2 sema-
nas después del nacimiento en prematuros, RN de bajo peso, enfermos criticos
y en gemelos.

Blecuerda

La presencia de ictericia, hernia umbilical, hipotonia y fontanelas am-
plias es sugestiva de hipotiroidismo congénito.

Figura 34. Facies peculiar del hipotiroidismo congénito

Fontanela abierta

\ Pelo ralo
Raiz nasal

Retraso mental /
deprimida

/ @ /
Edema palpebral
O//’ Macroglosia

Hiperqueratosis

Abdomen

Hipotonia prominente

digestiva
(estrefiimiento...)

Ny

/

\ Epifisis

punteada

Retraso osificacion

Figura 35. Manifestaciones principales del hipotiroidismo congénito

C. Diagnéstico

Ante la sospecha de hipotiroidismo congénito por valores elevados de TSH
(> 50 mU/l), se debe proceder al estudio mediante pruebas de imagen,



incluidas ecografia de tiroides y gammagrafia de tiroides (I-123 o Tc-99), lo
antes posible. En caso de encontrarse los niveles de TSH entre 10-50 mU/I,
se considera dudoso y se recomienda repetir la determinacion.

D. Tratamiento

Se realiza con levotiroxina sddica sintética (L-T4) via oral. El retraso en el
inicio del tratamiento puede condicionar una lesién cerebral definitiva que
condiciona un retraso mental irreversible. Posteriormente, se llevaran a
cabo controles clinicos y analiticos (el primero, a las 2 semanas de iniciar
el tratamiento).

1.171. Sepsis neonatal (rabia1s)

La incidencia de sepsis neonatal en nuestro medio es de 1-10/1.000 RN
vivos. La clinica es insidiosa e inespecifica, por lo que se requiere una eva-
luacién cuidadosa y un alto grado de sospecha.

Tipos

Los tipos de sepsis neonatal son los siguientes:

J Sepsis precoz. Se define como la que se inicia en los primeros 3-5
dias de vida. Su origen es una infeccién ascendente a partir del canal
del parto por bacterias que colonizan la piel, las mucosas y el tracto
gastrointestinal del RN. Las bacterias principalmente implicadas son
estreptococo B (Streptococcus agalactiae) y E. coli. Otras son ente-
rococo y Listeria monocytogenes. Su incidencia es decreciente en los
ultimos afios. Debido a la profilaxis sistematica frente a S. agalactiae,
las infecciones relacionadas con este germen son cada vez menos fre-
cuentes y E. coli es actualmente el mas implicado. Cursa con rapida
afectacion multiorgénica.

. Sepsis tardia no nosocomial. Se presenta tras la primera semana
de vida y hasta los 3 meses de edad. El origen de la infeccién puede
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encontrarse tanto en el tracto genital materno como en el contacto
posterior con el medio. El germen primero coloniza al nifio (aparato
respiratorio, ombligo, piel) y luego se disemina. Es frecuente la menin-
gitis. Los gérmenes mas frecuentes son estreptococo B serotipo Il y E.
coli serotipo K1. También pueden estar implicados S. aureus y S. epi-
dermidis, enterococo y Candida. Esta aumentando en los Ultimos afios.

J Sepsis nosocomial. Aparece en el ambito hospitalario y se debe, fun-
damentalmente, a S. aureus, S. epidermidis, Pseudomonas aeruginosa
y Candida albicans.

Blecuerda

Los dos agentes mas comunmente implicados en la sepsis precoz son
S. agalactiae y E. coli.

Factores de riesgo

Los factores de riesgo seran diferentes en funcién del tipo de sepsis:

. Sepsis precoz. Prematuridad y bajo peso al nacer, bolsa rota pro-
longada, fiebre materna intraparto, colonizacion materna por
estreptococo del grupo B (SGB), datos de corioamnionitis (fiebre,
leucocitosis materna y dolor uterino), infeccion del tracto urinario
(ITU) en el tercer trimestre de embarazo, hijo previo afecto de sep-
sis precoz.

. Sepsis tardia. El Unico factor bien establecido es la prematuridad.

. Sepsis nosocomial. Prematuridad, neonatos portadores de disposi-
tivos extraanatdmicos (vias centrales, tubo endotraqueal...), uso de
antibioterapia de amplio espectro.

Clinica

Los sintomas y signos son variados e inespecificos y afectan a diversos orga-
nos con mayor o menor severidad:

Factores de riesgo Etiologia Clinica Pronéstico Tratamiento
Sepsis precoz RN prematuro S.agalactiae Mas afectacion respiratoria | Fulminante Muy malo Ampicilina
(0-7 dias) o de bajo peso - Ecoli (quejido, polipnea, tiraje, (mortalidad 30%) + gentamicina
Hijo previo afecto Listeria aleteo, cianosis), ictericia La listeriosis (ampicilina + cefotaxima,
de sepsis precoz monocytogenes Listeria: granulomas es muy grave

Colonizacién
materna por
S.agalactiae
Corioamnionitis
Fiebre materna
Bolsa rota
prolongada
(>12h)

en faringe, petequias

(mortalidad 40-80%) | S Meningitis)

Sepsis tardia

RN prematuro

S.agalactiae

Mas afectacion del SNC

Menos fulminante

Menor mortalidad

(7-90 dias) o de bajo peso serotipo Il (meningitis neonatal) Alta morbilidad
E. coli serotipo K1 Focalizan mas
Sepsis RN prematuro S. epidermidis Variable Variable Variable Vancomicina
nosocomial o de bajo peso S. aureus + amikacina
Antibioterapia P.aeruginosa + anfotericina B
prolongada C. albicans (si sospecha de
Dispositivos

extraanatomicos
(sonda vesical, vias
centrales, tubo
endotraqueal)

infeccién fungica)
Si meningitis:
vancomicina

+ ceftacidima

+ anfotericina B

Tabla 18. Sepsis neonatal
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. Aparato respiratorio: taquipnea, apnea, dificultad respiratoria, hipoxe-
mia, hipercapnia.

. Sistema circulatorio: taquicardia, bradicardia, hipotension, palidez/
color terroso/cutis reticular, mala perfusion periférica, bajo gasto car-
diaco sistémico, hipertensién pulmonar.

. Metabdlicos: hipo/hiperglucemia, acidosis metabdlica, aumento del
acido lactico, ictericia.

. Neuroldgicos: letargia, irritabilidad, hipotonia, fontanela abombada,
convulsiones, focalidad.

. Digestivos: mala tolerancia.

. Hipotermia, fiebre.

Diagnostico

Para el diagnostico de certeza se requiere un hemocultivo positivo, aunque
lograrlo es mas dificil en neonatos que en adultos. Segun la situacion clinica,
se debe valorar la realizacién de una puncién lumbar. El cultivo y analisis cito-
quimico del liquido cefalorraquideo (LCR) permite establecer el diagndstico de
meningitis, lo que implica cambios en el tratamiento antibidtico. En los casos
de sepsis tardia también tiene valor el urocultivo. En las sepsis precoces se
deben recoger también cultivos de superficie (6tico, conjuntival, umbilical...).
Pueden servir otros parametros biogquimicos como la PCR o la procalcitonina.
En cuanto al hemograma, lo mas especifico es la leucopenia/neutropenia y la
desviacion izquierda reflejada en un indice infeccioso elevado que es un valor
muy sensible (indice infeccioso = formas leucocitarias inmaduras/neutréfilos
maduros totales > 0,16 en < 24 horas).

Tratamiento

El tratamiento de la sepsis debe iniciarse ante la mas minima sospecha, por-
que la infeccién puede ser fulminante:
. Sepsis precoz y sepsis tardia no nosocomial:
- Sin meningitis: ampicilina + gentamicina.
- Con meningitis: ampicilina + cefotaxima (los aminoglucdésidos no
atraviesan la barrera hematoencefalica).
. Sepsis nosocomial:
- Sin meningitis: vancomicina + amikacina +/- anfotericina B (si
sospecha de infeccién fungica).

- Con meningitis: vancomicina + ceftacidima +/- anfotericina B (+/-
caspofungina o fluconazol).

Posteriormente, y en funcion del germen aislado, se instaura el tratamiento
definitivo.

Profilaxis en gestantes colonizadas
por estreptococo del grupo B

El cribado de colonizacion materna durante la gestacidén se realiza
mediante el cultivo de una muestra rectovaginal alrededor de la semana
35-37 de embarazo. El resultado se considera vélido durante 5 semanas
al cabo de las cuales, si no se ha producido el nacimiento, habria que
repetirlo. Si éste es positivo, se realiza quimioprofilaxis con un betalac-
tdmico (penicilina, ampicilina) intraparto, lo que reduce la colonizacion
e infeccidn neonatales. Esta profilaxis también se administra en caso de
haber tenido un hijo afecto de sepsis por SGB o bacteriuria SGB posi-
tiva durante el embarazo, independientemente del resultado del cultivo
rectovaginal.

1.12. Infecciones connatales (rabia19)

Orientacion diagndstica

. Sospecha clinica. Hay que sospechar una infeccién connatal ante la pre-
sencia de CIR tipo | simétrico o armdnico: fetos con crecimiento retardado
de forma uniforme incluyendo el perimetro cefélico; hepatoesplenome-
galia, adenopatias, ictericia, anemia y trombopenia en un RN.

. Microbiologia. La reaccion en cadena de la polimerasa (PCR)
especifica detecta el material genético del microorganismo y es la
prueba de eleccion para confirmar la mayoria de las infecciones
congénitas en el RN. La serologia es de escasa utilidad, ya que las
IgG pueden ser de origen materno. Sin embargo, una IgM positiva
especifica o titulos en aumento de la I1gG orientan también hacia
infeccion congénita. En algunos casos, como la sifilis o el VHS, se
puede aislar el microorganismo en muestras del RN, confirmando
también la infeccion.

Momento de adquisicion

Via de adquisicion

Estigmas caracteristicos

cMV + Mas grave en 1.5 trimestre: mas clinica Placentaria, canal, leche | -  Calcificaciones periventriculares cerebrales, microcefalia, coriorrenitis
(la mas frecuente) - Mas frecuente en 3. trimestre - Muchos asintomaticos (con o sin secuelas tardias: la mas frecuente es
la hipoacusia neurosensorial)
Toxoplasmosis « Mas grave en 1. trimestre Placentaria - Calcificaciones cerebrales periféricas
« Mas frecuente (menos grave) - Tétrada de Sabin: coriorretinitis, hidrocefalia, convulsiones, calcificaciones
en el 3.5 trimestre
Rubéola Sobre todo 1. trimestre Placentaria - Triada de Gregg: catarata, sordera/cardiopatia (ductus sobre todo)
+ Otros: microcefalia, coriorretinitis, retinopatfa sal-pimienta, estenosis
pulmonar periférica, purpura trombopénica
VHS Mas frecuente en parto Canal, transplacentario, | « Precoz: CIR, vesiculas, alteraciones neuroldgicas y oculares
(VHS-2 mas frecuente) posparto (90%) (queratoconjuntivitis)
- Tardia (en parto): sepsis, encefalitis con lesion del I6bulo temporal,
alteracion ocular (sobre todo queratoconjuntivitis y vesiculas cutaneas)
Varicela « Mas grave en 1.5 trimestre Placentaria - Precoz cicatrices, atrofia de miembros, malformaciones oculares
+ Sise presenta en el 3.5 trimestre, y cerebrales
es mds grave cuanto mds cerca del parto - Tardia: vesiculas, afectacion visceral y dificultad respiratoria
Sifilis Sobre todo en 3.& trimestre Placentaria -« Precoz (< 2 anos): pénfigo sifilitico, hepatoesplenomegalia, rinitis (triada

de la sffilis precoz)
- Tardia (> 2 afos): triada de Hutchinson (sordera + queratitis +
alteraciones dentarias), articulacion de Clutton, periostitis

Tabla 19. Infecciones connatales




En general, es mas grave la infeccién adquirida durante el primer tri-
mestre pero es mas habitual adquirirla en la segunda mitad del emba-
razo.

Citomegalovirus

El citomegalovirus (CMV) es la causa mas frecuente de infeccion con-

génita. La infeccién materna en la primera mitad del embarazo da lugar

a un cuadro sintomatico que se caracteriza por coriorretinitis, calcifica-

ciones periventriculares y microcefalia. Si la infeccion se adquiere en la

segunda mitad de la gestacidén (lo mas habitual), el neonato no suele pre-

sentar sintomas al nacimiento pero puede desarrollar mas tarde hipoa-

cusia neurosensorial bilateral.

Diagndstico. Los estudios que se han de realizar en el RN en caso de

alta sospecha de infeccion congénita por CMV son los siguientes:

- PCR de CMV en sangre y orina (también en LCR en caso de clinica
neuroldgica).

- Hemograma, bioquimica con transaminasas, fondo de ojo (corio-
rretinitis) y ecografia cerebral.

Tratamiento. En caso de confirmarse el diagndstico y de que el RN

presente sintomatologia, debe iniciarse tratamiento con valganciclovir

oral o ganciclovir intravenoso (MIR 18-19, 230).

Blecuerda

Regla CMV: C (Coriorretinitis, Colecistitis acalculosa), M (Microcefalia)
y V (calcificaciones periVentriculares; en contraposicion al toxoplasma,
gue son dispersas).

Toxoplasmosis congeénita

El riesgo de toxoplasmosis en el feto es directamente proporcional a la EG
en la que se produce la infeccidn; sin embargo, la gravedad lo es inversa-
mente a la madurez fetal:

. Si la infeccion de la madre ocurre en el primer trimestre, el RN puede
presentar la tétrada de Sabin (coriorretinitis, que es la manifestacion
mas frecuente, aunque habitualmente aparece de forma tardia; cal-
cificaciones intracraneales difusas; hidrocefalia, y convulsiones) o
incluso puede llevar a la muerte fetal.

La infeccion en el segundo y en el tercer trimestre es mas frecuente
que en el primero, pero el RN suele presentar sintomas leves o enfer-
medad subclinica.

Por lo que respecta al diagndstico y tratamiento:

Diagndstico. Los estudios que se han de realizar en el RN con alta sos-

pecha de toxoplasmosis congénita son los siguientes:

- Estudio anatomopatoldgico de la placenta para examen parasi-
tario.

- PCR de Toxoplasma en sangre, orina y LCR.

- Hemograma, bioquimica con transaminasas, fondo de ojo (corio-
rretinitis), puncién lumbar (hiperproteinorraquia) y ecografia
cerebral.

- Serologia (IgM e IgG, determinando los titulos de IgG, que irdn
aumentando progresivamente en caso de infeccion congénita).

Tratamiento. Todo RN infectado debe ser tratado precozmente con

pirimetamina, sulfadiacina y 4cido folinico durante al menos 12 meses

(MIR 18-19, 169). Se puede afiadir prednisona en casos demostrados

de coriorretinitis.
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Blecuerda

Las calcificaciones intracraneales periventriculares son propias de la in-
feccion connatal por CMV; las difusas, de la toxoplasmosis congénita.

Sifilis congénita

Las mujeres con mayor probabilidad de tener hijos afectos de sifilis congé-
nita son las no tratadas con sifilis primaria, secundaria o latencia precoz. La
transmisién puede ocurrir durante todo el embarazo, pero lo mas habitual
es que suceda en el tercer trimestre.

Las manifestaciones clinicas se pueden dividir en dos grupos:
Sifilis congénita precoz (durante los primeros 2 afios de vida). La
manifestacion mas frecuente es la hepatomegalia. Otros sintomas son

lesiones mucocutaneas polimorfas con afectacién palmoplantar, rino-
rrea y lesiones dseas con afectacion peridstica (que, al producir dolor,
da lugar a una falsa paralisis, la pseudoparalisis de Parrot), asi como
alteraciones hematoldgicas (anemia y trombopenia)..

Sifilis congénita tardia (desde los 2 afios en adelante). Muestra la
triada de Hutchinson (queratitis —sintoma mas frecuente—, hipoacusia
y alteraciones dentarias), deformidades dseas (tibia en sable) y arti-
culares (rodilla de Clutton), paresia juvenil (equivalente de la paralisis
general progresiva), tabes juvenil (equivalente de la tabes dorsal).

El tratamiento requiere la administracion de penicilina por via parenteral.

Biecuerda

Sifilis PRECOZ:

Pénfigo sifilitico.

Rinitis.

Hepatoesplenomegalia (manifestacion mas frecuente) (triada tipica).
Condiloma plano.

Oseas (pseudoparalisis de Parrot).

Sifilis TARDIA. No ve, no oye, no habla; para recordar la triada de Hut-
chinson: queratitis, hipoacusia y dientes en tonel o de Hutchinson.

Rubéola congénita

Esta enfermedad es mas grave y mas frecuente si la madre se infecta durante
el primer trimestre de gestacion. Si la infeccién ocurre en el primer trimestre
de embarazo, puede aparecer la tétrada sintomatica de Gregg (hipoacusia
neurosensorial, que es la manifestacion mas habitual; cardiopatia, en forma
de ductus arterioso persistente o estenosis pulmonar; anomalias oculares,
como cataratas, glaucoma, retinitis en sal y pimienta; y alteraciones dseas,
pero en este caso sin periostitis).

Blecuerda

Regla para tétrada de Gregg, rubéola es el C-O-C-O:
Cabeza (microcefalia).

Ojo (catarata, glaucoma, retinitis sal y pimienta).
Corazdn (ductus arterioso persistente).

Oido (lo mas frecuente: sordera).
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Varicela congénita

Hay que distinguir en virtud del momento en que se infecta la madre:

1. Madre se infecta durante el primer trimestre de embarazo. Hay
riesgo de fetopatia, caracterizada por aparicién de cicatrices lineales
deformantes de distribucién metamérica, anomalias oculares (cata-
ratas, coriorretinitis, microftalmia), genitourinarias, neuroldgicas
(encefalitis, atrofia cortical, microcefalia), gastrointestinales (hipo-
plasia de colon izquierdo, atresia de colon), esqueléticas (hipopla-
sia de extremidades). Para evitar lo anteriormente citado, se puede
administrar Ig anti-VVZ entre 3-5 dias postexposicion a las gestantes
no inmunizadas. Durante el embarazo, no pueden ser vacunadas por
tratarse de una vacuna de gérmenes vivos atenuados, pero una vez
que hayan dado a luz, tendran que vacunarse aquellas mujeres no
inmunes (MIR 14-15, 164).

2.  Madre se infecta entre la semana 20 de gestacion y hasta 3
semanas antes del parto. Generalmente, no hay afectacién fetal.

3. Madre presenta varicela en el intervalo entre 5 dias antes del
parto y 2 dias después del mismo. Hay un alto riesgo de que el RN
desarrolle un cuadro muy grave de varicela con afectacion visceral
(hemorragias cutaneas, neumonitis, hepatitis, meningoencefalitis).
La prevencidon consiste en administrar Ig anti-VVZ al RN en las pri-
meras horas de vida.

Para confirmar el diagndstico, se debe demostrar la presencia del virus
mediante cultivo, serologia (IgM) o PCR de las lesiones vesiculares o de
muestras bioldgicas como sangre o LCR. En cuanto al tratamiento, en caso
de varicela neonatal se administrara aciclovir intravenoso.

Infeccion por herpes simple

El herpes neonatal se transmite principalmente por contacto con secre-
ciones genitales maternas en el momento del parto. Tradicionalmente,
el serotipo 2 ha sido el principalmente implicado, aunque estd aumen-
tando la incidencia del serotipo 1. El herpes neonatal da lugar a mani-
festaciones muy similares a la varicela neonatal. Ademds, puede haber
gueratitis. Para su prevencion, es necesario evitar el paso a través del
canal del parto, mediante la realizacién de una cesdrea (ademds hay que
eludir la monitorizacion interna y la rotura prolongada de membranas).
El riesgo es mayor si la gestante sufre una primoinfeccidn herpética.
Para el diagndstico, en caso de sospecha, se deben realizar las mismas
pruebas que las referidas en el apartado de la varicela. El tratamiento
consiste en aciclovir intravenoso.

1.13. Toxicos durante el embarazo.
Sindrome de abstinencia

Opiaceos:
heroina y metadona

El abuso de heroina y otros opidceos tiene relacion con:

. Complicaciones obstétricas (bajo peso, retraso de crecimiento intrau-
terino, aborto).

. Sindrome de abstinencia neonatal. En el caso de la heroina, suele
ocurrir en las primeras 48 horas de vida. Los sintomas van a depender
de la dosis, la duracién de la exposicion fetal y del tiempo que haya

transcurrido desde el Ultimo dia de consumo. La escala de Finnegan

ayuda a valorar de forma objetiva el sindrome de abstinencia neona-

tal. Los sintomas son:

- Irritabilidad, temblores, hiperreflexia, rigidez, hipertonia, diarrea
y/o vomitos, rechazo de tomas, pérdida de peso.

- Febricula.

- Rinorrea, estornudos, bostezos, lagrimeo.

- Apnea, taquipnea.

- Palidez, cianosis, cutis reticular.

- Sacudidas miocldnicas y/o convulsiones.

. Ante la sospecha de consumo materno o clinica compatible con sin-
drome de abstinencia, se debe recoger orina del RN para identificar
toxicos.

. Son raras las malformaciones congénitas.

. En hijos de madre adicta a heroina, la incidencia de EMH e hiperbili-
rrubinemia es menor.

. Para su tratamiento se utilizan:

- Métodos no farmacoldgicos. Contencion fisica, favorecer un
entorno tranquilo, succién nutritiva frecuente en pequefias can-
tidades.

- Métodos farmacoldgicos. Actualmente, los opioides como la
metadona o la morfina son el tratamiento de primera eleccién.
La naloxona esta contraindicada por la posibilidad de desenca-
denar un sindrome de abstinencia agudo y grave (convulsiones).

Cocaina

La cocaina no suele producir sindrome de abstinencia, aunque si puede
provocar complicaciones durante la gestacién debido a la accién vasocons-
trictora de la misma y a su facilidad para atravesar la barrera placentaria
(aborto, prematuridad, desprendimiento de placenta...). En el RN puede
provocar CIR, distrés respiratorio, microcefalia, hemorragias intracraneales,
anomalias digestivas y renales, muerte subita y alteraciones neuroldgicas y
de conducta.

Sindrome alcohdlico fetal

El alcohol, sobre todo en el primer trimestre, causa un sindrome malfor-

mativo congénito, el sindrome alcohdlico fetal, cuyo diagndstico se basa en

hallazgos a tres niveles, pues muchas veces el consumo no es reconocido o

simplemente los pacientes afectos ya no conviven con sus madres bioldgi-

cas por cuestiones sociales asociadas al consumo de alcohol:

. Rasgos faciales tipicos (Figura 36): filtrum plano, labio superior fino,
blefarofimosis (fisura palpebral estrecha), epicanto (pliegue cutaneo
en el canto interno del ojo), hipoplasia maxilar, micrognatia, nariz
corta con puente bajo, microcefalia.

. Retraso del crecimiento (intrauterino simétrico y posnatal).

. Sintomas neurolégicos. Es una causa frecuente de retraso mental
identificable, hiperactividad, otras alteraciones del neurodesarrollo,
sordera, alteraciones del habla y convulsiones.

Se asocia con anomalias éseas y articulares (artrogriposis, escoliosis,
alteraciones de los pliegues palmares) y a malformaciones viscera-
les (defectos del tabique cardiaco, fisura palatina, hidronefrosis...).
El consumo de alcohol durante el embarazo también puede motivar
complicaciones obstétricas (aborto, parto prematuro, desprendi-
miento de placenta) y aumenta el riesgo de muerte subita del lac-
tante.

El sindrome de abstinencia es raro, salvo que la ingesta haya sido muy
cercana al parto. En ese caso, puede haber temblores e irritabilidad
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reguntas
|R MIR 18-19, 169, 178, 182, 230

MIR 16-17,176, 178

durante 2 dias, hipoglucemia y acidosis. Luego, se sigue de un periodo
de letargia (3 dias).

MIR 15-16, 46-1G, 165

Puente MIR 14-15, 164, 176
nasal

bajo MIR 13-14, 86, 173

Cabeza
pequefa

Epicantos MIR 12-13, 234
Aberturas MIR 11-12, 141
oculares MIR

perfil pequenias 10-11, 230
mediofacial

Nariz corta

plano
Labio .
superior
delgado

sltlas de
Surco . .
nasolabial Mandibula |magen
liso subdesarrollada
Figura 36. Facies peculiar del sindrome alcohdlico fetal

Blecuerda

Es conveniente fijarse en que los opidceos no dan malformaciones y si
un sindrome de abstinencia muy florido, al contrario que la cocaina y el
sindrome alcohdlico fetal.

deas

Iave

El RN se clasifica segun su EG (pretérmino < 37 semanas, término > 37
semanas, postérmino > 42 semanas de gestacion) y su peso (< p10 bajo
para EG, > p90 elevado para EG).

En la evaluacién inicial del RN en paritorio hay que contestar tres preguntas:
ies una gestacion a término?, jel RN llora o respira?, jtiene buen tono? Si la res-
puesta a las tres es afirmativa, no es necesario iniciar la reanimacién neonatal.

El test de Apgar se realiza a todos los RN al minuto y 5 minutos de vida.
Valora cinco pardmetros (frecuencia cardiaca, calidad de la respiracion, tono
muscular, respuesta a estimulos y color). No se evalia frecuencia respiratoria.

A todo RN se le practica una serie de actuaciones preventivas: adminis-
tracion de vitamina K (enfermedad hemorrégica), antibidticos oculares
(conjuntivitis neonatal), y cribados auditivo y metabdlico. Una exploracién
fisica completa en las primeras horas permite descartar otras malforma-
ciones.

La pardlisis braquial ocurre en partos distocicos por lesion de las raices del
plexo braquial (C5-C8). La més comun es la de las raices superiores (Erb-
Duchenne), que cursa con rotacion interna, aduccion, codo en extension,
pronacion del antebrazo y reflejo de Moro ausente en el lado afecto.

En el RN es frecuente la aparicién de lesiones cuténeas transitorias y be-
nignas como el eritema téxico y la melanosis pustulosa.

El onfalocele es una eventracion del contenido abdominal a través de un
defecto del anillo umbilical recubierto por peritoneo. En la gastrosquisis,
por el contrario, las asas intestinales se eventran sin cubierta peritoneal
por un defecto paraumbilical.

La taquipnea transitoria del RN se caracteriza por un cuadro de dificultad
respiratoria, generalmente leve, autolimitado, que afecta tipicamente a
RN a término nacidos por cesarea o parto vaginal rapido. En la radiogra-
fia de torax es tipico el hallazgo de liquido en cisuras.

La enfermedad de membrana hialina (EMH) es tipica del gran prematu-
ro. Cursa con insuficiencia respiratoria severa y progresiva secundaria a
un déficit de surfactante. Los hallazgos radioldgicos son patron reticu-
lonodular, broncograma aéreo y disminucién del volumen pulmonar. El
tratamiento consiste en la administracion intratraqueal del surfactante.

La administracién de corticoides prenatales, en caso de riesgo de parto pre-
maturo, reduce la incidencia de EMH, enterocolitis necrotizante y hemorragia
de la matriz germinal/intraventricular, sin aumentar el riesgo de infeccién.
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El sindrome de aspiracion meconial (SAM) es propio de RN a término con
sufrimiento fetal agudo y de RN postérmino. Es tipico el atrapamiento
aéreo con fugas de aire (neumotdrax) y el desarrollo de hipertension pul-
monar. En la radiografia se observan infiltrados algodonosos e hiperinsu-
flacion.

La displasia broncopulmonar es propia de RN prematuros. Se define
como la necesidad de oxigeno suplementario al mes de vida, y se evalda
la gravedad a las 36 semanas de EG corregida.

El ductus arterioso persistente cursa con hiperaflujo pulmonar, al caer las
resistencias pulmonares. Se manifiesta como soplo continuo y pulsos
periféricos saltones. La diferencia entre la TAS y la TAD estd aumentada.
Se diagnostica por ecografia. Se puede tratar con inhibidores de las pros-
taglandinas (ibuprofeno).

La enterocolitis necrotizante es una enfermedad tipica del RN prema-
turo que se manifiesta con distension, dolor abdominal y hemorragia
digestiva baja. El area mas cominmente afectada es el ileon distal y el
colon proximal. Es muy caracteristica la neumatosis intestinal. En caso de
perforacion (neumoperitoneo), el tratamiento quirdrgico es obligado.
El tratamiento conservador consiste en dieta absoluta, descompresion
intestinal y antibioterapia de amplio espectro.

La ictericia fisioldgica nunca ocurre en las primeras 24 horas de vida,
no se produce a expensas de bilirrubina directa, ni dura mas de 15 dias.

La isoinmunizacién por diferencia de grupo ABO es frecuente y estd
mediada por anticuerpos naturales; puede aparecer en el primer
embarazo. La isoinmunizacién anti-D es més infrecuente pero mas
grave; ocurre en hijos Rh(+) nacidos de madre Rh(-), siempre que la
madre se haya sensibilizado previamente (Coombs indirecto positi-
vo). La prevencién de la isoinmunizacién anti-D puede realizarse en
madres Rh(-) no sensibilizadas (Coombs indirecto negativo) con in-
munoglobulina anti-D en la semana 28-32 de gestacion, con una se-
gunda dosis 48-72 horas después del parto, aborto o amniocentesis
si el feto/RN es Rh(+).

El tratamiento de la atresia de vias biliares es quirdrgico: restablecimien-
to del flujo biliar (portoenterestomia de Kasai) y trasplante hepético

asos

Iinicos

como tratamiento definitivo (es la causa mas frecuente de trasplante de
higado en la infancia).

El hipotiroidismo congénito suele ser secundario a disgenesias glandu-
lares. Empieza a manifestarse al final del primer mes de vida. Se puede
diagnosticar precozmente mediante cribado neonatal. El retraso en el
inicio del tratamiento sustitutivo puede condicionar una lesién cerebral
definitiva con retraso mental.

La hipoglucemia del hijode madre diabética (HMD) se da secundariamen-
te a una situacion de hiperinsulinismo relativo. Suele ser asintomatica.
El maximo riesgo de hipoglucemia en estos pacientes tiene lugar du-
rante las primeras 3-6 horas de vida. Para evitarlas, es preciso iniciar la
alimentacion de forma precoz.

La infeccién por citomegalovirus (CMV) es la infeccion viral congénita
mas frecuente. La mayoria de los RN infectados estdn asintomdticos al
nacimiento. Entre los cuadros sintomaticos al nacer est3 la triada calcifi-
caciones periventriculares, microcefalia y coriorretinitis.

La mayoria de los RN infectados por toxoplasma estan asintomaticos al
nacimiento. Entre los cuadros sintomaticos al nacer estd la tétrada de
Sabin (calcificaciones cerebrales, hidrocefalia, convulsiones y coriorreti-
nitis). El tratamiento esta indicado en todo RN infectado, independiente-
mente de la presencia o no de clinica.

Tanto la infeccion por CMV como por toxoplasmosis suelen ser secun-
darias a primoinfeccion materna durante la gestaciéon. En ambos casos,
el riesgo de infeccién fetal es mayor si la infeccién materna ocurre en
el tercer trimestre, aunque mas grave si ésta tiene lugar en el primer
trimestre de gestacion.

El consumo materno de cocaina durante el embarazo se asocia a mal-
formaciones congénitas, mientras que los opidceos suelen cursar con
sindrome de abstinencia neonatal. El sindrome de alcohol fetal asocia
retraso mental, malformaciones cardfacas, artrogriposis y rasgos faciales
caracteristicos.

Recién nacido de 24 dias de vida, que desprendié el cordon umbilical a 3) Granuloma umbilical.

los 8 dias, y cuyo ombligo no ha cicatrizado. Presenta a nivel de éste una 4) Onfalocele.
tumoracion roja, prominente, circular y que segrega un contenido alcalino.
La madre a veces nota en ella ruido de gases. El diagndstico mas probable RC: 1
sera:
Recién nacido de 24 dias de vida, que desprendid el cordon umbilical a los
1) Persistencia del conducto onfalomesentérico. 8 dias. No ha cicatrizado el ombligo, existe una granulacidn sin epitelizar y

2) Fistula vesicoumbilical. segrega un liquido acido. El diagndstico mas probable debe ser:




1) Persistencia del conducto onfalomesentérico.

Quiste del uraco o persistencia del uraco.

w N

Infeccion local con granuloma umbilical.

)
)
)
4) Onfalocele.

RC: 2

Recién nacido a término de 40 semanas y peso estimado de 3.800 g. Pre-
senta al nacimiento frecuencia cardiaca de 30 latidos por minuto y no se
observa esfuerzo respiratorio. Se inicia reanimacidn con intubacién, masa-
je cardiaco y tres dosis de adrenalina intravenosa. A los 15 minutos de vida,
no presenta signos vitales. ¢ Cual considera que es la actuacion adecuada?

1) Como no responde bien a las maniobras de reanimacion, se debe cam-
biar el tubo endotraqueal.

2) Continuar con la reanimacion y administrar mas dosis de adrenalina in-
travenosa.
3) Iniciar tratamiento con hipotermia pasiva.

4) Interrumpir las maniobras de reanimacion.
RC: 4

El tratamiento prenatal con corticoides reduce la incidencia de todas las
complicaciones siguientes, EXCEPTO una. Senalela:

1) Sindrome de distrés respiratorio (SDR).
2) Infeccién nosocomial.
3

4

)
) Hemorragia intraventricular.
) Ductus arterioso.

RC: 2

Un prematuro de 32 semanas, a la hora de vida, presenta una disnea
progresiva con cianosis y tiraje. En la radiografia hay un patrén de vidrio
esmerilado y broncograma aéreo. A pesar de la ventilacién, el oxigeno y los
antibiéticos, continlia mal. ¢ Qué terapéutica afiadiria en primer término?

1) Surfactante endotraqueal.
2) Indometacina oral.
3

4

) Prednisona intravenosa.
) Bicarbonato intravenoso.

RC: 1

La indicacién quirurgica es obligada en un paciente afectado de enterocoli-
tis necrotizante, cuando presente uno de estos signos clinicos:

1) Heces mucosanguinolentas.
2) Vémitos biliosos.

3) Distension abdominal.

4) Neumoperitoneo.

RC: 4
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Lactante de 3 meses de vida que, desde hace 1 mes, presenta episodios
intermitentes de distension abdominal, dolores de tipo cdlico y algunos
vémitos. Tendencia al estrefiimiento. Entre sus antecedentes personales,
hay que destacar que fue prematuro, pesé 900 g al nacimiento, y tuvo difi-
cultad respiratoria importante que precisé ventilacion asistida durante 15
dias. ¢Cual es el diagndstico mas probable de su cuadro clinico?

1
2
3
4

) Estenosis cdlica secundaria a enterocolitis necrotizante.
) Megacolon congénito.

) Volvulo intestinal intermitente.

) Enteritis crénica por rotavirus.

RC: 1

Un nifio de 5 dias de edad, nacido con 1.200 g de peso, muestra mal aspec-
to general, gran distensién abdominal, intolerancia para la alimentacion
enteral, y deposiciones hemorragicas. En la radiografia simple, hay disten-
sion de asas abdominales, y se ve aire en la pared del intestino, pero no en
el peritoneo. ¢ Qué diagndstico sugiere este cuadro clinico?

1) {leo meconial por fibrosis quistica.

2) Estenosis o atresia de duodeno.

3)
)

4

Enterocolitis necrotizante.

Atresia de ano.

RC:3

Un recién nacido de 1.600 g, con signos de asfixia y repetidos episodios de ap-
nea, comienza el tercer dia con vomitos, distensién abdominal y deposiciones
hemorragicas. Sobre el diagndstico que sospecha, sefiale la opcidn correcta:

1
2
3
4

) La formula de leche de prematuro protege de esta patologia.

) El tratamiento es quirurgico.

) El diagnéstico se realiza mediante ecografia.

) La prematuridad y las patologias asociadas a bajo gasto cardiaco son fac-
tores de riesgo.

RC: 4

Recién nacido de 36 semanas de edad de gestacidn, con 7 dias de vida,
que desde el tercero presenta una ictericia que ha ido en aumento. La ma-
dre es primigesta, tiene un grupo sanguineo A (Rh negativo) y el nifio es
0 (Rh positivo). El 7.2 dia tiene una bilirrubina total de 12 mg/d|, a expensas
de la fraccién indirecta. El nifio tiene buen estado general y los valores de
hematocrito, hemoglobina y reticulocitos son normales. ¢En qué causa de
hiperbilirrubinemia, entre las siguientes, hay que pensar en primer lugar?

1)

2) Hepatitis neonatal.

3) Enfermedad hemolitica Rh.
4)

Ictericia fisioldgica.

Atresia de vias biliares.

RC: 1
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Recién nacido de 39 semanas de edad gestacional, que a las 36 horas de vida
comienza con distrés respiratorio, polipnea, taquicardia, color terroso de piel y
decaimiento. Sobre la patologia que sospecha, sefiale la respuesta INCORRECTA:

1) El germen mas frecuentemente implicado es E. colli.

2) Es necesario realizar urocultivo.

3) La antibioterapia empirica sera ampicilina + gentamicina si la puncién
lumbar es normal.

4) El tiempo de bolsa rota prolongado es factor de riesgo.

RC: 2

Un nifio nacido con 42 semanas de gestacion y alimentado al pecho, sigue
claramente ictérico a los 15 dias de vida. En la exploracion se observa una
hernia umbilical, tono muscular disminuido y una fontanela anterior grande.
Sefiale el diagndstico mas probable:

1
2
3
4

Galactosemia.
Enfermedad de Gilbert.
Atresia de vias biliares.

)
)
)
) Hipotiroidismo congénito.

RC: 4
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2.1. Crecimiento y desarrollo

Para evaluar el crecimiento y el desarrollo de un paciente, todas las medidas
antropomeétricas que se tomen deben valorarse en relacion con las tablas de
percentiles por edad y sexo.

Los indicadores principales de crecimiento son el peso, la talla y el perime-
tro cefélico; también son Utiles la velocidad de crecimiento y la edad dsea.
Se consideran dentro de la normalidad los valores que se encuentran entre
la mediay +/- 2DS.

Peso en el recién nacido a término

Para la evaluacion de los parametros de crecimiento en los RNP, se debe
utilizar la edad corregida hasta aproximadamente los 2 afios:

Edad corregida = Edad cronoldgica - (40 semanas - EG al nacimiento)

Respecto al peso del RN a término, resulta conveniente recordar los siguien-
tes datos:

Al nacimiento: 2.500-4.000 g.

Cuarto-quinto mes: duplican el peso del nacimiento.

Al afio: triplican el peso del nacimiento.

A los 2 afios: cuadruplican el peso del nacimiento.

Durante el periodo neonatal se habla de bajo peso si estd por debajo
del percentil 10. Mas alla del periodo neonatal, se habla de bajo peso
por debajo del percentil 3 para la edad.

Blecuerda

P512 = el peso del nifio se duplica al 5.2 mes de vida, se triplica en 1 afio
y se cuadruplica a los 2 afios.

En la primera semana de vida, el peso del RN puede disminuir entre un
5-10% (se considera patologica una pérdida superior al 10%) (MIR 14-15,
171), en relacion con la distinta proporcion de agua corporal respecto al
adulto, asi como por una ingesta escasa.

A medida que mejoran tanto la calidad de las tomas como la alimentacidn,
los lactantes recuperan el peso del nacimiento entre el séptimo y el décimo
dia. En los meses siguientes, reduciran ligeramente el ritmo de ganancia
ponderal, situandose en torno a los 20 g/dia los primeros 3-4 meses y a
15-20 g/dia el resto del afio (MIR 13-14, 175).

Desarrollo y nutricién

ORIENTACION MIR

Tema algo complejo por su diversidad, pero preguntado en los dltimos afios. Lo mds rentable
es el estudio de la lactancia materna, la comparacién entre la leche de vaca y la materna,

y los tipos de talla baja idiopdtica. Respecto al desarrollo psicomotor, han aparecido preguntas
en varias convocatorias, pero es un epigrafe dificil y con muchos datos que memorizar;
conviene hacerse una idea general y aprender los hitos del desarrollo més relevantes.

Para el célculo del peso de un nifio normal entre 1-6 afios, se puede usar la
siguiente férmula:
Edad (afios) x 2 + 8

Talla en el recién nacido a término

Respecto a la talla:

Al nacimiento: 50 cm, aproximadamente.

Durante el primer afio, suelen crecer un 50% de la talla al nacimiento
(unos 25 cm). Crecen 8 cm el primer y el segundo trimestre, y 4 cm el
tercero y el cuarto.

Alos 4 afios, duplican la talla del nacimiento.

Durante el periodo neonatal se habla de talla baja si estd por debajo
del percentil 10. Mas alla del periodo neonatal, se habla de talla baja,
por debajo del percentil 3 para esa edad.

Blecuerda

T4 = |a Talla del nacimiento se duplica a los 4 afios.

Hasta los 4 afios, la velocidad de crecimiento estatural es la mayor de cualquier
periodo de la vida posnatal. Desde los 4 afios hasta la pubertad, crecen alrededor
de 5-7 cm/afio. Al llegar a la pubertad, se produce un incremento de la velocidad
de crecimiento, que es algo mas precoz en las nifias (suele coincidir con el inicio
del desarrollo mamario o estadio Tanner Il) que en los varones (Tanner llI-IV).

El crecimiento se detiene hacia los 4 afios del comienzo de la pubertad (en
los varones continla después de la pubertad durante 2-3 afios a nivel del
tronco). El indicador mds sensible para detectar precozmente las alteracio-
nes del crecimiento es la velocidad de crecimiento.

En las uUltimas generaciones, se observa un importante aumento de la talla
media poblacional, debido, fundamentalmente, al mejor aporte alimentario.

Perimetro cefalico en el recién nacido
a término

El perimetro cefdlico al nacimiento es de 35 cm aproximadamente y es
mayor que el perimetro toracico. Al final del primer afio ambos perimetros
se igualan y posteriormente el perimetro tordcico es mayor.

Maduracion 6sea

La edad dsea es un pardmetro que refleja fielmente la edad bioldgica y que
se correlaciona estrechamente con otros fendmenos madurativos como los
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cambios puberales. Los nucleos de osificacion distal del fémur y proximal
de la tibia suelen estar presentes al nacer; posteriormente, para valorar la
edad 0dsea, se comparan los nucleos de osificacion con los atlas de Greu-
lich y Pyle, utilizando en los nifilos menores de 1 afio una radiografia lateral
de tobillo-pie izquierdo; y, en los mayores de esa edad, una radiografia de
mufieca izquierda (Figura 1).

Se considera patoldgica la existencia de un decalaje entre la edad dsea vy la
cronolodgica mayor de 2 afios.

Figura 1. Edad 6sea: radiografia de mufieca izquierda
Denticion

La erupcién dentaria comienza con los incisivos centrales inferiores a los
6-8 meses. A los 2 afios generalmente estan todos los dientes. La caida
empieza alrededor de los 6 afios, seguida de la erupcién de los primeros
molares como primeros dientes definitivos.

Se considera retraso de la denticidn la ausencia de piezas dentarias a los
15 meses, siendo la causa idiopatica la mas frecuente (MIR 18-19, 177).

Desarrollo psicomotor

El conocimiento de la pauta normal del desarrollo psicomotor es funda-
mental para detectar precozmente las desviaciones que puedan indicar la
presencia de una disfuncién del SNC. El desarrollo neuroldgico sigue una
direccién cefalocaudal. Existen numerosos hitos que pueden evaluarse
para valorar el desarrollo psicomotor. El test de Denver (DDST-I) fue el
primer test utilizado para la valoracién del desarrollo neuroldgico desde el
nacimiento hasta los 6 afios. Valora los siguientes aspectos: personal-so-
cial, lenguaje y motricidad fina-gruesa. Cada item se realiza en un rango de
tiempo, y se considera que no se ha alcanzado el item cuando no se rea-
liza a la edad del 90% de los nifios de la muestra. No obstante, aunque el
DDST-Il haya sido la escala de desarrollo més empleada en todo el mundo,
en la actualidad estd en desuso y ha sido sustituido por el PEDS (Parents’
Evaluation of Developmental Status) y el ASQ (Age and Stages Question-
naires), cuestionarios de desarrollo que deben rellenar los padres antes
de acudir a la consulta.

En prematuros hay que utilizar la edad corregida para la evaluacién del
desarrollo psicomotor hasta los 2 afios.

Se recomienda realizar un cribado de autismo a todos los nifios de 18-24 meses
de edad. El cuestionario M-CHAT-R es el mas utilizado.

Algunos de los hitos del desarrollo psicomotor se resumen en la Tabla 1
y Figura 2 (MIR 10-11, 152).

Edad Hito del desarrollo psicomotor

1,5 mes Sonrisa social

3 meses Sostén cefdlico

4 meses Coge objetos grandes con la mano

5 meses Presién alternante de objetos

6 meses Inicio de sedestacion, que se completa a los 8 meses

8-9 meses Oposicion del pulgar

9 meses Percepcién de permanencia de objetos (MIR 13-14, 175)
9-10 meses Reptacion

10-11 meses | Bipedestacion

12-15 meses | Primeros pasos y emision de su primera palabra real

18-21 meses | Combinaciones de dos palabras, corre, hace torres de cuatro cubos

21-24 meses | Subey baja escaleras, apila seis cubos para formar una torre, hace
frases de dos palabras, nombra partes de su cuerpo, aparecen la
alegria y la tristeza, y se enfadan si no se les hace caso o no se les
entiende

3 afos Entiende el concepto de ayer y mafana, hace torres de ocho cubos

5-10 ainos Comprende la muerte como fenémeno permanente

Tabla 1. Hitos del desarrollo psicomotor

10-11 meses:
inicia bipedestacion

21-24 meses: sube y baja
escaleras con ayuda

Figura 2. Principales hitos del desarrollo



Es importante también la valoracién de los reflejos arcaicos o primitivos en
el RN y el lactante. Algunos de ellos son los siguientes (Tabla 2):

Reflejo de Moro. Realizacion de movimiento de abrazo cuando se le
deja caer hacia atras.

Marcha automatica. Al apoyar los pies y desplazarle ligeramente inicia
la marcha.

Prension palmar. Al introducir el pulgar en su mano, flexiona los
dedos. Desaparece a partir de los 3 meses (cuando empieza a coger
objetos e inicia la “funcion de apoyo” de las manos).

Prension plantar. Al tocar la base de los dedos del pie, flexiona
los mismos. Desaparece sobre los 9-10 meses, cuando empieza a
desarrollar la “funcion de apoyo” de los pies.

Paracaidas horizontal. Al mantener al nifio en posicidon ventral,
sujeto por ambos costados, si se le inclina bruscamente hacia
delante, estirara los brazos para evitar la caida.

Reflejo arcaico

Edad aparicion Edad desaparicion

Marcha automatica Nacimiento 2-3 meses
Busqueda Nacimiento 3-6 meses
Prension palmar Nacimiento 3-6 meses

Moro Nacimiento 3-6 meses
Prensién plantar Nacimiento 9-10 meses
Paracaidas horizontal 9-10 meses Persiste de por vida

Tabla 2. Edad de aparicion y desaparicion de los reflejos arcaicos

Exploracién de los reflejos
neonatales

2%

Biecuerda

El sostén cefdlico se inicia a los 3 meses; la sedestacion, a los 6 meses; la
marcha a los 12-15 meses; y la carrera, a los 18 meses.

2.2. Alimentacion del lactante

Lactancia

La lactancia materna posee ventajas practicas y psicoldgicas frente a la arti-
ficial, entre las que se cuenta el tratarse de un alimento natural y adaptado
a las necesidades del lactante que, ademas de los nutrientes necesarios,
proporciona sustancias bactericidas. El principal estimulo para el inicio y el
mantenimiento de la lactogénesis es el vaciado regular de los pechos. La
lactancia materna es a demanda en cuanto a cantidad de veces que se le
ofrece el pecho y en cuanto a duracién de la misma.

Es el alimento de eleccién de forma exclusiva hasta los 4-6 meses vy el
alimento principal de la dieta al menos hasta los 2 afios (segun indica-
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ciones de la Organizacion Mundial de la Salud [OMS]) (MIR 13-14, 176).
En las primeras 24-48 horas de vida del RN existen mecanismos para com-
pensar una baja ingesta (grasa parda, calostro), por lo que no se deben
dar ayudas en forma de lactancia artificial salvo en casos concretos, como
en los supuestos de pérdida de peso superior al 10%, hipoglucemia que
no ceda con tomas mas frecuentes o que la madre presente hipogalactia
(caso excepcional).

A. Comparacién calostro/leche materna/leche
de vaca (Tabla 3)

Calostro. Es la leche de los primeros 2-4 dias después del parto. Con-
tiene mas proteinas y minerales que la leche madura y una serie de
factores inmunitarios importantes en la defensa del RN. Poco a poco,
el calostro es sustituido por una leche de transicién que se convierte
en madura hacia la tercera o cuarta semana.

Leche materna/leche de vaca. La leche constituye el alimento ideal
durante los primeros 4-6 meses. Las leches industriales se elaboran
a partir de la leche de vaca que necesita ser modificada para hacerla
similar a la humana. Existen férmulas de inicio (las que se emplean
durante los primeros 6 meses) y de continuacién (contienen mas cal-
cio, hierro y proteinas). La leche materna es mas digestiva y menos
alergénica. Su perfil nutricional es mas favorable; ademas, contiene
inmunoglobulinas y factores protectores frente a distintas infecciones.
El hierro de la leche materna, aunque escaso en cantidad, tiene una
mayor biodisponibilidad oral. La leche materna es mas rica en vitami-
nas en general (salvo en vitaminas B y K que son mas abundantes en
la leche de vaca).

Leche de vaca

Leche materna no modificada

Calorias 670 kcal/I 670 kcal/l
Proteinas + ++
Caseina 40% Caseina 80%

Seroproteinas 60% Seroproteinas 20%

Hidratos de carbono ++ (90% lactosa) +

Grasas Acidos grasos esenciales | Escasos acidos grasos
Acidos grasos cadena esenciales
larga insaturados Acidos grasos saturados
(LC-PUFA)

Minerales + +++

Relacion calcio/fésforo 2 1

Vitaminas +++ + (salvo vitamina B y K)

Hierro + (mayor ++

biodisponibilidad)

Tabla 3. Comparacion entre leche materna y leche de vaca

La leche de vaca presenta una composicion similar a la de formula. Tiene mayor
contenido proteico, y la relacion es caseina 80% y seroproteina 20% (B-globulina).

Se ha demostrado que la lactancia materna es un factor protector frente a
determinadas patologias (Tabla 4).

Los 4cidos grasos de cadena larga (LC-PUFA) que contiene la leche materna
han demostrado ser un importante componente de las membranas celu-
lares, especialmente en las células retinianas y en las neuronas. Debido a
esto, recientemente se han afiadido LC-PUFA a las formulas comerciales,
especialmente a las destinadas a los prematuros.
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Factor protector

Enterocolitis necrotizante

Displasia broncopulmonar

Retinopatia de la prematuridad

Sepsis neonatal

Infecciones respiratorias (neumonia, bronquiolitis), OMA, ITU y diarreas
infecciosas

Enfermedad inflamatoria intestinal (Ell), enfermedad celiaca

Asma, dermatitis atépica

Obesidad

Sindrome de muerte subita del lactante

Tabla 4. Patologias frente a las que protege la leche materna

Blecuerda

“Mi BaCa PaKa”

Sirve para recordar que la leche de vaca contiene mas Minerales, vita-

mina B, Calcio, Proteinas y vitamina K que la leche materna.

B. Contraindicaciones de la lactancia materna

Las contraindicaciones de la lactancia materna son:

Galactosemia.

Madre VIH (en paises desarrollados), ya que se ha demostrado la
transmision a través de la leche materna (MIR 12-13, 159).

Madre portadora del VHB, sélo hasta que el RN reciba la profilaxis ade-
cuada.

Infeccion materna por virus de la leucemia humana de células T (HTLV
tipo |y I1), salvo que se congele a -20 °C antes de su administracion.
Lesiones herpéticas activas en pezon o cerca de él (interrupcion de la
lactancia hasta que desaparezcan).

Infeccién materna por virus del Ebola.

Uso de drogas, farmacos incompatibles con la lactancia (p. ej., quimio-
terapia) y tratamiento con compuestos radioactivos.

Madres con brucelosis activa.

Madres con varicela desde 5 dias antes hasta 2 dias después del parto
(separacion fisica del lactante, pero se puede administrar la leche extraida).
Tuberculosis activa en madre hasta que reciba tratamiento durante al
menos 2 semanas (puede darse leche materna extraida).

No existe contraindicacién para administrar lactancia materna en un RN a
término cuya madre tiene IgM + CMV.

Alimentacion complementaria
(beikost o weaning)

La alimentacion complementaria se debe iniciar entre el cuarto y el sexto
mes en los lactantes no amamantados, y a partir del sexto mes si toman lac-
tancia materna, pues, a partir de esa edad, la leche no satisface las deman-
das metabdlicas en cuanto a vitaminas, minerales y hierro. La lactancia
materna exclusiva prolongada mas alld del sexto mes de vida se asocia con
el desarrollo de anemia ferropénica.

Los alimentos deben introducirse en pequefias cantidades de forma progre-
siva (MIR 17-18, 157). No existe una guia estricta para la introduccién de ali-
mentos, aunque se recomienda ofrecer de manera prioritaria alimentos ricos
en hierro y zinc. A continuacidn, se exponen algunas recomendaciones:

. A los 6 meses, la alimentacion complementaria debe suponer el 50%
del contenido energético de la dieta. El 50% restante ha de proceder
de la leche (si es posible, materna).

. Gluten. Hoy en dia, se desconoce cual es la mejor forma de introducir
el gluten para reducir el riesgo de enfermedad celiaca. La recomenda-
cién actual es introducir el gluten entre los 4-12 meses, idealmente
alrededor del sexto mes, y en pequefias cantidades al inicio.

. Alimentos potencialmente alergénicos. Actualmente, no hay evi-
dencia de que retrasar la introduccién de alimentos potencialmente
alergénicos mas alla de los 6 meses prevenga el desarrollo de alergia
a éstos. De esta forma, a falta de mas estudios que aclaren cudl es
la mejor estrategia para la prevencién de alergias, se recomienda el
seguimiento de las pautas de la OMS: mantenimiento de la lactancia
materna e introduccién progresiva de los distintos alimentos alrede-
dor del sexto mes (nunca antes del cuarto mes), de uno en uno, segun
las costumbres familiares, para diversificar la dieta del lactante y mejo-
rar su aporte nutricional.

. Verduras. Se introduciran en forma de puré, teniendo cuidado con
espinacas, acelgas, col y remolacha por el peligro de metahemoglobi-
nemia por su alto contenido en nitratos (es recomendable retrasar su
introduccion hacia el afio y consumir en el dia).

. Leche de vaca. No se introducira antes de los 12 meses de vida.

. Agua. Hasta la introduccién de la alimentacién complementaria, no
es necesario dar agua (bastard con el liquido administrado en forma
de leche).

. Zumos de fruta y fruta. Se desaconseja que el nifio duerma mientras
chupa intermitente de un biberdn con zumo de fruta, pues se produce la
destruccion precoz de los dientes (lo que se ha definido como “sindrome
del biberén”) (Figura 3). Es preferible el consumo de fruta entera en vez
de zumo.

o Frutos secos. No se recomiendan antes de los 5 afios, especialmente
en menores de 3 afios por el riesgo de broncoaspiracion.

En los Ultimos afios, se ha introducido un nuevo método de introduccion
gradual de la alimentacién complementaria denominado Baby Led Wea-
ning (BLW). Se ofrece al bebé la misma comida (sana) que al resto de la
familia, en trozos de alimentos de consistencia blanda y apropiados a su
desarrollo psicomotor (grandes al principio, posteriormente pequefios). El
bebé se alimenta por si solo desde el principio, al comienzo con las manos y
posteriormente con cubiertos.

Figura 3. Sindrome del biberdn (A) y caries dental (B) (destruccién del
diente por la produccién acida bacteriana tras el metabolismo de los
azucares que quedan adheridos al esmalte dental)
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El gluten puede introducirse entre el cuarto y el duodécimo mes, ideal-
mente alrededor del sexto, y en pequefias cantidades al inicio (se reco-
mienda introducirlo con lactancia materna).

Suplementos

En este sentido hay que referirse a:

Vitamina D. Actualmente se recomienda suplementacién con 400 Ul/dia
a todos los lactantes hasta el afio de vida. Ademas, se debe prestar
especial atencion a los nifios con mayor riesgo de déficit (nifios con
piel oscura, residentes en paises con baja exposicion solar, nifios con
inadecuada exposicion solar y obesos). El raquitismo es debido, princi-
palmente, a un déficit de vitamina D que conduce a la falta de minerali-
zacion de la matriz en las placas de crecimiento del hueso; se caracteriza
por niveles disminuidos de 25-hidroxicalciferol, y elevacién de la hor-
mona paratiroidea (PTH) y de la fosfatasa alcalina (FA), mientras que
fésforo y calcio pueden encontrarse normales o bajos (MIR 17-18, 158).
Hierro. Indicado en nifios de bajo peso (< 2.500 g). Se administra
desde las 2-6 semanas de vida hasta la introduccién de la alimentacién
complementaria.

Patologias relacionadas

Las dos principales son:

. Alteracion del transito. La alimentacion materna supone, en ocasio-
nes, hasta una deposicion por toma, siendo en la primera semana de
menor consistencia, sin que ello suponga patologia. La alimentacién
artificial produce heces mas compactas y de menor frecuencia, aun-
que lo contrario puede no suponer patologia. Aunque la mayoria de los
lactantes defeca 1-2 veces al dia, el hecho de hacerlo cada 36-48 horas
puede que no suponga patologia.

Cdlicos del lactante. Crisis de llanto paroxistico con encogimiento de
piernas y rubefaccion facial que se dan en menores de 3 meses. Son
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de predominio vespertino y nocturno, y pueden durar mas de 3 horas.
Suelen mejorar con la eliminacion de gases o con la deposicion. Entre
los episodios, el lactante permanece asintomatico y con buen estado
general. Es un cuadro benigno, autolimitado, de buena evolucién y
gue no tiene tratamiento especifico.

2.3. Malnutricidn, desnutricion
y obesidad

La malnutricién es el estado resultante de una dieta desequilibrada, tanto
por exceso como por defecto. En nuestro medio, lo mas frecuente es que
se trate de una malnutricion por exceso, siendo la obesidad infantil un pro-
blema emergente que constituye el motivo de consulta mas frecuente en
los servicios de Endocrinologia Infantil.

Desnutricion

Se suele hablar de desnutricién cuando se hace referencia a un sindrome
caracterizado por un balance nutritivo negativo. Es una de las principales
causas de morbimortalidad infantil en el mundo.

A. Etiologia

Se basa en:

Aporte deficitario (tipico de paises en vias de desarrollo).
Causas organicas:

Lesiones anatomicas o funcionales del tracto digestivo.
Metabolopatias.

Infecciones cronicas o de repeticion.

Enfermedades cronicas (cardiopatias, nefropatias...).

B. Fisiopatologia

En la actualidad se habla de malnutricion proteicocalérica (MPC) edematosa
(kwashiorkor) y MPC no edematosa (marasmo) (Figura 4).

« Pelo ralo y despigmentado (1)
« Letargia (2)

« Infecciones de repeticién (3)

« Pérdida masa muscular (4)

- Hepatomegalia (5)

« Edemas (6)

- Diarrea (7)

Vémitos
Anorexia

« Hipotermia

« 1.2 |rritabilidad — 2.° Apatia (1)

« Atrofia muscular (2)

+ Pérdida de turgencia cutanea (3)

+ Bradicardia (4)

+ Abdomen distendido a plano (5)

+ Hipertonia (6)

« 1.2 Estrefimiento (7)
2.0 Diarrea por inanicion

Figura 4. MPC edematosa y MPC no edematosa
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C. Clinica

Las manifestaciones clinicas son variables, dependiendo de si se trata de una
MPC edematosa secundaria a hipoalbuminemia o no edematosa.

D. Evaluacién del estado nutricional

Al estudiar el estado nutricional de un nifio, debe hacerse:

Anamnesis completa, que incluya aspectos sobre la historia dietética
del paciente.

Exploracion fisica, en la que se valoren los datos antropométricos como
peso, talla, perimetro cefalico, velocidad de crecimiento, indice de masa cor-
poral (IMC), pliegues cutaneos, perimetro del brazo, entre otros.

Pruebas de laboratorio. Hemograma, bioquimica, metabolismo del hierro,
acido fdlico, albumina, prealbimina, proteina transportadora del retinol...
También resultaran Utiles y su indicacién dependera de cada caso particular.

E. Tratamiento

El tratamiento se realiza en tres fases:

1.  Primera fase (24-48 horas). Rehidratacion.
2. Segunda fase (7-10 dias). Iniciar alimentacién.
3. Tercera fase. Dieta hipercalérica de recuperacion.

Estos pacientes son mas susceptibles de presentar infecciones, por lo que se
debe valorar la necesidad de antibioterapia.

Obesidad infantil

La obesidad infantil presenta una incidencia creciente cada afio. Es una
causa importante de morbilidad tanto a medio como a largo plazo. Actual-
mente, la obesidad estd aumentando en los paises de bajos ingresos y a
nivel mundial, y aparece vinculada con un mayor nimero de muertes que
la desnutricién.

Tan solo menos del 5% de las causas son enddgenas (MIR 12-13, 157).
Entre estas causas, se encuentran las lesiones hipotaldmicas, sindromes
complejos (como el sindrome de Prader-Willi) o causas genéticas.

B. Diagnéstico

Son muy importantes la historia clinica y la exploracién fisica. Debe interro-
garse acerca de costumbres dietéticas (ingesta de bebidas carbonatadas
0 zumos industriales, escaso consumo de frutas y verduras, ingesta de
fritos, picar entre horas, no desayunar...) y habitos de vida (horas delante
de la television...). Se considera un factor de riesgo el bajo nivel socioeco-
némico.

Se deben realizar pruebas complementarias con el fin de descartar causas
enddgenas o complicaciones de la obesidad (hormonas tiroideas, perfil lipi-
dico, glucemia en ayunas y HbAlc, edad dsea).

Ademds, en los nifios con sospecha de intolerancia a los hidratos de carbono
o con antecedentes familiares de diabetes, es recomendable realizar una
sobrecarga oral de glucosa.

C. Tratamiento

El tratamiento incluye:

. Medidas dietéticas. Hacer cinco comidas diarias, sin picar entre
horas y comiendo despacio. Sustituir fritos, refrescos, zumos
industriales, grasas saturadas, etc., por legumbres, frutas y ver-
duras.

Ejercicio. Se recomienda realizar, al menos, 30 minutos diarios de
ejercicio aerdbico.

Farmacos. Metformina. Sélo en casos de insulinorresistencia aso-
ciada a la obesidad en mayores de 10 afios.

Cirugia. Muy poco empleada en Pediatria.

La OMS establece las siguientes definicio-
nes:
. Nifios menores de 5 afios:

- Sobrepeso: IMC > 2 DS.
- Obesidad: IMC > 3 DS.
Nifios de 5-19 afios:

- Sobrepeso: IMC > 1 DS.

- Obesidad: IMC > 2 DS.

(edema de papila)

En términos generales, se entiende
sobrepeso con IMC > p85 y obesidad
> p97. En los nifios, la definicion de sin-
drome metabdlico es muy controvertida
y sélo puede aplicarse en mayores de 10

afios.

A. EflOlOgiO Higado graso
La causa mds frecuente de obesidad
es el desequilibrio entre la ingesta y el
gasto energético; es decir, un exceso de
aporte de grasas, azucares refinados y
proteinas en la dieta, ligado al sedenta-

Hipertensién intracraneal benigna

Acantosis nigricans
(resistencia a la insulina)

HTA.
Arterioesclerosis

Epifisiolisis
de cabeza femoral

rismo de la sociedad actual (Figura 5).

Figura 5. Complicaciones secundarias a la obesidad infantil



2.4. Deshidrataciones

Se habla de deshidratacion cuando existe una situacién en la que el nifio
presenta un balance hidrosalino negativo. Los RN y los lactantes son
los pacientes con mayor tendencia a presentar alteraciones hidroelec-
troliticas, ya que proporcionalmente tienen mas agua corporal, mayor
superficie corporal y una menor capacidad para regular la concentra-
cion de la orina.

Blecuerda

Valores de laboratorio normales:

pH 7,35-7,45
pCo, 35-45
Bicarbonato 21-30
Exceso de bases 0+2
Sodio 135-145
Potasio 3,5-5
Calcio 8,5-10,5
Causas

Las causas de deshidratacion son:

J Aporte insuficiente o inadecuado de liquidos (p. ej., férmulas lacteas
hipertdnicas por mala preparacion de los biberones).

. Pérdidas aumentadas:

- Digestivas: diarrea, vomitos... La causa mas frecuente de des-
hidratacion en nuestro medio es la gastroenteritis aguda,
debida en la mayoria de los casos a infecciones virales (Rota-
virus).

- Renales: poliuria, diabetes insipida, hiperplasia suprarrenal con-
génita...

- Cutaneas: fibrosis quistica, quemaduras.

- Respiratorias: polipnea.

Tipos

Los tipos de deshidratacion son (Tabla 5):

. Deshidratacion isoténica. Forma mas frecuente de deshidrata-
cidn en los paises desarrollados. Se afecta el espacio extracelular,
por lo que desde el punto de vista clinico, existe signo del pliegue
(Figura 6), las mucosas estan secas, la fontanela algo deprimiday,
por afectacién del espacio vascular, puede presentar hipotension
y oliguria.

. Deshidratacién hipotdnica (hiponatrémica o hipoosmolar). Se afecta
fundamentalmente el espacio extracelular, de forma mas importante
que en el caso anterior, por lo que los sintomas son similares, aunque
de mayor gravedad.

. Deshidratacidon hiperténica (hipernatrémica o hiperosomolar). Es
la mas peligrosa. Se afecta fundamentalmente el compartimento
intracelular. Las mucosas estan mas secas, aparece sed intensa y
fiebre. Son mas caracteristicos los signos de afectacién neurold-
gica: agitacion, irritabilidad e hipertonia. Como el espacio extrace-
lular esta relativamente protegido, el signo del pliegue es menos
|lamativo.
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Isotonica Hipotodnica Hipertdnica

Pérdida Agua = solutos Solutos > agua Agua > solutos
Osmolaridad | 285 mOsm/I <270 mOsm/I > 300 mOsm/I
Na 130-150 mEq/! < 130 mEg/! > 150 mEqg/!
Clinica Mucosas secas Mucosas secas + Mucosas secas ++

Pliegue + Pliegue ++ Sed, fiebre

Fontanela Fontanela Neurolégico

deprimida deprimida + (hemorragia

Hipotension Hipotension + subdural)

Oliguria Oliguria +

Convulsiones

Tabla 5. Tipos de deshidratacion

Em

Figura 6. (A) Nifa deshidratada, ojos hundidos, palidez, letargia.
(B) Tras la rehidratacion

Ademas de valorar el sodio, también es importante saber interpretar el
equilibrio acido-base. El pH normal oscila entre 7,35-7,45. Hay acidosis si
el pH es inferior a 7,35 y alcalosis si el pH es superior a 7,45. Para conocer
cual es el origen de la alteracién, hay que fijarse en el bicarbonato y la

. Acidosis metabdlica si pH < 7,35 con bicarbonato bajo.
J Alcalosis metabdlica si pH > 7,45 con bicarbonato alto.
J Acidosis respiratoria si pH < 7,35 con PCO, alta.

. Alcalosis respiratoria si pH > 7,45 con PCO, baja.

La compensacion de un trastorno metabdlico se hace con el pulmon. Si el
nifio tiene una alcalosis metabdlica, hipoventilara por lo que el CO, aumen-
tard.

Los trastornos respiratorios se compensan con el rifién. Si hay acidosis res-
piratoria los rifiones eliminan H* y retienen bicarbonato, por lo que éste
sube. En caso de alcalosis respiratoria, los rifiones retienen H* y eliminan
bicarbonato, por lo que éste baja.

Grados

El grado de deshidratacion se corresponde con el porcentaje de peso
corporal que se ha perdido, pues se asume que una pérdida aguda de
peso corresponde a agua y electrélitos y no a masa corporal. En oca-
siones, no se dispone del dato de peso previo, por lo que es necesario
recurrir a signos clinicos que, de forma indirecta, permiten estimar el
grado de deshidratacién. Se puede clasificar clinicamente en tres grados
(Tabla 6).

Leve Moderada Grave
Lactantes < 5% 5-10% > 10%
‘ Nifios mayores < 3% 3-7% > 7%

Tabla 6. Grados de deshidratacion en funcién del porcentaje de pérdida de peso
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Tratamiento

Una vez detectado y valorado el grado de deshidratacién, éste debe ser
corregido considerando que al paciente se le han de aportar:

Los liquidos y los electrélitos que ha perdido — déficit.

Los que necesita para su metabolismo basal — necesidades basales.
Los gue puede continuar perdiendo — pérdidas mantenidas.

En un nifio deshidratado, la mejor forma de valorar la respuesta al trata-
miento es midiendo la diuresis, que aumentard progresivamente conforme
se restaure el déficit hidrico.

La tendencia actual es emplear, en la medida de lo posible, la rehidrata-
cién via oral, por ser mas adecuada vy fisioldgica, reservando la intravenosa
para cuando la oral esté contraindicada (deshidratacion grave, inestabilidad
hemodindmica, ileo paralitico o abdomen potencialmente quirurgico, tras-
torno de consciencia o fracaso de la rehidratacion oral).

Rehidratacion oral. En los paises desarrollados, se emplean solucio-
nes hiposddicas (Na 60 mEg/!) (MIR 13-14, 180).

Rehidratacion intravenosa. En los pacientes con deshidratacién mode-
rada en la que ha fracasado la rehidratacion oral, o grave, se utilizard un
suero fisioldgico con glucosa. Posteriormente, el tipo de deshidratacion
marcara el tipo de fluido a utilizar y la rapidez de su administracion.

Blecuerda

En las deshidrataciones no isotdnicas la rehidratacion se ha de hacer
lentamente, por el riesgo de:

e Mielindlisis central pontina si se corrige rapido una deshidratacion
hipotdnica. Se debe reponer en 24 horas.

Edema cerebral si se corrige rapido una deshidratacién hipertdnica.
Se debe reponer en 48-72 horas.

2.5. Talla baja

Se considera talla baja cuando el nifio se encuentra por debajo de-2 DS
o menos del p3 para su edad y sexo (afecta al 3% de la poblacién). Los
datos que hay que tener en cuenta al evaluar una talla baja son la velocidad
de crecimiento, la talla de los padres y el desarrollo puberal (estadios de
Tanner). La velocidad de crecimiento es el marcador mas sensible para la
deteccidn precoz de patologias del crecimiento (MIR 09-10, 166). Se consi-
dera hipocrecimiento cuando la velocidad de crecimiento es menor al p25
0—1 DS de manera continuada.

Se puede clasificar en dos grandes grupos:

Variantes de la normalidad o talla baja idiopatica (80% del total):
- Talla baja familiar.

- Retraso constitucional del crecimiento y del desarrollo.
Patoldgicos:

- Armanicos (proporciones corporales normales):

> Prenatal. CIR (cromosomopatias, toxicos, infecciones con-
natales...).
> Posnatal. Enfermedades sistémicas cronicas, enfermedad

celiaca, desnutricion, alteraciones metabdlicas y endocrinas
(déficit de GH, hipotiroidismo, Cushing, pseudohipoparatiroi-
dismo...). En el déficit de GH congénito el crecimiento prena-
tal es normal, ya que intrautero, la hormona mas implicada
en el crecimiento es la insulina.

- Disarmonicos (desproporcién de segmentos corporales). Displa-
sias Oseas, raquitismo, cromosomopatias (Turner), otros sindro-
mes (MIR 16-17, 179).

Dentro del estudio de talla baja, se suele solicitar:

Analitica de sangre: hemograma, bioquimica, gasometria, marcadores
de celiaquia, hormonas tiroideas e IGF1 e IGBP3.

Edad osea.

Cariotipo en algunos casos.

Talla baja familiar

Esla causa mas frecuente de talla baja. La talla del RN es algo inferior a la
mediadelapoblacidongeneral. Existe historiafamiliardetallabaja.Lacurva
de crecimiento es igual o inferior al p3, discurriendo de forma paralela.
La pubertad se produce a la edad habitual, pero el estiron puberal es
igual o inferior a la media. La talla adulta final es baja, pero dentro de
los limites de lo esperado para su talla genética. Todas las pruebas de
laboratorio son normales y no existe discordancia entre la edad dsea y
la cronoldgica.

Biecuerda

Se define talla baja a la que estd por debajo del percentil 3 segin la
poblacién de referencia.

Retraso constitucional del crecimiento
y del desarrollo

La talla y el peso son normales al nacimiento y durante el primer afio de
vida. Entre este momento y hasta los 2-3 afios, el crecimiento sufre una
desaceleracién transitoria, quedando la talla y el peso en el p3 o por debajo.
A partir de entonces, vuelven a recuperar una velocidad de crecimiento
normal para su edad (aproximadamente 5 cm/afio). Tipicamente, la edad
Osea esta levemente retrasada con respecto a la cronoldgica; este retraso
se inicia en el periodo de desaceleracidn transitoria del crecimiento (MIR
16-17,176).

Generalmente, existe una historia familiar de talla baja durante la infancia y
de retraso de la pubertad. El prondstico de talla para estos nifios es bueno
pudiendo alcanzar los valores de la normalidad en el 80-90% de los casos
(Figura 7 y Tabla 7).
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Figura 7. Patrones de crecimiento



Talla Retraso constitucional

baja familiar del crecimiento
Talla RN Menor de la normal Normal
Velocidad Normal Menor de lo normal,
de crecimiento luego normal
Antecedentes familiares | De talla baja De pubertad retrasada
Edad 6sea Igual a edad cronoldgica Retrasada respecto

ala edad cronolégica

Talla final Disminuida Normal

Tabla 7. Talla baja familiar frente a retraso constitucional del crecimiento

reguntas

R

MIR 18-19, 177

02. Desarrollo y nutricion | PD

dtlas de
imagen

MIR 17-18, 157, 158

MIR 16-17,176, 179

MIR 14-15, 171

MIR 13-14, 175,176, 180
MIR 12-13, 157, 159

MIR 10-11, 152

MIR 09-10, 166

deas

Kelave

Los valores antropométricos normales al nacimiento son los siguientes:
peso 2.500-4.000 g, talla 50 cm y perimetro cefélico 35 cm.

El desarrollo psicomotor sigue una direccion cefalocaudal: el sostén ce-
falico se inicia a los 3 meses, la sedestacion a los 6 meses, la marcha a
los 12-15 meses y la carrera a los 18 meses. Con respecto a los reflejos
arcaicos, el reflejo de marcha automética desaparece a los 2-3 meses y el
de Moro a los 6 meses.

La leche materna contiene menos fenilalanina, menos proteinas, menos
vitaminas B y K, menos sales minerales y menos calcio que la leche de
vaca. La administracion de leche materna se ha de hacer a demanda. La
lactancia materna exclusiva prolongada mas alla del sexto mes se asocia
con el desarrollo de anemia ferropénica. Segun la legislacion vigente en
la actualidad, las formulas artificiales de continuacién deben estar en-
riquecidas con hierro. Los cereales con gluten no han de introducirse
antes del cuarto mes ni mas tarde de los 12 meses. Todos los menores
de 1 afo deben estar suplementados con vitamina D.

El Baby Led Weaning es un nuevo método de introduccién gradual de
la alimentacién complementaria, en el cual es el bebé quien dirige el
proceso desde el inicio.

La obesidad es el tipo de malnutricidon mas frecuente en nuestro medio,
considerandose tal cuando el IMC es superior al p97 para la edad.

La causa mas frecuente de deshidratacion en nuestro medio es la gas-
troenteritis. Existen tres tipos de deshidratacion: hiponatrémica, isona-
trémica e hipernatrémica, en funcion del valor de sodio (normal: 135-145
mEg/l). Una vez caracterizada la deshidratacion, lo siguiente es valorar el

4

pH del paciente. El pH normal oscila entre 7,35-7,45. Habré acidosis si el
pH es inferior a 7,35 y alcalosis si el pH es superior a 7,45. Tras consultar
el pH se debe valorar el bicarbonato (valores normales: 21-30 mEg/I).
Si el bicarbonato estd bajo y el paciente tiene una acidosis, el origen
de ésta serd metabolico; de igual modo, si el bicarbonato estuviese alto
y el paciente padeciera una alcalosis, el origen de la misma serfa me-
tabdlico. La compensacion de un trastorno metabdlico se hace con el
pulmaon. Si el paciente tiene una acidosis metabdlica, hiperventilara para
compensarla, por lo que el CO, disminuira; de forma inversa, si el nifio
tiene una alcalosis metabdlica, el pulmén hipoventilara, por lo que el
CO, aumentara.

La mejor via de rehidratacion, siempre que se pueda, es la oral, mediante
administracion de suero oral hiposédico. En el proceso de rehidratacion, se
administraran las necesidades basales, el déficit estimado y lo que pueda
sequir perdiendo (pérdidas mantenidas). Cuando se rehidrata al paciente,
el primer pardmetro que se remonta es la diuresis; cuando la rehidratacion
se ha culminado, se recupera el peso de partida.

Se define como talla baja aquella que esta por debajo del p3 0 en -2 DS
con respecto a la poblacién de referencia. La velocidad de crecimiento
es el pardmetro mas sensible para la deteccién de un crecimiento pa-
tologico. La talla baja familiar (en la que la edad désea coincide con la
cronologica) es la forma mas frecuente de talla baja. El retraso constitu-
cional del crecimiento y del desarrollo (con edad 6sea levemente retra-
sada respecto a la edad cronoldgica) es la segunda causa mds frecuente;
dado que el estirdn puberal esté diferido en este caso, la talla final puede
acercarse a valores normales.
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asos

Iinicos

Una nifia de 10 afios de edad acude para valoracién de un posible hipocreci-
miento. Su talla actual se encuentra en el percentil 10 de la poblacién general.
Su talla genética esta situada en el percentil 15 de la poblacion de referencia. Su
desarrollo sexual corresponde a una pubarquia 1y a una telarquia 1 de Tanner.
Su edad dsea es de 9 afios. La velocidad de crecimiento del ultimo afio ha sido
de 5 cm/afio. ¢ Qué situacion cree usted que presenta la nifia?

1
2
3
4

) Crecimiento normal.

) Hipocrecimiento por deficiencia de la hormona del crecimiento.
) Hipocrecimiento por una enfermedad celiaca.

) Hipocrecimiento por un sindrome de Turner.

RC: 1

Un lactante de 5 meses presenta deshidratacidn con los siguientes datos ana-
liticos en sangre: Na: 142 mEq/l; K: 4,5 mEq/l; Cl: 115 mEq/I; pH: 7,25; HCO;:
15 mEq/l; PaCO,: 28 mEq/I. El diagndstico preciso es una deshidratacién:

1
2
3
4

) Isonatrémica aislada.

) Hipernatrémica aislada.

) Isonatrémica con alcalosis metabdlica.
) Isonatrémica con acidosis metabdlica.
RC: 4

Nifia de 13 afios que acude a su consulta de Endocrinologia tras reciente
diagndstico de tiroiditis de Hashimoto. La madre de la paciente le comen-
ta ademas que su hija es la mas bajita de la clase y que “no ha pegado
el estirén”. A la exploracidn, usted encuentra que la paciente presenta un
fenotipo peculiar, destacando un cuello alado, edema de extremidades y
genu valgo. El estadio de Tanner es de 1. Ante la patologia que sospecha,
la actitud inicial sera:

[EnN

Extraccion de analitica sanguinea completa, cariotipo y estudio de edad

Osea.

N

Extraccion de analitica sanguinea con hormonas tiroideas y derivacién a

Traumatologia.

w

Administraciéon de analogos de GnRH y revision en 6 meses.

&

Extraccion de analitica sanguinea para estudio de funcion tiroidea de la
paciente y su madre.

RC: 1

Un nifo de 7 meses deshidratado, con vdmitos, diarrea y fiebre presenta la
siguiente analitica: Hb: 11,6 g/dl; Hto: 39%; leucocitos: 14.900/mm? (neu-
tréfilos: 63%; linfocitos: 30%; monocitos: 7%); plaquetas: 322.000/mm?3; os-
molaridad: 295 mOs/I; Na: 137 mEq/l; K: 5,6 mEq/l; Ca iénico: 1,2 mmol/I;
pH: 7,20; PCO,: 25 mmHg; HCO,: 11 mEq/l; EB: -19 mEq/l; lactato:
5,3 mmol/l; creatinina: 0,42 mg/dl. ¢ Cual es la valoracion metabdlica de esta
deshidratacion?

1)
2)
3)

)

4) Deshidratacion hipertdnica con acidosis metabdlica.

Deshidratacion isotonica con acidosis mixta.
Deshidratacion hipotdnica con acidosis metabdlica.
Deshidratacion isotonica con acidosis metabalica.

RC:3

Lactante varén de 6 meses que acude a Urgencias con cuadro de 3 dias de
evolucién de siete deposiciones liquidas diarias sin productos patoldgicos.
No ha tenido vémitos. A la exploracidn, mucosas algo secas, ojeroso, diu-
resis conservada. ¢Cual cree usted que es la primera opcidn terapéutica a
realizar con este paciente?

1) Alta a domicilio con indicaciones higienicodietéticas.

2) Ingreso en planta de Pediatria para rehidratacién intravenosa lenta dada
su corta edad.

3) Inicio de rehidratacion oral con solucion de rehidratacion hiposddica y
si tolera adecuadamente, valorar alta a domicilio segin estado de hi-
dratacion.

4) Extraccion de analitica sanguinea completa y coprocultivo y valorar pos-
teriormente tratamiento segun resultados.

RC: 3




Blecuerda

Palabras clave en el MIR:

Via aérea superior — estridor INSpiratorio
Via aérea inferior — estridor ESPiratorio
Traquea — estridor INSpiratorio/ESPiratorio

3.71. Estridor congénito
(laringomalacia y traqueomalacia)

La laringomalacia se define como una inmadurez en mayor o menor grado
de la epiglotis, que supone una flacidez de las estructuras que colapsan a
nivel supraglético en la inspiracién, produciendo un tipico estridor inspi-
ratorio. Esta misma situacion se puede producir a nivel traqueal, con una
debilidad de las paredes que pueden colapsar en inspiracion o espiracion y
producir un tipico estridor bifasico. Estas son las causas mas frecuentes de
estridor congénito.

Manifestaciones clinicas

La principal manifestacidn es el estridor con tono alto, inspiratorio en el caso
de la laringomalacia y acompafiado de sibilancias o ruidos espiratorios en el
caso de presentar traqueomalacia. Suele estar presente desde los primeros
dias o semanas de vida. Habitualmente se escucha, sobre todo, cuando el
nifio estd en decubito supino, llorando o haciendo esfuerzos. Generalmente
es leve y va desapareciendo con el paso del tiempo. Algunos pacientes aso-
cian dificultad respiratoria importante.

Diagnostico

Normalmente el diagndstico es clinico, no siendo precisas pruebas diag-
nésticas complementarias salvo que sea un estridor importante, continuo o
con datos de dificultad respiratoria, en cuyo caso el diagndstico se hace por
laringoscopia directa o por fibroendoscopia.

Es importante realizar un diagnéstico diferencial con malformaciones de la
via aérea, malformaciones vasculares, bocio...

Tratamiento

En mas del 80% de los casos el proceso se resuelve espontdneamente y no
precisa tratamiento especifico.

Patologia respiratoria
pedidtrica

ORIENTACION MIR

La patologfa respiratoria es el motivo de consulta més frecuente en pediatrfa. s importante
saber diferenciar la clinica de cada cuadro y conocer mds profundamente la bronquiolitis,

la laringitis y la tos ferina, por ser altamente frecuentes. Respecto a la fibrosis quistica,

es importante saber como sospecharla y diagnosticarla.

Sélo si produce dificultad respiratoria significativa requiere tratamiento qui-
rdrgico o instrumental (stent).

3.2. Laringitis

La laringitis es un cuadro de obstruccién de la via aérea superior carac-
terizado por la presencia de tos perruna o metalica, afonia, estridor ins-
piratorio y dificultad respiratoria. También conocido cldsicamente como
crup, este cuadro puede dividirse en laringitis virica o aguda y laringi-
tis espasmaddica o estridulosa. Desde el punto de vista practico, no hay
diferencias a efectos de tratamiento entre ambas laringitis, que afectan
principalmente a nifios con edades comprendidas entre 3 meses y 5 afios.

Laringitis virica o aguda

Etiologia. Estd causada por virus parainfluenzae (sobre todo el 1, que
supone el 75% de los casos), virus influenza Ay B, virus respiratorio sincitial
(VRS), adenovirus y rinovirus. La etiologia bacteriana es poco frecuente,
aunque algunos casos se han relacionado con Mycoplasma pneumoniae.
Tiene predominio estacional, produciéndose la mayoria de las veces
en otofio (parainfluenza) e invierno.
Clinica. Se presenta como un cuadro de catarro de vias altas de 2-3 dias
de evolucidn, apareciendo posteriormente de forma progresiva la cli-
nica cldsica de la laringitis con tos perruna/metalica, afonia, estridor
de predominio inspiratorio y dificultad respiratoria variable, cuadro
que empeora claramente por la noche y con el llanto o la agitacion. Es
posible que se acomparie de fiebre.

Tratamiento:

- Oxigenoterapia. Si presenta hipoxemia o dificultad respiratoria
marcada.

- Corticoides. La dexametasona (v.0./i.m./i.v.) constituye el tra-
tamiento de eleccidn, preferentemente por via oral para evi-
tar la agitacién del nifio. La budesonida nebulizada puede ser
util en un paciente sin tolerancia oral.

- Adrenalina nebulizada. Se administra junto con la dexameta-
sona en procesos moderados-graves. Su efecto es inmediato
y dura aproximadamente 2 horas, pudiendo presentar “efecto
rebote”, por lo que se debe dejar al paciente en observacion tras
la administracién.

- Heliox. Gas medicinal formado por oxigeno y helio. Puede ser
util en el manejo de las laringitis graves.

- Intubacion y ventilacion mecanica. En casos de gravedad y falta
de respuesta.

- Ambiente hiimedo y frio. Se usa empiricamente (su utilidad no
estd avalada por ensayos clinicos).
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Laringitis espasmaodica o estridulosa

La laringitis espasmddica es una hiperreactividad laringea ante estimulos
inespecificos:

. Etiologia. Se desconoce, si bien en ella pueden participar diversos fac-
tores, entre los que cabe citar el estrés, la atopia, el reflujo gastroe-
sofagico (RGE) y el antecedente de laringitis virica. Tiene predominio
familiar y es mas frecuente en nifios entre 2-6 afios.

Clinica. Tiene un debut brusco y nocturno. El nifio se despierta agitado,
con tos metdlica, estridor inspiratorio y dificultad respiratoria. No suele
haber fiebre. Al dia siguiente, habitualmente, el paciente muestra mejo-
ria, aunque el proceso puede ser recurrente.

Tratamiento. Se utiliza el mismo tratamiento ya expuesto en el caso
de la laringitis virica.

3.3. Epiglotitis aguda

Etiologia y epidemiologia

La etiologia y la epidemiologia de esta enfermedad han cambiado enor-
memente tras la instauraciéon de la vacuna conjugada contra Haemophilus
influenzae tipo B (Hib), que era el patégeno causante de la mayor parte de
los cuadros. Actualmente, la incidencia global de la enfermedad ha dis-
minuido drasticamente. La epiglotitis por otros gérmenes (Streptococcus
pyogenes, Streptococcus pneumoniae y Staphylococcus aureus) es poco fre-
cuente y mas benigna. Sin embargo, no debe olvidarse H. influenzae tipo B
en aquellos pacientes no vacunados o con pauta incorrecta de vacunacion.
Afecta a nifios entre 2-6 afios, con una incidencia maxima entre los 2-3 afios.

Blecuerda

H. influenzae tipo B, agente clasico de la epiglotitis aguda, ha sido
desplazado en la actualidad por otros patégenos, como S. pyogenes,
S. pneumoniae y S. aureus.

Clinica

Comienza con fiebre alta; el nifio presenta mal estado general, babeo,
dificultad respiratoria y estridor inspiratorio. Empeora con el llanto y con
el decubito supino, haciendo que el nifio permanezca en “posicion de tri-
pode” (Figura 1), es decir, sentado con el cuello en hiperextension, la boca
abierta con protrusién de la lengua y

babeo. No suele existir tos, ni afonia
y el estridor no es tan llamativo como
en las laringitis. Los nifios de mayor
edad pueden quejarse previamente de
disfagia y de dolor de garganta. Es posi-
ble que la evolucién hacia una situa-
cion de shock sea réapida, con palidez,
cianosis, alteracion de la consciencia y
muerte.

Diagnostico

Ante la sospecha de una epiglotitis es

. Figura 1. Posicién de tripode
necesario:

Evitar la manipulacion de la cavidad oral y de la faringe. El nifio debe
permanecer en una postura comoda en presencia de los padres, ya
que el llanto y la posicion de decubito supino favorecen la obstrucciéon
de la via aérea. Por el mismo motivo, deben evitarse canalizaciones de
via y realizaciéon de analitica en el primer momento.

Realizar un examen laringeo en quiréfano y, si se confirma el diagnds-
tico (mediante visualizacion de una epiglotis grande, hinchada, de color
“rojo cereza”, Figura 2), se procederd a la intubacién para asegurar la
via aérea.

Se puede hacer, en casos de sospecha leve, una radiografia lateral de
faringe, en la que se visualizara tumefaccién del espacio supraglético
o “signo del dedo pulgar” (Figura 3).

En la analitica aparece leucocitosis con neutrofilia y elevacién de
reactantes de fase aguda. El hemocultivo tiene una rentabilidad muy
alta.

Figura 2. Color “rojo cereza” caracteristico de la epiglotitis

Figura 3. Epiglotitis



Tratamiento

En el tratamiento es necesario:
. Asegurar una via aérea permeable mediante intubacién en condicio-
nes de seguridad (quiréfano, UCI).

Antibidticos: cefalosporina 3.2 (ceftriaxona o cefotaxima) + vancomicina.
Pronostico

La epiglotitis no tratada presenta una mortalidad de hasta el 25%, pero si se
hace un diagndstico y un tratamiento adecuados en las primeras fases de la
enfermedad, el prondstico es excelente.

3.4. Traqueitis bacteriana

Etiologia. El principal agente etioldgico es S. aureus, aunque existen

otros como Moraxella o Haemophilus influenzae.

Clinica. Es un cuadro que comparte caracteristicas con la laringitis y la

epiglotitis. Habitualmente, tras un cuadro de infeccidn respiratoria de

las vias altas, se produce un empeoramiento progresivo, con fiebre,

dificultad respiratoria de intensidad creciente y aparicion de estridor

mixto al afectarse la trdquea (inspiratorio y espiratorio).

Diagnéstico. Es esencialmente clinico. Dependiendo de la gravedad, se

debe proceder de forma similar a como se hace en la epiglotitis, con aisla-

miento precoz de via aérea y exploracion en quiréfano. En el hemograma

se observa leucocitosis con desviacion izquierda y elevacién de reactantes

de fase aguda.

Tratamiento:

- Hospitalizacién del nifio.

- Oxigenoterapia a demanda.

- Antibidticos: cefalosporina 3.2 (cefotaxima o ceftriaxona) + van-
comicina.

- Intubacidn, si aparece gran dificultad respiratoria.

Blecuerda

El estridor inspiratorio es tipico de la afectacion de la laringe y el es-
tridor mixto (inspiratorio y espiratorio) lo es de la afectacion de la
traquea.

La Tabla 1y la Figura 4 resumen las diferentes entidades comentadas en
los apartados anteriores.

Laringitis espasmodica

Laringitis virica

03. Patologia respiratoria pediatrica | PD

Estridor inspiratorio | s Cualquier edad con cuadro
de inicio toxico y disnea progresiva
en periodo neonatal por pseudomembranas
Laringomalacia Crup diftérico (rarisimo)
Nifio con disnea (Descartado cuerpo extraio)
i Mas raro y grave
Mas frecuente y leve =
- 2 a5anos
Menor de 3 afios L5 Dramatica instauracion

Cuadro progresivo
de disnea, disfonia,
tos perruna y estridor
inspiratorio

|

Laringitis aguda

de estridor inspiratorio.
Sentado y babeando.
Sensacion de gravedad,
odinofagia, “voz de patata caliente”

:

Epiglotis “rojo cereza”
(no tocar, posible espasmo).

Virus parainfluenzae 1 Rx. lateral confirma

Tranquilizar, corticoides,
valorar adrenalina;
es raro intubar

Epiglotitis aguda

Cefalosporina 3.2 i.v.
+ vancomicina
Hasta 2/3 se intuban

Crisis nocturna de espasmo
laringeo sin fiebre; recurrente

Laringitis estridulosa

Figura 4. Patologia de via aérea superior

3.5. Bronquiolitis aguda

La bronquiolitis se define como el primer episodio de dificultad respiratoria
con sibilancias, de causa infecciosa, en un nifio de menos de 2 afios (bron-
quiolitis aguda tipica). El segundo o ulteriores episodios de hipereactividad
de la via aérea constituyen cuadros distintos denominados sibilantes recu-
rrentes o broncoespasmos de repeticién. La bronquiolitis es la causa mas
frecuente de hospitalizacién en menores de 1 afio.

Etiologia

El virus respiratorio sincitial (VRS) es el agente causal que presenta mayor
incidencia (60-80%). El resto de casos lo provocan otros agentes, como rino-
virus, metapneumovirus, adenovirus, parainfluenzae, influenzae y bocavi-
rus, entre otros.

Epiglotitis aguda Traqueitis bacteriana

Etiologia Multifactorial/desconocido Virus parainfluenzae 1 Cocos grampositivos S.aureus
(el mas frecuente)
Antecedentes No hay (a veces RGE) Catarro vias altas - Catarro vias altas
Clinica Espasmo laringeo recortado Fiebre, tos perruna, disfonia, Fiebre alta + babeo + disfagia Fiebre alta + tos + estridor mixto
(generalmente nocturno) disnea alta, estridor inspiratorio + disnea + cabeza extendida
No fiebre
Duracién 1-2 noches Dias-semanas Fulminante Dias-semanas
Tratamiento Ambiente tranquilo Asegurar via aérea + oxigeno Oxigeno
Corticoides Antibidtico iv. Valorar intubacion
Adrenalina nebulizada Tratamiento en UC| Antibiotico iv.

Tabla 1. Diagnéstico diferencial de patologias con afectacion de via aérea superior
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Epidemiologia

La fuente de infeccidn suele ser familiar. En nifios mayores y en adultos oca-
siona cuadros pseudogripales y bronconeumonias (no hay portador sano
del VRS). La transmisidon se produce por via respiratoria, pero también es
posible mediante fomites. Cursa en brotes epidémicos que se inician habi-
tualmente en el mes de octubre y finalizan en marzo (MIR 14-15, 225).

Fisiopatologia

Durante una infeccién por VRS tiene lugar una obstruccién bronquiolar cau-
sada por edema, acimulo de moco y detritus celulares, con lo que dismi-
nuye el radio de la via aérea, con el subsiguiente aumento de la resistencia
al paso de aire. Esta obstruccion bronquiolar provocard atrapamiento aéreo
a través de un mecanismo valvular; y, en casos de obstruccién completa,
apareceran atelectasias. Todo ello alterara el cociente ventilacidon-perfusion
con el desarrollo de una hipoxemia progresiva. Los niveles de PCO, se man-
tendrdn en un rango normal, e incluso bajo, debido a la polipnea asociada,
pero cuando el nifio se agote y disminuya su frecuencia respiratoria, se
desarrollara una hipercapnia progresiva.

Manifestaciones clinicas

El cuadro tipico es el de un lactante con catarro de vias altas en las
24-72 horas previas, que comienza con dificultad respiratoria progresiva,
tos seca, febricula o fiebre y rechazo de las tomas. En la exploracion, el
paciente esta taquipneico con signos de dificultad respiratoria (aleteo
nasal, retracciones subcostales, intercostales, supraclaviculares o supraes-
ternales). En la auscultacion, es posible objetivar espiracién alargada, sibi-
lancias espiratorias, roncus, subcrepitantes dispersos e hipoventilacién
(Figura 5).

Figura 5. Distrés respiratorio en bronquiolitis

Blecuerda

El dato mas tipico en la exploracion de un paciente con bronquiolitis
son las sibilancias.

Diagnostico

El diagnostico es clinico, por lo que no son necesarias pruebas complemen-
tarias para establecer el diagnostico, aunque si para valorar la gravedad, la
aparicién de complicaciones o para la realizacion de un diagndstico diferen-
cial en aquellos casos que no evolucionen segln lo esperado.

. Radiografia de térax (se observara hiperinsuflacién y areas dispersas
de condensacidn/atelectasias). Indicada sélo en caso de dudas diag-
nésticas, enfermedad previa cardiolégica, pacientes inmunodeprimi-
dos o empeoramientos bruscos (Figura 6).

. Deteccion de antigenos virales en secreciones respiratorias para el
diagndstico etioldgico. Se puede realizar en los pacientes que precisan
ingreso hospitalario aungue las medidas de aislamiento deberian ser
las mismas independientemente del virus causal.

. Gasometria. Permite valorar la gravedad del proceso, realizdindola en
casos de importante dificultad respiratoria, somnolencia o hipoxemia
mantenida.

Figura 6. Bronquiolitis: radiografia de térax

Diagnostico diferencial

Se debe realizar diagndstico diferencial con laringotraqueitis, asma, neumo-
nia bacteriana, tos ferina, malformaciones pulmonares, cardiopatia, fibrosis
quistica y aspiracion por RGE.

Tratamiento

El tratamiento consiste en:

. Oxigenoterapia y asistencia respiratoria si precisa.

. Hidratacion y nutriciéon adecuada. Oral y fraccionada, de forma elec-
tiva; intravenosa o mediante sonda nasogastrica, en caso de intoleran-
cia oral o dificultad respiratoria grave.

. Lavados nasales con suero fisioldgico, aspiracién de secreciones y
posicién semiincorporada con elevacion de la cabecera de la cuna
30°.

. Tratamiento farmacoldgico. En los pacientes con bronquiolitis
sigue siendo objeto de continua revision y profundo debate. La
ausencia de farmacos de eficacia demostrada explica que las ulti-
mas Guias de Practica Clinica sean cada vez mds restrictivas res-
pecto al uso de medicamentos. La evidencia disponible se resume
en la Tabla 2.



Tratamientos
no recomendados

Tratamientos

recomendados

Oxigenoterapia Salbutamol

Hidratacién adecuada Adrenalina
Corticoides
Antibidticos
Antivirales

Humidificacién ambiental
Suero salino fisioldgico/hipertdnico nebulizado
Fisioterapia respiratoria

Tabla 2. Tratamiento de la bronquiolitis aguda (MIR 16-17, 182)

Becuerda

En el manejo ambulatorio y hospitalario de los pacientes con bronquio-
litis tienen un papel fundamental las medidas generales de soporte, asi
como la oxigenoterapia y la asistencia respiratoria en aquellos que pre-
cisen ingreso.

Profilaxis de la bronquiolitis por VRS

Consiste en la administracién de palivizumab durante la época de epidemia del
VRS (octubre-marzo). Palivizumab es un anticuerpo monoclonal anti-VRS de
administracion mensual intramuscular; esta indicado en prematuros, nifios con
enfermedad pulmonar crénica, cardiopatia congénita compleja e inmunodepri-
midos hasta que cumplen 2 afios de edad.

3.6. Tos ferina

La tos ferina es una infeccion aguda del tracto respiratorio causada por Bor-
detella. Existen siete especies de este género, siendo B. pertussis y B. para-
pertussis los patégenos mas frecuentes. Se denomina sindrome pertusoide
a aquellos cuadros clinicos similares a la tos ferina pero mas leves y menos
prolongados, y en cuya etiologia estan implicados diversos gérmenes, tanto
bacterianos como virales.

Epidemiologia

La tos ferina es una enfermedad endémica con brotes epidémicos cada
3-5 afios. La incidencia estd aumentando en los Ultimos 20 afios, especial-
mente entre adolescentes y adultos jovenes. Es una infeccién muy conta-
giosa. La transmisidon se produce por contacto estrecho con enfermos a
través de gotas diseminadas eficazmente por la tos.

Clinica ir 15-16, 235)

Los estadios de la enfermedad clasica son los siguientes:

1. Periodo de incubacion (7-12 dias).

2.  Periodo catarral (1-2 semanas). Es indistinguible de un catarro comun.
Es la fase de maxima contagiosidad.

3. Periodo paroxistico (2-6 semanas). La tos se acentla hasta vol-

verse paroxistica. Los accesos de tos (denominados cldsicamente
“quintas”) comienzan con un aura de ansiedad, seguidos de una
inspiracion profunda y de golpes de tos consecutivos (“metralleta”)
que provocan congestion facial y cianosis; al final, aparece un estri-
dor inspiratorio (“gallo”). Es tipico el agotamiento al finalizar el epi-
sodio.
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En relacién con la tos puede aparecer vomitos, hemorragias subcon-
juntivales, epistaxis y petequias en cara. Entre episodio y episodio, el
paciente esta perfectamente, afebril y sin alteraciones en la ausculta-
cién. La tos se desencadena con cualquier estimulo fisico o psiquico
(Figura 7) (MIR 16-17, 180).

Periodo de convalecencia. El nimero, la gravedad y la duracion de los
episodios disminuyen.

Figura 7. Tos ferina: periodo paroxistico (audio)

Hay que referirse a las siguientes formas atipicas:

Neonatos y lactantes pequefios. La tos puede no ser prominente
apareciendo con frecuencia cianosis y pausas de apnea acompafiadas
de desaturacion y bradicardia. Es el grupo de mayor morbimortalidad.
Esta forma se ha relacionado con la muerte subita del lactante.
Adolescentes y adultos. Padecen formas leves de tos irritativa prolon-
gada pero son los reservorios de la enfermedad a partir de los cuales

se contagian los lactantes y los nifios pequefios.
Diagnostico

Se define como “caso confirmado de tos ferina” aquél en el que el paciente
presenta tos de cualquier duracién y cultivo o PCR positiva en secreciones
nasofaringeas. Se habla de “caso probable de tos ferina” cuando existe cli-
nica compatible sin tener alin confirmacion microbioldgica.

El cultivo de secreciones nasofaringeas constituye la prueba de referencia para
el diagndstico. Otras técnicas incluyen la PCR en secreciones nasofaringeas (mas
rentable y rapido que el cultivo) o el estudio seroldgico.

En las pruebas analiticas, aun siendo Bordetella un agente bacteriano, la leu-
cocitosis a expensas de linfocitosis es caracteristica de la fase catarral tardia
y paroxistica; la neutrofilia sugiere sobreinfeccion bacteriana. Esta linfocitosis
puede ser extrema (reaccion leucemoide con mas de 100.000 linfocitos) en
algunos casos, y junto con una situacion de insuficiencia respiratoria progre-
siva con hipertensién pulmonar acompafiada de complicaciones neuroldgi-
cas conforman el cuadro clinico de mayor gravedad denominado tos ferina
maligna, mas frecuente en lactantes menores de 3 meses.

Profilaxis
. Quimioprofilaxis. Con macrélidos (azitromicina) a todos los familiares
y contactos estrechos del paciente, independientemente de la edad
o de su situacién vacunal.
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Inmunizacidn activa. La inmunizacién universal es el eje de la preven-
cién de la tos ferina, aunque ni la vacuna nila propia enfermedad con-
fieren proteccién duradera (existiendo una pérdida de la proteccion
entre los 6-10 afios de la dltima dosis).

Vacunacion de la embarazada. Actualmente, se administra la vacuna
entre las semanas 28 y 36 de gestacion, confiriendo inmunidad al RN
por el paso transplacentario de anticuerpos.

Tratamiento

Es preciso instaurar tratamiento antibidtico siempre que se sospeche la
enfermedad tras la recogida de secreciones nasofaringeas para cultivo
0 PCR. Los macrdlidos son de eleccion (azitromicina). Es eficaz para prevenir
la enfermedad si se administra en el periodo de incubacién; en la fase cata-
rral aminora o acorta los sintomas, pero en la fase paroxistica no tiene gran
efecto en la clinica (MIR 09-10, 173).

El protocolo de tratamiento es el siguiente:
. Ingreso hospitalario con monitorizacién en menores de 3 meses, en
RN pretérmino, en pacientes con patologia de base o en el caso de
presentar pausas de apnea o signos de gravedad.

Aislamiento respiratorio estricto los primeros 5 dias de tratamiento.
Ambiente tranquilo, limitando cualquier estimulo que pueda desenca-
denar los accesos de tos.

Oxigenoterapia y asistencia respiratoria si precisa.

3.7. Fibrosis quistica

La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria autosémica rece-
siva potencialmente mortal mds frecuente en la raza caucasica (afecta a
1/2.000-3.000 RN vivos). Es la principal causa de enfermedad pulmonar
grave en nifios y origen importante de insuficiencia pancreatica exocrina en
edades tempranas.

Genética

La FQ se asocia a la mutacion en el gen que codifica la proteina CFTR (cys-
tic fibrosis transmembrane conductance regulator). El gen responsable se
localiza en el brazo largo del cromosoma 7. La proteina CFTR funciona
como un canal de cloro y se encuentra en la membrana de las células
epiteliales, regulando el flujo de electrélitos y de agua. Se han descrito
mas de 1.600 mutaciones del gen, de las cuales las mdas predominantes en
nuestro medio son la AF508 (F508del; pérdida del aminodcido fenilalanina
en el coddn 508) y la G542X. En Espafia, la mutacion AF508 se encuen-
tra en el 53% de los pacientes con FQ. Aquellas mutaciones consideradas
graves suelen implicar afectacion pancreatica; sin embargo, el genotipo
no predice la gravedad de la enfermedad pulmonar, ni la presencia de
hepatopatia.

Patogenia

La alteracién de la regulacion de los canales idnicos de las membranas
celulares produce secreciones deshidratadas y espesas, lo que ocasiona
obstruccién al flujo aéreo pulmonar, obstruccién ductal con destruccion
secundaria del tejido exocrino del pancreas, asi como un contenido luminal
excesivamente viscoso y un ileo meconial en el tubo digestivo. Puede haber
también problemas obstructivos en el aparato genitourinario, el higado, la
vesicula biliar y en otros érganos en los que se encuentra esta proteina. En

las glandulas sudoriparas, ocurre el fenémeno contrario; al no ser capaces
de reabsorber el cloro, tampoco pueden absorber sodio, produciendo un
sudor con cantidades excesivas de sal.

Blecuerda

La fibrosis quistica afecta al regulador de la conductancia transmembra-
na (CFTR) que lo codifica un gen situado en el cromosoma 7q.

Manifestaciones clinicas (riguras)
A. Aparato respiratorio

En el pulmdn, el incremento patoldgico de la consistencia de las secreciones
dificulta su aclaramiento. Esta situacion favorece la colonizacion por distin-
tos gérmenes, generandose un circulo de obstruccion-infeccion-inflama-
cién con degeneracion de la pared bronquial y aparicion de bronquiectasias
(Figura 9), cuyas complicaciones son la principal causa de morbimortalidad
de la enfermedad. S. aureus es el principal colonizador de estos pacientes
en la edad pediatrica.

Figura 8. Aspecto fisico de nifio con fibrosis quistica

La clinica respiratoria mas frecuente es la siguiente:
3 Tos y expectoracion. Se produce tos en accesos y emetizante. De inicio

secay posteriormente productiva, con mala respuesta a los tratamientos
y con frecuentes periodos de exacerbacién. Al inicio de la enfermedad,



Figura 9. Bronquiectasias en paciente con fibrosis quistica

el esputo es claro y poco viscoso hasta que, progresivamente, se hace
mas compacto, con cambios de coloracion que guardan una estrecha
relacion con la colonizacidn por diversas bacterias y con las reagudiza-
ciones. De ahi la importancia de su recogida y de su estudio microbio-
|6gico para definir la actitud terapéutica a seguir en las exacerbaciones.
Dificultad respiratoria. Puede observarse en el inicio del cuadro,
previa al diagndstico, en el contexto de cuadros de bronquitis de
repeticion, durante la evolucién de la enfermedad, en las exacerba-
ciones infecciosas y al final del cuadro (normalmente ya en la edad
adulta), cuando se hace irreversible y refractaria a todo tratamiento,
llegando a precisar ventilacién mecénica.

Infecciones. Se deben fundamentalmente a S. aureus, P. aeruginosa
y H. influenzae. La colonizacion por Burkholderia cepacia es de dificil
erradicacion y de muy mal prondstico, lo mismo que la de Stenotropho-
mona maltophilia, al indicar enfermedad avanzada. También se pueden
encontrar bacterias del género Mycobacterium como colonizadores.
Cor pulmonale. Insuficiencia cardiaca derecha debido a la hipertensién
pulmonar que pueden desarrollar estos pacientes, secundaria a una
hipoxemia permanente y refractaria. Excepcional en la edad pediétrica.
Aspergilosis broncopulmonar alérgica. Hay que sospecharla ante un
empeoramiento respiratorio importante y brusco, con la presencia de
esputo herrumbroso, el aislamiento de Aspergillus fumigatus o por la
presencia de eosindfilos en una muestra fresca de esputo. La concen-
tracion sérica de IgE estd elevada.

Neumotdérax y neumomediastino. En relacion con la ruptura de bullas
subpleurales de forma espontanea.

Otros. Hemoptisis, torax hiperinsuflado, auscultacion patoldgica, sig-
nos de sinusitis (voz nasal, rinorrea...), polipos o acropaquias (su apari-
cién en la infancia obliga siempre a sospechar FQ).

Biecuerda

Ante un empeoramiento respiratorio en un paciente con fibrosis quisti-
ca, siempre se debe sospechar infeccién respiratoria.

B. Pdncreas

Insuficiencia pancreatica exocrina. La muestra el 85% de los pacientes,
junto con la presencia de diarrea cronica de tipo esteatorrea, malnu-
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tricion caldrico-proteica y déficit de vitaminas liposolubles (el mas fre-
cuente, el de vitamina E). La gravedad de la misma vendrd determinada
por la esteatorrea.

Disminucion de la tolerancia a la glucosa hasta conducir a diabetes
mellitus, en el 8-10% de los casos, a partir de los 10 aflos del diagnos-
tico por destruccion progresiva del pancreas, afectando a las células
productoras de insulina. No es frecuente la cetoacidosis.

Pancreatitis. En adultos y en adolescentes, generalmente en menos del 1%.

C. Aparato digestivo

La alteracién de los canales de sodio, de cloro y de potasio en el intestino es
la causa de la deshidratacion y de la compactacion de las secreciones, que
pueden ocasionar:

ileo meconial. Entre un 10-20% de los pacientes lo presentan. Lo mas
frecuente es que se manifieste en las primeras 24-48 horas de vida,
ocasionando clinica de obstruccién intestinal con distension abdomi-
nal y vomitos. El 50% de los casos se asocia a malrotacion, vélvulo o
atresia intestinal, y la mayoria tiene microcolon por falta de uso, que
es reversible una vez reinstaurada la continuidad del transito intesti-
nal. El 10% tendra una peritonitis meconial por perforacion intrautero
con calcificaciones visibles en la radiografia.

Sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID). Con clinica similar al fleo
meconial aungue se presenta en pacientes con edades mas avanzadas en
el 15% de los casos. Provoca un cuadro de estrefiimiento gradual con dolor
abdominal donde se pueden palpar fecalomas en fosa iliaca izquierda.
Prolapso rectal. En el 20% de los pacientes, sobre todo en menores
de 5 afios. Es secundario a la esteatorrea, el aumento de la presion
abdominal por las crisis de tos y la hipotonia de la musculatura anal
por malnutricién.

Reflujo gastroesofagico (RGE). Se relaciona con el aumento de pre-
sion intraabdominal junto con la presidén negativa en térax por los
accesos de tos. Pueden producirse microaspiraciones bronquiales que
pueden complicar la enfermedad respiratoria.

Otros. Colonopatia fibrosante, invaginacion, vélvulo intestinal, afecta-
cién apendicular, infestacion por Giardia, enfermedad celiaca, Crohn,
adenocarcinoma de intestino delgado...

Hepatopatia. La expresién en vias biliares de un CFTR defectuoso
favorece la produccion de una bilis menos fluida y menos alcalina,
debido a la menor secrecién de agua y de bicarbonato, lo que dificulta
el flujo biliar ductal y aumenta la susceptibilidad del epitelio biliar a
lesionarse. La afectacion hepatobiliar crece con la edad. El ileo meco-
nial es un factor de riesgo para el desarrollo de hepatopatia. Su gra-
vedad oscila desde hipertransaminasemia asintomatica hasta cirrosis
biliar (se observa en un 2-5% de los pacientes).

D. Otras manifestaciones

Pueden citarse las siguientes:

Deshidratacion. Con hiponatremia e hipocloremia, coincidiendo con
gastroenteritis o en épocas de calor (por pérdida excesiva de sal) (MIR
12-13, 161).

Azoospermia en el vardn (por atresia de los conductos deferentes) e
infertilidad en la mujer (por cervicitis y salpingitis de repeticion).

Diagnostico

Para el diagndstico de FQ ha de cumplirse un criterio inicial (de sospecha)
mas un criterio de confirmacién (Tabla 3).
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FQ: criterios de sospecha

Al menos una caracteristica fenotipica
Hermano/a con FQ diagnosticada
Cribado neonatal positivo

FQ: criterios de confirmacion

Test del sudor positivo
Identificar una mutacion de FQ en ambas copias del gen que codifica CFTR
Test de diferencia de potencial nasal positivo

Tabla 3. Criterios de sospecha y de confirmacién de fibrosis quistica

. Caracteristicas fenotipicas:

Enfermedad sinopulmonar crénica manifestada por:

> Colonizacién persistente con patdgenos tipicos de FQ:
S. aureus, H. influenzae, P. aeruginosa mucoide y no
mucoide y B. cepacia.

> Tos y expectoracion cronica.

> Alteraciones persistentes en radiografia de toérax: bron-
quiectasias, atelectasias, infiltrados, hiperinsuflacién, entre

otras.

> Obstruccion de la via aérea manifestada por sibilancias y
atrapamiento aéreo.

> Pdlipos nasales.

> Acropaquias (Figura 10).
Anomalias gastrointestinales y nutricionales:

> Intestinales: ileo meconial, SOID, prolapso rectal.

> Pancredticas: insuficiencia pancredtica, pancreatitis recu-
rrente.

> Hepaticas: enfermedad hepatica cronica evidenciada clini-
camente o histolégicamente.

> Nutricionales: malnutricién proteicocaldrica, hipoprotei-

nemia, deficiencia de vitaminas liposolubles.
Sindromes de pérdida de sal.
Anomalias urogenitales en el varén: azoospermia obstructiva.

Figura 10. Fibrosis quistica: acropaquias

Cribado neonatal. Se basa en el hallazgo de cifras elevadas de tripsi-
négeno inmunorreactivo (TIR) en sangre de talén del RN. El tripsiné-
geno se produce en el pancreas y se transporta al intestino, donde se
activa para formar la enzima tripsina. En la FQ, los gruesos tapones
de moco pueden obstruir los conductos pancredticos e impedir el
acceso del tripsindgeno al intestino y elevar los niveles en sangre. En
la actualidad, el cribado neonatal posibilita el diagndstico temprano de

la mayoria de los pacientes con FQ, mejorando el estado nutricional, la
calidad de vida y, probablemente, la supervivencia.

Test del sudor (ionotest). Se basa en el déficit de reabsorcién de
cloruro en las gldndulas sudoriparas. Dos determinaciones de la con-
centracién de cloro en sudor > 60 mmol/I confirman el diagndstico;
valores por debajo de 30 mEq/l dan un resultado negativo y entre
30-60 mEg/I, dudoso.

En el RN se puede realizar este test a partir de las primeras 48 horas de
vida, si bien puede ser dificil obtener la cantidad requerida de sudor al
menos en las 2-3 primeras semanas de vida. Hay numerosas circuns-
tancias que pueden ocasionar test falsamente positivos (aunque gene-
ralmente estos procesos se diferencian bien de la FQ por la clinica);
por otra parte, el edema puede ser causa de un resultado falsamente
negativo (Figura 11).

Figura 11. Test del sudor

Estudio genético. Para determinar la presencia de mutaciones cau-
santes de FQ en ambas copias del gen, se utiliza un kit que comprende
las mutaciones mads frecuentes en cada region con las que es posible
llegar al diagnostico hasta en el 80% de los casos. En paises con mayor
variabilidad étnica, puede ser necesaria la secuenciacion completa del
gen para hallar las mutaciones responsables.

Blecuerda

El test del sudor es positivo cuando se obtienen dos determinaciones
de la concentracion de cloro en sudor > 60 mmol/I.

Tratamiento

Se abordan seguidamente los principales aspectos que comporta el trata-
miento de la FQ.

A. Tratamiento respiratorio

Consiste en:

Tratamiento de la obstruccidn. La obstruccion es la base patogénica de
la FQ. Asi, la fisioterapia respiratoria es un pilar basico del tratamiento.
Se emplea desde el primer momento, dos veces al dia (Figura 12).



Figura 12. Fisioterapia respiratoria en un paciente con fibrosis quistica

Para optimizar el efecto beneficioso de la fisioterapia se emplean
broncodilatadores inhalados de accion corta, y para fluidificar las
secreciones se utiliza DNAsa recombinante. También se utilizan aero-
soles de suero salino hipertdnico (5-7%) que ayudan a movilizar las
secreciones.

Tratamiento antiinflamatorio. Intenta romper el circulo obstruccién-in-
feccion-inflamacion. Actualmente, se basa en el uso de macrdlidos (azi-
tromicina). Los corticoides orales deben limitarse por los efectos sobre
la glucemia y sobre el crecimiento que acarrea su uso cronico, aunque se
emplean en la aspergilosis broncopulmonar alérgica y en la hiperreactivi-
dad bronquial.

Tratamiento antimicrobiano. La infeccidn respiratoria cronica se rela-
ciona directamente con la progresion de la enfermedad, en especial
la ocasionada por P. aeruginosa y B. cepacia. En estadios iniciales,
los gérmenes mas frecuentes son S. aureus y H. influenzae. Los virus
suponen un 40% de las exacerbaciones, cuya inflamacién predispone
a la infeccion bacteriana. Otros microorganismos implicados son los
hongos (p. ej., C. albicans, A. fumigatus). Los antibidticos son el punto
principal del tratamiento, y se emplean para controlar la progresion de
la infeccién pulmonar tanto por via oral como intravenosa o en aero-
sol, en pautas que se prolongan durante semanas o meses.

B. Tratamiento de las complicaciones pulmonares

Se detallan, seguidamente, las principales complicaciones pulmonares de la
FQy su tratamiento:

Atelectasias. Antibioterapia intravenosa, fisioterapia respiratoria inten-

siva, broncodilatadores y ventilacion con presion positiva. En casos

refractarios, se emplea fibrobroncoscopia con aspiracién o instilaciones

locales de DNAsa.

Hemoptisis masiva. Suplementos de vitamina K, infusion de liqui-

dos, antibidticos frente a Pseudomonas, oxigenoterapia y colocando

al paciente en decubito lateral con el hemitdérax afecto en posicion

declive (se suspenderan la fisioterapia y los aerosoles). Si no se con-

trola, puede realizarse embolizacion de la arteria bronquial sangrante.

Neumotdrax. El tratamiento depende de la sintomatologia y del

tamafio del neumotdrax:

- Asintomatico y con tamafio menor del 20% del hemitérax: oxige-
noterapiay reposo.

- Sintomatico o tamafio mayor del 20% del hemitérax: drenaje
tordcico.

Aspergilosis broncopulmonar alérgica. Corticoides sistémicos y anti-

fdngicos (itraconazol). En caso de refractariedad, de dependencia o de

toxicidad de los corticoides, puede ser necesario el uso de omalizumab.
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Osteoartropatia hipertréfica. Paracetamol o ibuprofeno, que, junto
con el control de la infeccién pulmonar, disminuyen los sintomas.
Insuficiencia respiratoria cronica. Oxigenoterapia domiciliaria, ventila-
cién mecanica no invasiva y, en casos refractarios, trasplante pulmonar.
Cor pulmonale. Dieta sin sal, diuréticos y oxigeno, evitando la sobre-
carga de liquidos. Si hay disfuncidon ventricular izquierda asociada,
puede ser util |a digitalizacidn del paciente.

C. Tratamiento nutricional

Se basa en:

Dieta. Se indicara una dieta hipercaldrica, debido a que estos pacien-
tes tienen unas necesidades caldricas superiores a lo normal (presen-
tan mayor trabajo respiratorio con el consiguiente incremento de la
actividad metabdlica). Puede ser necesario recurrir a la alimentacion
nocturna por SNG, enterostomia percutdnea o alimentacion paren-
teral.

Enzimas pancredticas. Se presentan en forma de microesférulas con
proteccién acida que contienen lipasa y proteasas. Se ajusta la dosis
en funcion del peso y de la esteatorrea que presente el paciente. Las
enzimas se administran justo antes de las comidas.

Suplementos de vitaminas A, D, Ey K.

D. Tratamiento de las complicaciones intestinales

En cuanto a las complicaciones intestinales de la FQ, se enumeran, junto
con su correspondiente tratamiento, a continuacién:

E

ileo meconial. Se tratara inicialmente con enemas. Se usara cirugia en
aquellos casos en los que fracasen éstos.

Sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID). Incremento del
aporte de enzimas pancreaticas, administracion de laxantes o ablanda-
dores de las heces y aumento del aporte de liquidos.

Prolapso rectal. Reduccion manual con presién suave.

Afectacion hepatobiliar. Cuando se encuentre elevacién de los nive-
les de transaminasas o presente sintomas de afectacién hepatica
leve, se iniciara tratamiento con acido ursodeoxicdlico, ya que tiene
efecto citoprotector y fluidifica la bilis. Si evoluciona a enfermedad
hepatica crénica, el tratamiento sera el de las complicaciones deriva-
das de la hipertensién portal. En caso de fallo hepatico, se podrd indi-
car trasplante hepatico siempre que no existan contraindicaciones
(afectacion respiratoria grave, colonizacidn por B. cepacia).
Pancreatitis. Reposo intestinal, sueroterapia intravenosa y analgesia.
Hiperglucemia. Dieta; administraciéon de insulina si la hiperglucemia es
grave.

. Nuevos férmacos en fibrosis quistica

En la actualidad, se estan desarrollando varios farmacos para modular la

accién de la proteina CFTR defectuosa. En funcion de su mecanismo de

accion, estan recomendados para diferentes genotipos:

Ilvacaftor. Potenciador del CFTR. Actla aumentando el transporte de
cloro en la superficie de la célula epitelial. Se administra por via oral en
pacientes portadores de la mutacién G551D (mutacion clase Ill), redu-
ciendo las cifras de cloro en el sudor, el nimero de exacerbaciones y
mejorando la funcién pulmonar.

Lumacaftor (VX-809) y tezacaftor (VX-661). Correctores del CFTR.
Actuan facilitando el transporte de la proteina a la superficie epite-
lial. Pueden usarse en mutaciones clase Il como la mutacion AF508
(F508del). Existen estudios sobre su uso en combinacién con ivacaftor.
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. Ataluren (PTC-124). Actua sobre los ribosomas para que sigan produ-
ciendo una proteina CFTR funcional a pesar de que existan codones
gue provoquen una parada prematura. Se ha usado en ensayos clini-
cos en pacientes con mutaciones de clase I.

Pronostico

Actualmente, existe una supervivencia media acumulativa cercana a los
50 afios, algo mayor que la de décadas pasadas, siendo algo mejor en varo-
nes. Cuando se inicia el tratamiento antes de que la afectacion pulmonar
sea importante, mas del 90% de los pacientes sobreviven después de los
20 afios de comenzado el mismo.

El logro de una edad adulta independiente y productiva es un objetivo real
para muchos de ellos.

3.8. Aspiracion de cuerpo extrafio

La aspiracion de un cuerpo extrafio es mas frecuente en nifios menores de
5 afios mientras estan comiendo o jugando. El paso de un cuerpo extrafio a
la via aérea se suele acompafiar de signos de dificultad respiratoria y, en la
mayoria de los casos, el reflejo de la tos permite expulsarlo. En ocasiones, el
cuerpo extrafio puede alcanzar localizaciones mas distales; en estos casos,
la localizacién mas frecuente es la bronquial, con predominio del bronquio
principal derecho.

La tos persistente es el sintoma mas frecuente. La auscultacion pulmonar
varia segun el grado de obstruccion: si es leve y el aire pasa en ambas direc-
ciones, se pueden auscultar sibilancias; mientras que si la obstruccién es
mayor, puede impedir la entrada y salida de aire produciendo una atelectasia
que se acompafie de hipoventilacion. Los hallazgos radioldgicos (Figura 13)
también varian: atrapamiento aéreo (lo mas frecuente), atelectasias y, mds
raramente, neumotdrax o neumomediastino. Esimportante realizar la radio-
graffa en inspiracidn y espiracion, ya que en espiracion puede observarse
un hemitérax hiperinsuflado por atrapamiento aéreo, debido al mecanismo
valvular por el cual se mantiene la entrada de aire por el bronquio parcial-
mente obstruido pero no asi su salida completa. Una radiograffa normal no

deas

Kdiave

v/ La presencia de estridor puede orientar al localizar la afectacion respira-
toria. Si el estridor es inspiratorio, se debe pensar en afectacion laringea;
si es espiratorio, bronquial; y si se produce en ambos tiempos, afecta-
cion traqueal.

v/ La mayor parte de casos de laringomalacia y traqueomalacia son leves y
transitorios, y no precisan tratamiento especifico, dada su buena evolu-
cion hacia la resolucion completa.

v/ Ante un cuadro de disfonia, tos perruna y estridor inspiratorio, la primera
sospecha diagndstica serd laringitis. Deben distinguirse dos tipos de larin-
gitis, uno que cursa con clinica infecciosa (aguda o virica) y otro que lo hace
sin ella (estridulosa o espasmadica).

descarta la presencia de un cuerpo extrafio en la via aérea, por lo que en
caso de historia de atragantamiento se debe realizar una broncoscopia, que
es la que confirmara el diagndstico y ademds permite el tratamiento.

Figura 13. Radiografia anteroposterior de térax que muestra cuerpo
extrafno en arbol bronquial derecho provocando atelectasia basal
derechay elevacion del hemidiafragma

reguntas

| ML

MIR 16-17, 180, 182
MIR 15-16, 235
MIR 14-15, 225
MIR 12-13, 161
MIR 09-10, 173
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v/ Ante un paciente con estridor en ambos tiempos respiratorios que, a

su vez, presenta fiebre alta, malestar general e importante distrés, ha de
sospecharse traqueitis bacteriana.

v/ La epiglotitis aguda ha disminuido mucho en incidencia con la intro-

duccién en el calendario de la vacuna contra Haemophilus, siendo ac-
tualmente una entidad infrecuente. El agente etiolégico més frecuente
son los cocos grampositivos (S. pyogenes, S. pneumoniae y S. aureus).
La epiglotitis aguda cursa con la aparicién de fiebre alta, distrés, estridor,
disfagia y babeo.

v/ La bronquiolitis es la causa més frecuente de ingreso hospitalario en me-

nores de 1 ano, siendo los més afectados los menores de 6 meses. El prin-



cipal agente etioldgico en la bronquiolitis aguda son los virus, siendo el
mas representativo el VRS. La aparicién de dificultad respiratoria y la aus-
cultacion de sibilancias y/o subcrepitantes en el contexto de cuadro ca-
tarral son las manifestaciones principales. La bronquiolitis es una entidad
con diagnéstico clinico, que no precisa ninguna prueba complementaria
de forma rutinaria. En el contexto de una bronquiolitis grave, se puede
solicitar una gasometrfa, pudiendo aparecer una acidosis respiratoria.

v/ La FQ es una enfermedad genética de transmision autosémica re-
cesiva. Las mutaciones responsables de la enfermedad afectan al lo-
cus del gen CFTR, que esté en el brazo largo del cromosoma 7. Este
gen codifica para la proteina reguladora de la conductancia trans-
membrana de la FQ (protefna CFTR). La mutacion mas prevalente en
nuestro medio es la AF508. La afectaciéon pulmonar y, en concreto,
las complicaciones derivadas de las bronquiectasias, determinan la
mortalidad de la FQ.

asos

Iinicos

Lactante de 5 meses que presenta, desde 3 dias antes, fiebre, rinorrea
acuosa y estornudos, comenzando el dia de la consulta con tos y dificultad
respiratoria. En la exploracion presenta taquipnea, tiraje subcostal, alarga-
miento de la espiracion y crepitantes y sibilancias diseminados. ¢Cudl es el
diagndstico mas probable, de entre los siguientes?

1) Neumonia.
2) Asma.
3) Fibrosis quistica.
4) Bronquiolitis.
RC: 4

Un nifo de 10 afos presenta, desde hace 4 horas, un cuadro de fiebre ele-
vada, tos, disnea y un estridor perfectamente audibles en ambos tiempos
respiratorios. El diagndstico probable es:

1) Absceso retrofaringeo.

2) Traqueitis bacteriana.

3) Laringitis aguda.

4) Aspiracion de cuerpo extrafio.

RC: 2
Ante un nifio de 2 afos de edad que, estando previamente bien, se des-

pierta bruscamente por la noche con tos perruna, estridor inspiratorio y
dificultad respiratoria, pulso acelerado y afebril, pensaremos en:
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v/ Los criterios diagndésticos actuales se basan en rasgos clinicos com-
patibles (enfermedad sinopulmonar crénica, anormalidades gas-
trointestinales y nutricionales, sindromes pierde-sal o azoospermia
obstructiva) o la historia de enfermedad en hermanos y primos o el
cribado neonatal positivo, junto con una concentracién de cloro en
sudor superior a 60 mmol/I en dos determinaciones o identificacién
de mutaciones causantes de enfermedad en ambas copias del gen
CFTR o alteraciones caracteristicas en el transporte iénico a través
del epitelio nasal.

v/ El tratamiento de la FQ es complejo al tratarse de una enfermedad
multiorgdnica, cronica y progresiva. Los pilares del tratamiento son la
fisioterapia respiratoria, el tratamiento antibidtico agresivo de las exa-
cerbaciones por infeccion respiratoria y un adecuado soporte nutri-
cional.

1
2
3
4

) Laringotraqueitis aguda.
) Laringitis espasmadica.
) Epiglotitis aguda.

) Difteria.

RC: 2

Un nifio de 4 afios acude a Urgencias acompafiado de su padre que re-
fiere que desde hace varias horas se queja de dolor de garganta y pre-
senta fiebre de 39,5 2C. Cuando usted lo ve presenta mal estado general,
estd sentado, con la boca abierta, presentando salivacion intensa. Con
respecto al proceso que sospecha, sefiale la opcidon FALSA, de entre las
siguientes:

1) Este cuadro clinico no suele precisar intubacién endotraqueal.

2) En la radiografia lateral de faringe se podra apreciar la epiglotis aumen-
tada de tamafio.

3) El tratamiento farmacoldgico de eleccion es la cefotaxima i.v.

4) Pueden aparecer como complicacién otras infecciones, como la otitis
media o la neumonia.

RC: 1
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4.1. Atresia y fistula
traqueoesofagica

Clasificacion

Constituye la anomalia congénita esofagica mas frecuente. Existen diversas

clasificaciones, aunque la mas aceptada es la clasificacién de Ladd, que dis-

tingue los siguientes cinco tipos (Figura 1):

. Tipo I. Atresia sin fistula.

. Tipo Il. Fistula proximal y atresia distal.

. Tipo lll. Atresia proximal y fistula distal. Es la forma mas frecuente (casi
el 85% de los casos) (MIR 14-15, 170).

¢ Tipo IV. Doble fistula.

. Tipo V. Fistula sin atresia.

Tipo Il
87%

Figura 1. Atresia de es6fago
Clinica

Se debe sospechar esta patologia ante los sintomas que aparecen en la
Tabla 1.

Si existe una fistula traqueoesofagica distal, aparecerd distension abdominal
importante debido al paso de aire desde la via aérea a través de la fistula,
mientras que si no hay fistula distal, el abdomen estard excavado.

Patologia digestiva
pedidtrica

ORIENTACION MIR

Este tema es, junto con el de neonatologia, el mds importante de pediatria. Deben conocerse
las principales enfermedades digestivas de la infancia y saber diagnosticarlas ante un caso
clinico. Ha de prestarse especial atencién a la invaginacion y a la estenosis hipertréfica del
piloro, ya que se han preguntado en numerosas ocasiones. Es importante también diferenciar
el estrefiimiento funcional de la enfermedad de Hirschprung. Hay que repasar

la enfermedad celfaca, ya que en los dltimos afios han cambiado algunos aspectos

de la misma, principalmente el diagndstico. Muy importante también el apartado de alergias,
por haberse preguntado en diversas convocatorias y tratarse de un tema de actualidad.

Antecedentes de polihidramnios (que se produce por la imposibilidad del feto
para deglutir el liquido amnidtico)

Imposibilidad para pasar una SNG

Sialorrea

Cianosis y atragantamiento con las tomas

Tabla 1. Sintomas de atresia y fistula traqueoesofagica

Las formas con fistula proximal cursan con aspiraciones masivas con la ali-
mentacion. La fistula sin atresia (en “H”) puede manifestarse de forma mas
larvada como neumonias recurrentes.

Esta malformacidn se asocia a mayor incidencia de prematuridad y, en apro-
ximadamente un 30-50% de los casos, aparece junto con otras anomalias,
pudiendo formar parte de la asociacion VACTERL (malformaciones vertebra-
les, anorrectales, cardiacas, traqueales y esofagicas, renales y de extremida-
des, en inglés Limb, especialmente displasia radial).

Blecuerda

Fistula proximal = cianosis y atragantamiento con las tomas.
Fistula distal = distension abdominal.
Sin fistula - abdomen excavado.

Diagnostico

El diagnostico se realiza por (MIR 11-12, 135):

. Sospecha clinica e imposibilidad para pasar una SNG.

. Radiografia simple de abdomen, en la que aparecerad la sonda que se
ha intentado pasar enrollada en el bolsén esofagico. En caso de que
exista fistula distal, el estdmago estard lleno de aire (Figura 2).

. Radiografia con contraste hidrosoluble.

. En las fistulas sin atresia (en “H”), la tipo V, puede ser necesario hacer
una broncoscopia.

Tratamiento

El tratamiento es quirdrgico. Conviene no demorar la cirugia, siempre que
el estado del paciente lo permita, con el fin de prevenir aspiraciones del
contenido esofagico a los pulmones, lo que podria producir neumonitis
(MIR 11-12, 135). La complicacién posquirurgica mas frecuente es el reflujo
gastroesofagico (RGE), que suele ser grave. Otras complicaciones que se
pueden observar son dehiscencia de la anastomosis, recidiva de la fistula
traqueoesofagica, estenosis esofdgica y traqueomalacia.



Blecuerda

Recuerda que la aTRESia mas frecuente es la tipo Ill. La prioridad de
cirugia se basa en el riesgo de neumonitis por aspiracion. La complica-
cién posquirdrgica mas habitual es el reflujo gastroesofagico.

Figura 2. Atresia esofagica. SNG en bolsén esofagico

4.2. Hernias diafragmaticas
congenitas iguras)

Hernia de Bochdalek

La hernia de Bochdalek es el tipo de hernia diafragmatica congénita mas
frecuente. Su localizacion es posterolateral, sobre todo izquierda. Es conse-
cuencia de una alteracién en el cierre de los canales pleuroperitoneales pos-
terolaterales durante el desarrollo embrionario. La mayoria de los pacientes
asocia malrotacion intestinal con hipoplasia pulmonar, debida ésta, a su vez,
a la “ocupacién” del hemitdrax por el contenido abdominal a través del ori-
ficio herniario (MIR 17-18, 161).

Blecuerda

Hernia de Bochdalek: hernia BACK-and-LEFT, posterior e izquierda.

A. Clinica

Se manifiesta como cianosis, depresién respiratoria posnatal, hipertension
pulmonar, cavidad abdominal excavada (al haberse desplazado parte del
contenido abdominal a la cavidad torécica) y desplazamiento del latido car-
diaco a la derecha.

Blecuerda

La malformacion intestinal mas frecuentemente asociada es la malro-
tacion intestinal.
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Hiato esofagico

Agujero de Morgagni

Vena cava inferior

Esofago

Aorta

Agujero de Bochdalek

Figura 3. Hernias diafragmaticas

B. Diagnéstico

El diagndstico se realiza:

Prenatal por ecografia.

Posnatal por radiografia de térax (visualizacion de asas intestinales
o imagenes circulares aéreas en el torax y corazéon desplazado hacia la
derecha) (Figura 4).

Figura 4. Hernia de Bochdalek: radiografia

C. Tratamiento

En primer lugar, es preciso estabilizar la hipertension pulmonar (hiperven-
tilacion controlada, oxido nitrico inhalado, ECMOQ). Sélo entonces se debe
proceder al cierre quirdrgico a las 24-72 horas.

Hernia de Morgagni

La hernia de Morgagni es una hernia paraesternal diafragmatica anterior
o retroesternal. Suele ser asintomatica y diagnosticarse de forma incidental, al
realizar una radiografia de térax por otro motivo. En el caso de que produzca
sintomatologia suele ser de tipo gastrointestinal. Su diagndstico suele llevarse
a cabo mediante radiografia, pero a veces, puede ser necesaria la realizacion
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de estudios con contraste o con tomografia computarizada (TC). Su trata-
miento es quirlrgico por el riesgo de estrangulacién que conlleva (Figura 5).

Figura 5. Radiografia lateral de térax: se aprecia el ascenso de las asas
intestinales por la parte ventral del diafragma

4.3. Reflujo gastroesofagico
Definicion

El RGE se define como el paso retrdgrado y sin esfuerzo del contenido géstrico
hacia el eséfago. Su incidencia esta aumentada en nifios con pardlisis cerebral,
sindrome de Down o retraso psicomotor. Deben diferenciarse dos tipos:

RGE fisioldgico o madurativo. Afecta a nifios pequefios, generalmente
menores de 12 meses. Cursa con regurgitaciones y no produce retraso
ponderoestatural ni otra clinica acompafiante. Pocas veces ocurre en
la primera semana de vida o a partir del sexto mes, y normalmente se
resuelve antes de los 12 meses, al adoptar el nifio la posicion erecta y
modificarse la consistencia de los alimentos.

RGE patoldgico o enfermedad por RGE (ERGE). Situacion patoldgica
en la que aparecen, junto con el reflujo, otros sintomas o complicacio-
nes derivados del mismo. Es mds probable si los sintomas se inician a
partir de los 6 meses o si persisten mas alld de los 12 meses de edad.

Blecuerda

El RGE en la infancia puede ser fisioldgico (en nifios menores de 12 me-
ses, si no aparecen complicaciones) o patolégico (si aparecen complica-
ciones).

Etiopatogenia

El mecanismo principalmente implicado en la aparicion de RGE es la relaja-
cion transitoria del esfinter esofagico inferior por inmadurez. El retraso en
el vaciamiento gastrico contribuye a la aparicion de los episodios de reflujo.
Otros factores que pueden participar son el aumento de la presion intraabdo-
minal (llanto, tos, defecacidn), la rectificacion del angulo de la unién esofago-
gastrica, la hernia de hiato, la gastrostomia, la atresia de eséfago intervenida,
las comidas copiosas y el ejercicio fisico.

Clinica

El sintoma mas frecuente del RGE fisioldgico es el vomito atdnico o regurgi-
tacién, que suele ser posprandial y de contenido alimentario. En ocasiones,
pueden ser vomitos proyectivos. Ademas, existe una serie de signos y sinto-
mas sugestivos de ERGE y otros que se consideran de alarma que, cuando
estan presentes, deben alertar de la existencia de otras enfermedades:
Escasa ganancia ponderal. El dolor retroesternal aumenta tras las
comidas, por lo que frecuentemente presentan anorexia y rechazo
de tomas, lo que, junto con los vomitos importantes, contribuye a la
malnutricién.

Clinica respiratoria. En forma de neumonias de repeticion por
microaspiracién de contenido gastrico (mas frecuente en nifios con
enfermedad neuroldgica), laringitis de repeticion (estridor inspirato-
rio intermitente), asma de dificil control, tos crénica de predominio
nocturno, apneas obstructivas en el lactante (desencadenadas por el
laringoespasmo).

Esofagitis. Cursa con irritabilidad, disfagia, rechazo de las tomas, ane-
mia ferropénica y sangrado digestivo (hematemesis, melenas o sangre
oculta en las heces).

Sindrome de Sandifer. Los pacientes muestran tendencia a opistoto-
nos, posturas cefdlicas andmalas en relacién con la proteccion de la via
aérea en caso de RGE (Figura 6).

Figura 6. Sindrome de Sandifer

Diagnostico

En el caso del RGE fisiolégico o madurativo, es suficiente para el diagnéstico
una historia clinica sugerente y una exploracién fisica completa, por lo que
no son necesarias pruebas complementarias. En el caso de ERGE, se realiza
una aproximacion diagnostica escalonada en el caso de que no exista una
adecuada respuesta al tratamiento (Figura 7). Las pruebas complementa-
rias que pueden llevarse a cabo son:

pHmetria de 24 horas. Permite constatar la frecuencia y la dura-
cion de los episodios de RGE 4acido y relacionarlos con la clinica. Es la
prueba mas sensible y especifica al cuantificar el RGE, pero no se rea-
liza de forma rutinaria, estd indicada para verificar la eficacia del trata-
miento, evaluar los casos de ERGE con manifestaciones extradigestivas
0 en casos de mala respuesta al tratamiento. No mide episodios de
reflujo débilmente acidos o no acidos, no valora el volumen refluido,
no correlaciona la gravedad del RGE con la gravedad de los sintomas y
no detecta complicaciones (esofagitis).



Nifos con vomitos aténicos alimentarios

|

Sospecha de RGE

|

¢Signos de alarma?*

* Signos de alarma:
- Estancamiento
ponderoestatural
- Clinica respiratoria
- Clinica de esofagitis
- Sindrome de Sandifer

No Si

Y Y

RGE fisiol6gico RGE patolégico (ERGE)

Tratamiento médico: IBP**

Medidas generales

**En < 12 meses,

descartar APLV

{Mejoria?

No Si

Y \

Valorar pruebas complementarias Continuar tratamiento

Figura 7. Algoritmo diagnostico-terapéutico en el nifo con vomitos
aténicos alimentarios

Impedanciometria intraesofagica multicanal combinada con pHme-
tria. Ofrece mayor informacién que la pHmetria aislada, ya que detecta
reflujo acido, no 4cido y débilmente 4cido. Puede ser la prueba que
reemplace a la pHmetria como referencia en el diagndstico de ERGE,
pero no esta disponible en todos los centros.

Transito digestivo superior. Realizar ante un nifio con vomitos y dis-
fagia. Se considera normal que presente un pequefio reflujo que se
aclare rapido. Por el contrario, es anormal que haya reflujo persistente
o alteraciones anatémicas. Se trata de una prueba poco sensible (con
muchos falsos negativos) pues se realiza en un momento puntual en
el tiempo. No se recomienda
en la evaluacién diagnodstica de
ERGE por su baja rentabilidad.
Podria utilizarse ante la sospe-
cha de anomalias anatémicas
(Figura 8):

Ecografia. No hay evidencia para
su uso en el diagndstico de ERGE.
Manometria. No hay evidencia
para su uso en el diagndstico
de ERGE.

Endoscopia con toma de
biopsias. No hay evidencia
para apoyar su uso en el diag-

»

Figura 8. Transito digestivo
superior

nostico de ERGE porque un
resultado normal no puede
descartar enfermedad (bajo
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valor predictivo negativo). En el algoritmo del nifio mayor, tiene su
indicacion cuando persisten los sintomas a pesar del tratamiento
con IBP o reaparecen al suspenderlos para confirmar erosiones
(esofagitis) o esofagitis eosinofilica.

Tratamiento

El tratamiento del RGE (Figura 9) consiste en:

1.

Medidas generales. Se informara y tranquilizara a los padres sobre las
caracteristicas fisioldgicas y benignas del proceso, y de su resoluciéon
espontanea en la mayoria de los lactantes.
- Pautas dietéticas:
> El espesamiento de la férmula, utilizado en el pasado como
tratamiento del RGE, puede incluso aumentar el nimero
de regurgitaciones al enlentecer el transito e incrementar
el tiempo de contacto del material dcido regurgitado con la
mucosa esofagica, por lo que no esta clara su utilidad en el
tratamiento del RGE. Se debe evitar la sobrealimentacién
del lactante.
> Existen lactantes con alergia a las proteinas de la leche de
vaca que asocian RGE, por lo que, ante su sospecha, se
puede realizar una prueba durante 2-4 semanas sustitu-
yendo la férmula normal por hidrolizada, o bien retirar los
lacteos de la dieta materna en nifios alimentados al pecho
y comprobar mejoria de los sintomas.
> En el nifio mayor, se recomienda disminuir la ingesta de
tomate, chocolate, menta, citricos, bebidas carbonatadas
o con cafeina, y reduccién de peso si es necesario.
- Medidas posturales:
lactantes, la posicion en decubito lateral
izquierdo podria reducir los episodios de reflujo, pero
no estd recomendada por el riesgo de muerte subita
del lactante.

> En los

> En los nifios mayores, se aconseja elevar el cabecero de la
cama 30° sobre la horizontal.

Tratamiento farmacoloégico. Se utilizan en la ERGE. Los inhibidores de
la bomba de protones (IBP) (omeprazol) han demostrado ser mas efi-
caces que los anti-H, (ranitidina). Los farmacos procinéticos (domperi-
dona, metoclopramida, eritromicina) no han demostrado gran eficacia
en estudios controlados.
Cirugia. La funduplicatura de Nissen se utilizara en el caso de com-
plicaciones cardiorrespiratorias graves, en nifios con patologia
crénica que condicione mayor riesgo de complicaciones, en ERGE
refractaria a medicacion o ante necesidad de tratamiento perma-
nente.

Sélo en la ERGE

Todos ‘ Cirugia

Farmacos

Funduplicatura

Medidas generales

de Nissen:

Refractarios

Clinica respiratoria
grave

Retraso mental grave

Dieta:

evitar sobrealimentacion,
espesar tomas, continuar
con lactancia materna
Postura: elevar

cabecero 30°

- IBP (omeprazol)
. Anti—Hz(ranitidina)

Figura 9. Tratamiento escalonado de la RGE
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Blecuerda

RGE fisioldgico: diagndstico clinico + medidas generales.

ERGE: diagndstico clinico + IBP. Valorar pHmetria/endoscopia si no
respuesta.

ERGE refractaria o complicaciones graves: considerar cirugia.

4.4. Estenosis hipertrofica de piloro

Incidencia

La estenosis hipertréfica del piloro (EHP) es mas frecuente en varones de
raza blanca, sobre todo si son primogénitos. Existe una incidencia familiar
en aproximadamente el 15% de los casos. La etiologia es desconocida, aun-
que probablemente sea multifactorial (por la suma de una predisposicién
genética y de factores ambientales).

Clinica

La presentacion clasica de la EHP (Figura 10) consiste en vomi-
tos proyectivos inmediatos tras las tomas, alimentarios, no biliosos,
con hambre e irritabilidad continua tras el vémito. Comienza entre
las 3-6 semanas de vida (es raro a partir del tercer mes), siendo el
momento mads frecuente en torno a los 21 dias de vida. En algunos
casos puede existir ictericia por enlentecimiento de la circulacién
enterohepatica y disminucién de la conjugacion hepatica. Debido a la
pérdida de hidrogeniones y de cloro y potasio con los vomitos, se produce
alcalosis metabélica hipoclorémica e hipopotasémica, aunque estas alte-
raciones suelen ser tardias (MIR 14-15, 172).

Figura 10. Estenosis hipertréfica de piloro: imagen anatémica

Blecuerda

Caso clinico tipico de estenosis hipertrofica del piloro: varén de 21 dias
de vida, primogénito, con clinica de vémitos proyectivos NO BILIOSOS,
avidez por las tomas y alcalosis metabdlica hipoclorémica e hipopo-
tasémica.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica, se objetivan grados variables de deshidratacion.
Enalgunos casos, puede palparse la “oliva pildrica” en el cuadrante supe-
rior derecho del abdomen, con mayor facilidad si el paciente acaba de
vomitar (la relajacion de la musculatura abdominal favorece la palpacion
de este signo). A veces pueden observarse las ondas peristalticas gastri-
cas, de amplitud aumentada con el fin de “vencer” la estenosis.

Diagnostico

El diagndstico se realiza mediante:

Ecografia abdominal. Es la técnica de eleccion. Se detectara un gro-
sor del musculo pildrico superior a 3 mm y longitud global del canal
pilérico superior a 15 mm. Si las medidas estan en el limite, se debe
repetir la ecografia en 24-48 horas (Figura 11) (MIR 17-18, 158; MIR
13-14,179; MIR 10-11, 153).

Radiografia simple de abdomen. Distensidn géstrica con escaso gas
distal. En desuso.

Radiografia con bario. En desuso en la actualidad. Aparece un con-
ducto pildrico alargado y estrecho (el segmento estendtico), que da
lugar al “signo de la cuerda” (Figura 12). El bulbo duodenal aparece
en forma de paraguas abierto sobre el piloro hipertréfico.

Analitica de sangre. Se debe realizar, ademas de las pruebas de ima-
gen, para detectar alteraciones hidroelectroliticas.

Figura 11. Piloro alargado y engrosado en ecografia abdominal

Figura 12. Transito digestivo superior: “signo de la cuerda”



Diagnostico diferencial

Hay que hacerlo, fundamentalmente, con la atresia pildrica (vomitos pro-
yectivos no biliosos y desde las primeras tomas, con imagen de Unica bur-
buja en la radiografia) y la atresia duodenal (mas frecuente en afectos de
sindrome de Down, con vomitos biliosos desde el nacimiento e imagen de
doble burbuja en la radiografia) (Tabla 2).

Radiografia Inicio

Patologia Tipo de vomito

Estenosis hipertréfica | No bilioso 3-6 semanas

de piloro

Distension gaéstrica
con escaso gas distal

Atresia de piloro No bilioso Imagen de Unica Al nacimiento

burbuja

Atresia de duodeno Bilioso Imagen de doble Al nacimiento

burbuja

Tabla 2. Diagnéstico diferencial de vomitos en neonato y lactante
pequeno

Blecuerda

La atresia duodenal es mas frecuente en nifios con sindrome de Down y
produce vémitos biliosos desde el nacimiento.
Regla: en el Down = atresia Duodenal = signo Doble burbuja.

Tratamiento

Hay que distinguir:

. Tratamiento preoperatorio. Correccion de la deshidratacion y de las
alteraciones hidroelectroliticas con fluidoterapia intravenosa.

. Tratamiento quirurgico. Piloromiotomia extramucosa de Ramsted
(pueden existir vomitos posoperatorios secundarios al edema del
piloro producido por la propia incisién).

4.5. Estrenimiento funcional
y enfermedad de Hirschprung

El estrefiimiento es un motivo de consulta muy frecuente en pediatria.
Aunque existen unos criterios estrictos para su definicién, en la practica se
considera estrefiimiento la disminucién en la frecuencia de las deposiciones
o la dificultad para la defecacion. El ritmo intestinal es muy variable en
las distintas edades de la vida, especialmente en la época de lactante. Lo
importante es saber diferenciar el estrefiimiento funcional del patoldgico,
va que el primero tiene lugar en nifios sanos y no precisa la realizacion de
pruebas complementarias del estrefiimiento patoldgico.

Estrenimiento funcional
A. Etiologia

Mas del 90% de los casos de estrefiimiento son de tipo funcional o idiopatico.
En ellos suele haber un desencadenante agudo que puede ser el inicio de
la alimentacién complementaria, la retirada del pafial o la incorporacién al
colegio. En estos nifios se produce una retencién de heces y, secundariamente,
temor a la defecacidn, lo que conlleva una distension rectal progresiva con even-
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tual formacién de fecalomas y posibilidad de incontinencia o encopresis por
rebosamiento.

En los lactantes pequefios (menores de 6 meses), existe un cuadro simi-
lar al estrefiimiento funcional llamado disquecia del lactante (MIR 11-12,
136). Son lactantes sanos, generalmente de 1 mes de edad, que presentan
episodios de gran esfuerzo para la defecacién y llanto que duran aproxima-
damente 10-20 minutos y cesan con el paso de las heces, que suelen ser
liquidas o blandas. Se debe a un fallo en la coordinacién entre el aumento
en la presion intraabdominal y la relajacion de la musculatura del suelo pél-
vico; su evolucién natural es hacia la resolucion espontanea, por lo que no
precisa tratamiento.

En los casos de estrefiimiento funcional, estd indicado el inicio de trata-
miento sin necesidad de pruebas complementarias. El diagndstico se basa
en una buena historia clinica y una exploracion fisica completa. Es util
preguntar a los padres sobre las caracteristicas de las heces y valerse de
escalas como la de Bristol (Figura 13). No obstante, si aparecen signos
de alarma (Tabla 3) en la historia clinica o la exploracion o no responde
al tratamiento a pesar de un adecuado cumplimiento, se debe sospechar
una enfermedad organica (Tabla 4) y realizar pruebas complementarias
dirigidas para descartarla.

Tipo 1 . . . Caprina
Tipo 2 Arracimada
Tipo 3 Mazorca de maiz
" Alargada, lisa
Tipo 4 y blanda
Tipo 5 Blanda
-——’VV’-_\"
Tipo 6 Pastosa
-
Tipo 7 Liquida

Figura 13. Escala de Bristol de consistencia de las heces
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Estrefiimiento: signos de alarma

Retraso en la eliminacién del meconio. Estrefiimiento desde el nacimiento
Retraso ponderoestatural

Sangre en heces (salvo fisura anal)

Fiebre

Vémitos biliosos

Ampolla rectal vacia. Hipertonia del esfinter anal

Distension abdominal persistente

Infecciones respiratorias de repeticiéon

Incontinencia urinaria

Tabla 3. Signos de alarma en el estrefimiento

Algunas causas organicas de estrefiimiento

Anatémicas -« Malformaciones anorrectales
« Ano anterior

Alteraciones
de motilidad

Enfermedad de Hirschprung
Pseudoobstruccion crénica
Miopatias

Pardlisis cerebral
Alteraciones de médula espinal

Neurolégicas

Metabélicas Hipopotasemia
Hipercalcemia
Otras +  Enfermedad celiaca

+ Alergia a proteinas de leche de vaca
+ Hipertiroidismo e hipotiroidismo

Tabla 4. Enfermedades organicas asociadas al estrefimiento

B. Tratamiento

Consiste en:

. Desimpactacion fecal. Si existe retencion fecal, se realizard una desim-
pactaciéon oral con laxantes osmdticos como el polietilenglicol y/o
rectal con enemas, siendo preferible la via oral. Es importante tratar
lesiones perianales con bafios antisépticos, pomadas cicatrizantes
o de corticoides.

Mantenimiento. Para prevenir recurrencias, se debe mantener el
laxante osmotico durante periodos prolongados y llevar a cabo una
adecuada ingesta de liquidos y fibra de forma gradual. Hay que evitar
el consumo excesivo de leche y derivados (méaximo 500 ml/dia), y edu-
car el habito defecatorio (sentarse en torno a 10 minutos en el inodoro
todos los dias; a ser posible a la misma hora; y preferiblemente tras la
comida, para aprovechar el reflejo gastrocélico).

Megacolon aganglionico congeénito
o enfermedad de Hirschprung

A. Incidencia

El megacolon aganglidnico congénito supone la causa mas frecuente de
obstruccién intestinal baja en el recién nacido. Tiene una mayor incidencia
en varonesy puede aparecer asociado a otras alteraciones, como los sindro-
mes de Down y de Waardenburg, la enfermedad de Ondine (o sindrome de
hipoventilacion central congénita) y a defectos cardiovasculares.

B. Etiologia
La enfermedad de Hirschprung se debe a una inervacién anémala del colon,

secundaria a unainterrupcion en la migracion neuroblastica, que da lugarauna
ausencia del sistema nervioso parasimpatico intramural (plexos de Meissner

y Auerbach) y una hiperplasia compensadora del sistema nervioso parasim-
patico extramural (fibras colinérgicas). Este trastorno suele ser esporadico, si
bien se han demostrado casos con patrones de herencia autosémica domi-
nante y autosdmica recesiva en algunos grupos familiares. Los defectos gené-
ticos se han identificado con mayor frecuencia en los genes RET y EDNRB. La
mutacién en el gen RET estd presente en el 50% de los casos y, a su vez, se
relaciona con los sindromes MEN-2 y con casos esporadicos de carcinoma
medular de tiroides (MIR 17-18, 156). La afectacién generalmente es seg-
mentaria y, en aproximadamente el 75% de los pacientes, el segmento afec-
tado es el recto-sigma. Con menor frecuencia, el segmento afecto tiene una
mayor extension (que siempre va de distal a proximal).

Blecuerda

En la enfermedad de Hirschprung, secundariamente a un trastorno en
la migracion de los neuroblastos, hay una ausencia de células gangliona-
res, por lo que no se formaran los plexos mesentéricos.

C. Clinica

En mas del 90% de los casos, suele manifestarse en el periodo neona-
tal como un retraso en la eliminacién del meconio, que cursa como una
obstruccién intestinal neonatal con rechazo de las tomas, estrefiimiento,
distension abdominal y vémitos biliosos. En algunos nifios que terminan
por evacuar el meconio, aparece posteriormente un estrefiimiento cré-
nico de inicio posnatal, pudiendo asociar retraso ponderal o sintomas de
compresion ureteral. Pueden presentar vomitos fecaloideos, acompafia-
dos de signos de deshidratacion. Otra forma es la que alterna periodos de
estrefiimiento con episodios de diarrea, que pueden llegar a provocar una
enteropatia pierde-proteinas. Son raras la urgencia y la encopresis (ensu-
ciamiento por rebosamiento), que practicamente excluyen la enfermedad
de Hirschprung.

D. Exploracién fisica

Se aprecia una importante distensidon abdominal y puede palparse una gran
masa fecal en la fosa iliaca izquierda, pero en el tacto rectal la ampolla se
encuentra vacia de heces y se aprecia hipertonia del esfinter anal.

E. Complicaciones

La principal complicacién es el sobrecrecimiento bacteriano, seguida de
riesgo de enterocolitis por Clostridium difficile y retraso ponderoestatural.

F. Diagnéstico

El diagndstico (Tabla 5) se realiza mediante (MIR 09-10, 175):

. Radiografia simple (Figura 14A). Distensién importante de asas con
ausencia de aire a nivel rectal.

. Enema opaco (Figura 14 B). Se aprecia un cambio brusco en el didmetro
del colon entre el segmento afecto (estenosado) y la porcion sana (disten-
dida). En el segmento aganglidnico, aparecen contracciones en dientes de
sierra. Existe también un retraso en la eliminacion del contraste.

. Manometria anorrectal. Ausencia de relajacién del esfinter anal
interno ante un aumento de presion a ese nivel (lo normal es la rela-
jacion del mismo).

. Biopsia. Proporciona el diagndstico definitivo. Se deben tomar varias
muestras. En el segmento afectado, se observa una ausencia de célu-



las ganglionares (ausencia de plexo de Meissner y Auerbach) con
aumento de la acetilcolinesterasa y de las terminaciones nerviosas. En
la zona previa a la zona dafiada existe hipertrofia muscular.

Megacolon funcional Enfermedad

o adquirido de Hirschprung
Inicio > 2 afos Neonatal
Retraso peso Raro Frecuente
Encopresis Frecuente Rara
Enterocolitis No aparece Posible
Distension Rara Presente
abdominal

Tacto rectal Heces en ampolla Ampolla vacia

Radiologia Heces abundantes Datos tipicos
Manometria Relajacion del esfinter Ausencia de relajacion
Biopsia Normal Patolégica

Tabla 5. Diagnéstico diferencial del estrefimiento

Figura 14. Enfermedad de Hirschprung: radiografia abdominal con
distension del colon y ausencia de aire distal (A) y enema opaco con
estenosis distal (imagen en dientes de sierra) y dilatacion colénica (B)

G. Diagnéstico diferencial

Se debe realizar diagndstico diferencial (véase Tabla 5) entre el megacolon
congénitoy el megacolon funcional o adquirido que se caracteriza por la pre-
sencia de estrefiimiento cronico, a veces asociado a distensién abdominal,
taponamiento de heces, y en ocasiones incontinencia anal por rebosamiento.
En este caso, el tratamiento es el del estrefiimiento mediante medidas higie-
nicodietéticas o el uso de laxantes osmaticos.

H. Tratamiento

El tratamiento es quirdrgico, con reseccion de todo el segmento aganglio-
nico, previa preparacion del colon vaciandolo de heces mediante irriga-
ciones rectales o maniobras de dilatacion anal. En los casos de dilatacion
colénica muy importante, o tras enterocolitis, se suele realizar colostomia
de descarga como primer paso antes de la anastomosis definitiva con el ano.

4.6. Diverticulo de Meckel

Se trata de un resto del conducto onfalomesentérico o conducto vitelino.
Es la anomalia congénita mas frecuente del tubo digestivo (aparece en un
2-3% de la poblacion). Se encuentralocalizada a unos 50-75 cm de la valvula
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ileocecal, en el borde antimesentérico del ileon terminal (Figura 15).
En ocasiones existe tejido gastrico o pancredtico ectépico a nivel del diver-
ticulo que, al producir acido o pepsina, puede llegar a ulcerar la mucosa
ileal adyacente. Si el diverticulo se aloja en una hernia inguinal indirecta,
se denomina hernia de Littré.

Figura 15. Diverticulo de Meckel: imagen anatomica
Clinica

Suele manifestarse en los 2 primeros afios de vida y la forma mas habitual
es como sangre rectal indolora e intermitente. En algunos casos, aparece
una hemorragia oculta en heces que origina una anemia ferropénica. Con
menor frecuencia, se manifiesta en forma de dolor abdominal, con o sin
signos de obstruccién intestinal o de peritonitis. Estos casos se asocian
con complicaciones como diverticulitis, perforacion, invaginacion, volvulo,
entre otras. En la edad adulta, suele ser asintomatico.

Diagnostico

El estudio mas sensible es la gammagrafia con pertecnetato de Tc-99m, que es
captado por las células de la mucosa géstrica ectdpica, cuya sensibilidad puede
aumentarse si se realiza la gammagrafia a la vez que se administra cimetidina,
glucagodn o gastrina (Figura 16). Otras técnicas que se pueden emplear son la
angiografia de arteria mesentérica superior y las técnicas de medicina nuclear
que utilizan hematies marcados con tecnecio (MIR 16-17, 177).

Figura 16. Diverticulo de Meckel con gammagrafia con Tc-99
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Tratamiento

El tratamiento de un diverticulo de Meckel sintomatico es la cirugia.

4.7. Invaginacion intestinal

El cuadro de invaginacion aparece cuando un segmento intestinal se intro-
duce en otro segmento inmediatamente distal a él (Figura 17).

Figura 17. Invaginacién intestinal: imagen anatémica

Epidemiologia

La invaginacion intestinal es la causa mas frecuente de obstruccidn
intestinal entre 3 meses-6 afios y muestra mayor incidencia entre los
4-12 meses. Es muy infrecuente en menores de 1 mes, y predomina en
varones.

Etiologia

En la mayoria de los casos, su etiologia es desconocida. En un pequefio por-
centaje, es secundaria a procesos como infecciones por adenovirus, diver-
ticulo de Meckel, pdlipos, adenoma, angioma, linfoma abdominal, purpura
de Schoénlein-Henoch, cuerpos extrafios, entre otros. En nifios mayores de
2 afios, es mas probable que exista una causa anatomica.

Fisiopatologia

La forma mas frecuente de invaginacién es la ileocdlica, seguida de la
ileo-ileocdlica. Cuando una porcidn intestinal se invagina, arrastra con ella su
meso, que queda comprimido, lo que origina dificultad del retorno venoso,
un edema de la pared vy, si no se instaura tratamiento, produce hemorragia,
obstruccién intestinal y necrosis.

Clinica

La invaginacion intestinal se manifiesta con aparicion brusca de dolor
abdominal intenso de tipo cdlico, crisis de llanto, encogimiento de miem-
bros inferiores y palidez cutanea. Se presenta a intervalos de 10-15 minu-
tos, entre los cuales el nifio se encuentra hipoactivo y decaido. En fases
iniciales, suelen aparecer vémitos. Las heces con sangre roja fresca y
moco (en “jalea de grosella”) son un signo tardio que solo aparece en
el 15-20% de los pacientes. Si no se establece tratamiento, en estadios
avanzados puede mostrarse un estado parecido al shock con pulso débil,
fiebre alta, respiracion irregular, etc. En algunos casos, la reduccion se
produce de forma espontanea.

Biecuerda

Debe sospecharse invaginacion intestinal ante paciente entre 3 me-
ses-6 afios con crisis de llanto con encogimiento de piernas, vomitos,
irritabilidad y deposiciones hemorragicas (heces en “jalea de grosella”).

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se aprecia vacio en la fosa iliaca derecha y masa pal-
pable, alargada, dolorosa, localizada en el hipocondrio derecho, con su eje
mayor en direccion cefalocaudal. La presencia de moco sanguinolento, al
retirar el dedo después de un tacto rectal, apoya el diagndstico.

Diagnostico

El diagndstico se basa en:

. Anamnesis y exploracidn fisica.

. Ecografia abdominal. Es la técnica de eleccién (imagen de “donut”)
(Figura 18) (MIR, 12-13, 33).

. Radiografia simple de abdomen. Se observa minima cantidad de gas
en el abdomen derecho y colon ascendente con efecto masa junto con
distension de asas en el abdomen izquierdo. En las primeras horas, la
radiografia puede ser normal. Ante la sospecha, debe realizarse eco-
grafia para confirmar el diagndstico (Figura 19A).

. Enema opaco. Aparece un defecto de replecién a nivel de la cabeza de
la invaginacion. En algunos casos, puede verse una columna filiforme
de bario y una imagen en espiral, coincidiendo con la cabeza de la
invaginacion (“signo del muelle enrollado”) (Figura 19B).

Figura 18. Invaginacion intestinal: ecografia



Figura 19. Invaginacion intestinal. (A) Radiologia simple. (B) Enema de bario

Tratamiento mir 12-13, 34)

El tratamiento se hard en funcidn del tipo de invaginacion:

Si la invaginacion es secundaria, se corregira la causa.
. Si la invaginacidn es primaria, tras su diagndstico, debe ser reducida
de la siguiente manera:

- Si lleva menos de 48 horas de evolucion y no hay signos de perfo-
racion o peritonitis, se hard una reduccién hidrostatica, que puede
ser realizada mediante aire o suero y control ecografico. La reduc-
cién con aire o suero parece tener mayor efectividad y menor
riesgo que el enema de bario. En los casos en que no se consiga
la reduccion, puede hacerse otro intento con el paciente sedado.

- Si hay signos de perforacién intestinal, shock, neumatosis intes-
tinal o distensién abdominal de més de 48 horas de evolucion,
es preferible la correcciéon quirdrgica. Después de estabilizar
al paciente, se realiza la reduccién manual de la invaginacién
mediante presidn suave en la punta de la invaginacion, nunca se
debe tirar del segmento proximal. En caso de que exista necrosis
intestinal, se efectua reseccion del segmento afectado y anasto-
mosis término-terminal.

Mediante tratamiento conservador se reduce el 80-90% de las invaginacio-
nes, siendo la tasa de recurrencia en estos casos entre el 5-10%, mayor que
los que han sido tratados quirdrgicamente (3%).

Prondstico

La invaginacion no tratada en un lactante es casi siempre mortal. El retraso
en el diagndstico es el responsable mas directo en los casos de mortalidad.

4.8. Alergia a las proteinas
de la leche de vaca

En primer lugar, hay que definir los siguientes conceptos:
L]

Alergia alimentaria. Reaccion adversa condicionada por una respuesta
inmune tipo IgE o mediada por células frente a antigenos alimentarios.
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Intolerancia alimentaria. Es preferible denominarla alergia no mediada
por IgE.

En nuestro medio, los alimentos mas frecuentemente implicados en las
alergias son leche de vaca, huevos, pescado, leguminosas, frutas y frutos
Secos.

Epidemiologia

La proteina de leche de vaca es el alimento que produce mayor nimero de reaccio-
nes adversas alérgicas en la primera infancia, ya que suele ser la primera fuente de
proteinas exdgenas que recibe el nifio. Estas reacciones adversas se inician, por lo
general, en el primer mes de vida, y casi siempre en los primeros 6 meses.

Habitualmente, ocurre tras la segunda toma de féormula adaptada de leche
de vaca o incluso en nifios alimentados con lactancia materna exclusiva que
se sensibilizan por el paso de proteinas de vaca a través de la leche materna.
La proteina mas frecuentemente implicada es la B-lactoglobulina.

Clinica

Hay que diferenciar la clinica de la alergia a las proteinas de leche de vaca
(APLV), segun sea mediada o no mediada por IgE:

. APLV mediada por IgE. La clinica ocurre de minutos a pocas horas tras la
ingesta por degranulacion de los mastocitos vy liberacion de serotonina e
histamina mediada por anticuerpos IgE especificos. El sistema digestivo y
la piel son los principales érganos afectados. Los sintomas cutdneos mas
frecuentes son urticaria, angioedema, eritema peribucal o en zonas de
contacto, exacerbacién de dermatitis atdpica, etc. (Figura 20). Los sinto-
mas digestivos pueden ser: vémitos propulsivos, diarrea de inicio subito,
dolor abdominal tipo cdlico, etc. Es posible que aparezcan dificultad res-
piratoria y/o inestabilidad hemodinamica.

Figura 20. Eritema peribucal

APLV no mediada por IgE. La sintomatologia ocurre de manera mas

cronica y larvada. Se inicia desde varias horas hasta dias después de

la ingesta y se debe a la estimulacién por parte de los linfocitos del

factor de necrosis tumoral o TNF-a. La afectacién principal es a nivel

gastrointestinal:

- Enteropatia alérgica. Es la mas frecuente. Cursa de forma aguda,
con diarrea y vomitos; o de forma subaguda, como diarrea cro-
nica con sindrome malabsortivo y fallo de crecimiento (MIR 18-19,
176; MIR 15-16, 156).



Manual CTO de Medicina y Cirugia, 11.2 edicidn

- Enterocolitis. Cuadro grave que suele aparecer en lactantes
muy pequefios. Cursa con diarrea, vomitos intensos y pérdida
de peso, pudiendo conducir a deshidratacién, acidosis y shock.
(MIR 17-18, 163).

- Proctocolitis alérgica. Aparece en los primeros meses de la vida
y se manifiesta con sangrado rectal recurrente, sin afectacion del
estado general y con buena ganancia ponderal. En un ndmero
importante de casos, se produce en nifios alimentados con lac-
tancia materna (MIR 09-10, 170).

- Esofagitis, gastritis, gastroenteritis y colitis eosinofilica. Se
caracterizan por la presencia de un infiltrado eosinofilico que
afecta a una o varias partes del tracto digestivo. La clinica apa-
rece de forma tardia y varia en funcién del tramo afecto con sin-
tomas de RGE que no responde al tratamiento habitual, disfagia
con impactacion alimentaria en la esofagitis, cuadro de diarrea,
dolor abdominal y malabsorcién en la gastroenteritis, y deposi-
ciones sanguinolentas en la colitis.

- Estreiiimiento, RGE y colicos del lactante pueden ser otras
manifestaciones de APLV.

Diagnostico

Se basa en:

. Historia clinica. Es la herramienta fundamental. Ha de preguntarse
sobre datos de atopia ya que los nifios atopicos estan mas predispues-
tos a desarrollar alergias.

. Analitica de sangre. Con el fin de detectar eosinofilia y elevacion de
IgE total, aunque estos datos son inespecificos.

. IgE especifica en sangre (test radioinmunoabsorbente o RAST a
las proteinas de la leche de vacas). Se correlaciona con las pruebas
cutaneas y es Util cuando éstas no pueden realizarse (por enfermedad
cutanea o riesgo de reaccion alérgica grave).

. Pruebas cutaneas:

- Prick test. Mide la reaccién inmediata por IgE.
- Patch test. Test epicutdaneo no completamente estandarizado
que mide la reaccion celular.

. Provocacion. Exposicion controlada al alérgeno con buena correlacion
con la clinica.

Ha de recordarse que, en los casos no mediados por IgE, los test de alergia
seran negativos. A menudo, el diagndstico se basa fundamentalmente en la
respuesta clinica a la eliminacién de las PLV de la dieta y la posterior reapa-
ricidn de la clinica tras la reexposicion (si no ha pasado el tiempo suficiente
para alcanzar la tolerancia).

Tratamiento

Consiste en evitar el alérgeno y sustituir la formula normal por un hidrolizado

de proteinas lacteas. Los preparados de soja no son recomendables ya que

existe intolerancia asociada. La lactancia materna debe mantenerse siempre y

cuando la madre retire de su dieta las PLV.

. Reaccion alérgica mediada por IgE. Requiere manejo sintomatico
agudo, en funcién de la gravedad, con corticoides, broncodilatadores
o adrenalina intramuscular en caso de anafilaxia (véase Tabla 7, en el
siguiente epigrafe de este mismo tema).

. Reaccion alérgica no mediada por IgE. Ademds de las medidas dieté-
ticas, se deben controlar el desarrollo ponderal y el estado de hidrata-
cién. Los pacientes con patologia eosinofilica pueden beneficiarse del
tratamiento con corticoides.

Pronostico
El prondstico es favorable, puesto que, en general, es un fenémeno transi-
torio y finalmente se termina adquiriendo tolerancia en la mayoria de los

casos (85% de los casos con APLV a los 3 afios de edad).

La Tabla 6 resume los principales aspectos de los dos tipos de APLV.

APLV mediada por IgE APLV no mediada por IgE

Patogenia Mediada por IgE Mediada por células T
Inicio Agudo Larvado
Sintomas Cutdneos +/- digestivos Digestivos

+/- respiratorios
Diagnéstico « Clinico
Provocacion

IgE especifica en sangre (RAST)
Prick test positivo

Hidrolizados de PLV

Adrenalina intramuscular
Corticoesteroides
Anti-H,

Tabla 6. APLV mediada y no mediada por IgE

4.9. Anafilaxia

Definicion

Tratamiento

Expansion con SSF

La anafilaxia consiste en una reaccion alérgica grave, de instauracion brusca y
potencialmente letal. Se produce por la degranulacién de granulocitos y basoéfilos
en diferentes drganos. En la infancia, la causa mas frecuente son los alimentos.

Clinica

Se trata de un sindrome complejo que compromete distintos 6rganos. Debe
sospecharse ante un cuadro de instauracién brusca y rdpidamente progre-
sivo con afectacidon mucocutanea y, generalmente, respiratoria, asociado en
ocasiones a clinica digestiva y cardiovascular. Existen unos criterios clinicos
gue ayudan a su identificacion (adaptado de la Guia GALAXIA 2016):
1.  Inicio en minutos u horas de afectacién de piel o mucosas junto con:
a)  Compromiso respiratorio.
b)  Descenso de la presion arterial o sintomas asociados de disfun-
cién orgénica.
2. Aparicién rapida de dos o mds sintomas tras la exposicién a un alér-
geno potencial:
a)  Afectacién de piel o mucosas.
b)  Compromiso respiratorio.
c) Descenso de la presidn arterial o sintomas asociados de disfun-
cién organica.
d)  Sintomas gastrointestinales.
3. Descenso rapido de la presion arterial tras la exposicion a un alérgeno
conocido.

Tratamiento

La anafilaxia es una urgencia médica. El farmaco de eleccién para su trata-
miento es la adrenalina (en solucién acuosa 1/1.000) y la via de adminis-
tracion es intramuscular (MIR 13-14, 177). Debe administrarse de forma
precoz ya que mejora la supervivencia y revierte y previene el broncoes-
pasmo y el colapso circulatorio. Puede repetirse su administracién cada
5-15 minutos segun el estado del paciente.



Otros farmacos Utiles, pero que nunca pueden sustituir a la adrenalina como tra-
tamiento de la anafilaxia, son los antihistaminicos y los corticoides. Para el bron-
coespasmo, se utilizara salbutamol nebulizado y oxigeno; y para mejorar el estado
cardiocirculatorio, expansiones con suero salino fisiologico intravenoso (Tabla 7).

Manejo de la anafilaxia

Adrenalina i.m. 1/1.000
+
Tratamiento adyuvante: antihistaminicos, corticoides
Si broncoespasmo: salbutamol nebulizado
Si estridor asociado: adrenalina nebulizada
Si signos de shock: expansion con suero salino i.v.

Tabla 7. Manejo de la anafilaxia

Blecuerda

El tratamiento de eleccién para la anafilaxia es la adrenalina intramus-
cular (1/1.000).

4.10. Diarrea aguda

La diarrea aguda es el aumento del nimero de deposiciones o disminucién
de su consistencia de instauracion rapida. Puede acompafiarse de otros sin-
tomas digestivos como nduseas, vomitos o dolor abdominal, o sistémicos
como fiebre o malestar general.

Fisiopatologia

La diarrea se produce cuando el volumen de agua y electrdlitos presentado
al colon excede su capacidad de absorcion, eliminandose de forma aumen-
tada por las heces. La gran pérdida de liquidos y electrdlitos puede derivar
en un cuadro de deshidratacion.

Diagnostico

La gastroenteritis aguda es un proceso autolimitado en el que, en muchos
casos, sblo es necesaria una valoracién del paciente mediante una adecuada
historia clinica y exploracién fisica. La gravedad de la diarrea esta en relacién con
el grado de deshidratacion que se puede valorar estimando la pérdida de peso
corporal (véase, en el Capitulo 02, |a tabla Grados de deshidratacion en funcion
del porcentaje de pérdida de peso). En caso de no conocerse el peso previo,
también se puede estimar seguin las escalas de valoracién clinica, en funcion de
la diuresis que realiza el paciente, la pérdida de turgencia cuténea, respiracion
anormal, relleno capilar enlentecido, taquicardia en ausencia de fiebre, mucosa
oral seca, ojos hundidos, llanto sin lagrimas y alteracién neuroldgica.

El diagndstico microbiolégico mediante coprocultivo no esta indicado de
rutina. Se indicara solo en caso de inmunodeficiencias, diarrea mucosangui-
nolenta, ingreso hospitalario, diagndstico dudoso, sospecha de intoxicacién
alimentaria o viaje reciente fuera del pafs.

Tratamiento

El principal objetivo es la correccion de la deshidratacién y, posteriormente,
la recuperacion nutricional.

La rehidratacién se hard de forma oral con suero hiposddico en caso de
deshidrataciones leves o moderadas, e intravenosa en caso de deshidrata-

04. Patologia digestiva pediatrica | PD

ciones graves o moderadas en las que exista intolerancia oral. La realimen-
tacién precoz conduce a una mayor ganancia de peso y mejor bienestar
del paciente, sin empeorar el prondstico de la diarrea. Otros tratamientos,
como antibidticos, formulas especiales o micronutrientes como el zinc,

estan también indicados en determinados casos.

4.11. Diarrea cronica

Una diarrea se considera cronica si dura mdas de 2 semanas. Se distinguen
segun los mecanismos de produccién los siguientes tipos: osmotica, secre-
tora, motora e inflamatoria.

Diarrea cronica posgastroenteritis
(intolerancia transitoria a la lactosa)

Esta diarrea se debe a la destruccidon enterocitaria secundaria a una gas-
troenteritis aguda (GEA), con el consiguiente defecto enzimatico a nivel de
la superficie del enterocito, que impide hidrolizar la lactosa que se acumula
en la luz intestinal y, por efecto osmotico, “arrastra” agua.

A. Clinica

Tras un periodo de latencia de 7-10 dias, las deposiciones pasan a ser
acuosas y acidas, con olor a vinagre. En la exploracion fisica se advierte un
abdomen meteorizado, con ruidos hidroaéreos aumentados y un llamativo
eritema perianal. Existen formas primarias (la mas frecuente es el déficit
parcial de lactasa), pero son mucho menos habituales que las secundarias a
una agresion a la mucosa intestinal.

B. Diagnéstico

En la mayor parte de los casos, basta con la sospecha clinica. Para su con-
firmacion, se puede recurrir a pruebas de laboratorio como el analisis de
H, en aire espirado, la determinacion del pH fecal (suele ser < 7), el lactico
fecal (aumentado) o la deteccion de cuerpos reductores en heces, también
conocida como Clinitest, que es positiva por encima del 0,5%.

C. Tratamiento

En la intolerancia transitoria, el tratamiento consiste en la retirada de la lac-
tosa de la dieta durante un tiempo que varia entre 4-6 semanas hasta la remi-
sion del cuadro. Después se realizara la reintroduccion paulatina de la misma.

D. Prevencién

La prevencién tiene como finalidad conseguir la regeneracion precoz del
enterocito lesionado. Consiste en hidratar adecuadamente a los pacientes
con GEA (reposicion hidroelectrolitica) y nutrirlos precozmente con una
dieta normal, segln la edad y la tolerancia del nifio (MIR 12-13, 160). No
estd indicado retirar la lactosa de forma profilactica.

Biecuerda

En la intolerancia a la lactosa, la determinacién de cuerpos reductores
en heces (Clinitest) es positiva. No obstante, el diagndstico suele ser
clinico.
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Diarrea cronica inespecifica
A. Patogenia

Diarrea motora debida a un peristaltismo intestinal aumentado, de etiologia des-
conocida. Suele aparecer en nifios con antecedentes familiares de colon irritable.

B. Manifestaciones clinicas

Se trata de una de las causas mas frecuentes de diarrea crénica en la infan-
cia, de presentacion entre los 6 meses y los 3 afios. El paciente hace entre
3-10 deposiciones al dia (habitualmente menos de 5), liquidas, no malo-
lientes, con moco, fibras vegetales sin digerir y granos de almiddn, pero sin
sangre, leucocitos ni eosindfilos.

A pesar de la diarrea, no se produce decaimiento ni deshidratacion y el
paciente sigue ganando peso. No hay diarrea nocturna. El curso es intermi-
tente, pudiendo alternar con periodos de estrefiimiento. Si hay pérdida de
peso, lo mas probable es que se trate de un intento por parte de los padres
de tratar la diarrea mediante restriccion dietética.

C. Diagnéstico

Se hace sobre todo por la clinica. Todos los datos de laboratorio, tanto de
sangre como de heces, suelen ser normales.

D. Tratamiento

Hay que explicar a los padres la benignidad y el caracter autolimitado del pro-
ceso. Se aconseja dieta normal, con restriccion del consumo de zumos de fru-
tas industriales (su gran capacidad osmdtica puede producir un aumento en
el nimero de deposiciones) y aumento de la ingesta de grasas.

E. Prondstico

Es muy bueno, con desaparicion de la diarrea antes de los 4-5 afios.
Enfermedad celiaca

La enfermedad celiaca es una enfermedad sistémica de base inmunoldgica
causada por la intolerancia permanente a la gliadina del gluten y que afecta
a individuos genéticamente predispuestos. Esta proteina se encuentra en el
trigo, la cebada, el centeno y el triticale (una mezcla de trigo y centeno). La
mavyoria de las personas celiacas pueden incluir la avena en su dieta alimen-
taria, si bien es cierto que este cereal tiene riesgo de contaminarse del resto
durante su transporte, almacenamiento y tratamiento.

A. Patogenia

La patogenia de la enfermedad celiaca se explica en la Figura 21.

‘ Intolerancia permanente a la gliadina del gluten de la dieta
[ Predisposicién genética (HLA-DQ2, HLA-DQ8) |
Y

[ Reaccién inmunoldgica ]

‘ Atrofia severa de la mucosa del intestino delgado ‘

Y

‘ Clinica heterogénea ‘

Figura 21. Patogenia de la enfermedad celiaca

B. Predisposicién individual

La predisposicion a padecer esta patologia esta condicionada por determi-
nados haplotipos de HLA. En Espafia, los mas frecuentemente implicados
son los alelos DQ2 y DQ8. Otros HLA asociados son B8, DR3, DR4, DR5y DR7.

C. Respuesta inmunitaria anormal

Moléculas no digeridas de la gliadina pueden atravesar la barrera intes-
tinal (especialmente en situaciones que aumentan su permeabilidad)
e interactuar con las células presentadoras de antigeno y con los linfo-
citos T de la [dmina propia. A su vez, estos linfocitos T se unen a molé-
culas HLA de clase Il que se expresan en las células presentadoras de
antigeno. Esto da lugar a la produccion de citocinas proinflamatorias y
anticuerpos.

D. Lesién vellositaria

Se afecta la mucosa de duodeno y yeyuno. El cambio histolégico mas precoz
es la apariciéon de un infiltrado inflamatorio en la Idmina propia, a expensas
de linfocitos T y 6. Mas tarde, se aprecia la hiperplasia de las criptas vy, en
Ultima instancia, la atrofia vellositaria.

E. Manifestaciones clinicas (Figura 22)

La edad mas frecuente de inicio es entre los 6 meses y 2 afios después del
inicio de la ingesta de gluten. Es mas habitual en el sexo femenino (2:1).
La presentacidn es muy variable, existiendo desde casos graves hasta otros
subclinicos, en los que se llega al diagndstico en la edad adulta. Los sintomas
se pueden clasificar en dos grupos:

Manifestaciones clasicas: clinica gastrointestinal. Es frecuente en la
edad pediatrica y se debe a la malabsorcidn. Suelen presentar dis-

tension y dolor abdominal, diarrea con heces voluminosas, pastosas
y malolientes (aungque también existen casos con estrefiimiento),
anorexia, irritabilidad, signos de desnutricion y retraso ponderoes-
tatural.

Manifestaciones extraintestinales. Mas frecuentes en adolescentes
y adultos:

Lesiones cutaneas: dermatitis herpetiforme y aftas recidivantes.

Déficits nutricionales: anemia ferropénica (en ocasiones refrac-
taria a tratamiento con hierro), déficit de calcio y osteopenia,
déficit de vitamina K, alteraciones del esmalte dental...
Afectacidn hepatica: hipertransaminasemia.

Alteraciones reproductivas: retraso puberal, amenorrea...
Alteraciones neuroldgicas: ataxia y neuropatia periférica.

Hay un aumento de la prevalencia de la enfermedad celiaca en nifios que
padecen otras enfermedades autoinmunitarias o algunas cromosomopa-
tias, como déficit selectivo de IgA, diabetes mellitus tipo |, artritis idiopatica
juvenil, tiroiditis autoinmunitaria, hepatitis autoinmunitaria, psoriasis, lupus
eritematoso sistémico (LES), sindrome de Turner, sindrome de Williams
o sindrome de Down.

Biecuerda

Ante un paciente pediatrico con diarrea crénica y retraso ponderal, lo
primero que se ha de descartar es una enfermedad celiaca.
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Figura 22. Enfermedad celiaca

F. Diagnéstico

Desde hace algunos afios, el diagnostico de enfermedad celiaca esta en revi-
sion. Aunque es un tema de actualidad que puede seguir modificandose,
deben conocerse los principales pilares del diagndéstico (Figura 23) y algu-

nas consideraciones sobre éstos:
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Anticuerpos:

- IgA-antitransglutaminasa. Relnen una alta sensibilidad (cer-
cana al 100%) y especificidad, por lo que constituyen el marca-
dor seroldgico de eleccidn. Se solicitara recuento de IgA sérica
total para descartar un posible déficit de IgA asociado (en cuyo
caso se solicitard la subclase 1gG).

- IgA-antiendomisio. Son los mas especificos, pero algo menos
sensibles, y su determinacidn no esta automatizada. Su coste es
mas elevado y se suelen emplear para confirmar una serologia
positiva por otros anticuerpos.

- Antigliadina. Muy poco especificos, ya que pueden elevarse en
otros procesos intestinales. Recientemente, se han descubierto
los anticuerpos antipéptido deaminado de la gliadina, que son
mejores que los antigliadina y resultan Utiles en el diagndstico
de nifios menores de 2 afios (en los que el resto de anticuerpos
pueden ser negativos). Estos son de tipo IgG e IgA.

Estudio genético. El 90% de los pacientes con enfermedad celiaca

son HLA-DQ2 positivos, y el resto HLA-DQS8. La presencia de HLA

compatible Unicamente indica predisposicidon genética, pero no es
diagndstica de enfermedad. Es Gtil fundamentalmente para des-
cartar enfermedad, ya que si el estudio genético es negativo es
muy raro que el individuo desarrolle celiaquia (es un factor “nece-
sario”, aunque no suficiente). El estudio genético se recomienda
en pacientes con clinica fundada pero con serologia negativa, en
familiares de primer grado de pacientes celiacos y en los indivi-
duos pertenecientes a grupos de riesgo (enfermedades autoin-
munitarias o cromosomopatias que asocian enfermedad celiaca)

(Figura 24).

Biopsia intestinal.

(aunque no patognomonicos) y se clasifica en los grados de Marsh,

considerandose compatible con enfermedad celiaca los grados 2 vy 3.

Actualmente, dado que la lesidon no es patognomonica, que la alte-

Muestra cambios histolégicos caracteristicos

racion histolégica es parcheada y que se han correlacionado bien los
niveles de autoanticuerpos con la probabilidad de lesién intestinal
compatible con enfermedad celiaca, en algunos casos no es necesaria

‘ Niflos/adolescentes con sintomas sugestivos de EC ‘

'

Ac anti-TG IgA + IgA total |

Anti-TG

positivos

Anti-TG > 10 del valor normal

{

Ac antiendomisio

Positivos

Anti-TG < 10 del valor normal

{

/

Anti-TG Muy poco
negativos probable EC
Considerar realizar mas pruebas si:
Déficit IgA

Edad < 2 afos

Presencia de:

- Dieta baja en gluten

- Sintomas severos

- Tratamiento inmunosupresor

‘ HLA-DQ8/DQ2 positivo

Endoscopia + Biopsia

|

Figura 23. Diagnéstico de la enfermedad celiaca
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la biopsia para establecer el diagndstico de enfermedad celiaca. Tales

casos tienen que cumplir todos los siguientes requisitos:

- Clinica compatible.

- Titulo de anticuerpos elevado (lgA-antitransglutaminasa > 10
veces el limite superior de la normalidad y anticuerpos antien-
domisio positivos).

- Genética de susceptibilidad (HLA-DQ2 y/o HLA-DQS).

La provocaciéon con gluten no se recomienda, excepto si existen dudas en
el diagndstico inicial. Se desaconseja en los periodos de mayor crecimiento
(antes de los 5 afios y en la pubertad).

‘ Asintomaticos pertenecientes a grupos de riesgo ‘

Y

| HLA-DQ2/HLA-DQ8 (:TG2 |

%

HLA (+)
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\
| Anti-TG2 + IgA total // Ac antiendomisio |
I
Y Y
| AniTG2() | | 62 ()

y

‘ Endoscopia + biopsia ‘

!

No EC

HLA ()

—> NoEC |
Grupos de riesgo:

- Familiares de primer grado

- Artritis idiopatica juvenil

- Enfermedad tiroidea autoinmunitaria
-DM 1

- Sindrome de Turner

- Sindrome de Down

- Sindrome de Williams

- Nefropatia IgA

- Déficit IgA

Figura 24. Diagnéstico de enfermedad celiaca en asintomaticos
pertenecientes a grupos de riesgo

G. Tratamiento

La dieta ha de ser rigurosamente exenta de gluten de por vida. EI cumpli-
miento de la dieta consigue la mejoria de los sintomas a partir de las 2 sema-
nas, con normalizacion seroldgica entre los 6-12 meses y la recuperacién de
las vellosidades intestinales aproximadamente a los 2 afios. El incumplimiento
de la dieta aumenta el riesgo de desarrollar linfoma intestinal no Hodgkin.

H. Seguimiento

El seguimiento de la enfermedad celiaca se basa en:

Evolucidn clinica del paciente.

Determinacién periddica de anticuerpos (los mas utilizados son los
antitransglutaminasa, aunque los antigliadina tienen la ventaja de
elevarse con minimas transgresiones dietéticas). Sirve para evaluar

el cumplimiento de la dieta. El consumo de gluten mantiene activa
la enfermedad, con lo cual se produce una elevacién en el titulo de
anticuerpos.

Recomendacién de una densitometria dsea una vez al afio a partir de
los 10 afios por el riesgo de aparicion de osteoporosis (especialmente
en épocas de crecimiento).

Cribado de enfermedades autoinmunitarias asociadas: anticuerpos antiti-
roideos y funcidn tiroidea, funcién hepdtica, asi como glucemia.

Blecuerda

Actualmente, en casos seleccionados, se puede hacer el diagndstico de
enfermedad celiaca SIN biopsia.

Blecuerda

Diagndsticos diferenciales ante un cuadro de retraso ponderoestatural
(RPE) en la infancia:

e RPE + tos cronica + diarrea cronica = posible FQ.

RPE + diarrea cronica sin tos = posible enfermedad celiaca.

RPE + estrefiimiento crdénico = posible enfermedad de Hirschprung.
RPE + episodios de regurgitacion = posible ERGE.

4.12. Sindrome de Reye

El sindrome de Reye se caracteriza por el desarrollo de una encefalopatia
aguda y la degeneracién grasa hepatica. Su frecuencia ha disminuido de
forma importante en los uUltimos afios. Es un cuadro de afectacion multiorga-
nica en el que la lesidn ocurre fundamentalmente a nivel mitocondrial, con una
posible relacién entre el consumo de aspirina durante el padecimiento de una
infeccion viral (especialmente gripe o varicela).

Blecuerda

Hay que evitar el consumo de acido acetilsalicilico en pacientes pedia-
tricos con varicela o gripe.

Hay que tratar la alteracion de la funcion hepatica y el edema cerebral. En
funcién de la gravedad, las medidas incluirdn soporte hemodinamico, respi-
ratorio y control de la presion intracraneal.

4.13. Nifo con fallo de medro

Un nifio menor de 2 afios presenta fallo de medro si su peso esta por
debajo del percentil 3 (< -2 DS) para la edad y sexo o si cae dos percentiles
a lo largo del tiempo en la grafica de crecimiento. Existen tres patrones
distintos:

. Disminucion de peso, talla y perimetro craneal. Sugiere causa gené-
tica, agresiones intrautero por infecciones o toxicos o error congénito
del metabolismo.

Peso casi normal, talla desproporcionadamente pequefia y perimetro
craneal casi normal. Sugiere endocrinopatia o trastornos éseos o del
cartilago de crecimiento.

Disminucién de peso con talla y perimetro craneal normales. Sugiere
malnutricién y requiere investigacion completa sobre la ingesta de
nutrientes, digestion, absorcidn y gasto.

Ante un nifio con fallo de medro se debe obtener:
J Una adecuada historia clinica:

- éDesde cuando?

- ¢Qué parametro esta mas afectado?

- Existencia de factores intercurrentes: prematuridad, retraso del

crecimiento intrauterino, sintomatologia digestiva, infecciones



recurrentes, sintomatologia respiratoria, sintomas neuroldgicos
y malformaciones congénitas.

Exploracién fisica exhaustiva:

- Antropometria: peso, talla, IMC, indice nutricional, medida de
los pliegues (subescapular, bicipital, tricipital y suprailiaco) y de
los perimetros (cefalico, braquial, mufieca y cintura/cadera).

- Estudio de la edad dsea.

- Estudios de composicién corporal.

- Célculo de gasto energético mediante calorimetria indirecta.

Encuesta dietética: ingesta diaria de alimentos.

Exploraciones complementarias:

- Analitica sanguinea con estudio hematoldgico, bioquimica com-
pleta con cifra de proteinas y albuimina séricas, estudio sistema-
tico de orina y urocultivo.

- En determinados casos, segln la orientacion diagndstica se
solicitaran: sangre oculta en heces, anticuerpos de enfermedad
celiaca, deteccién de Helicobacter pylori, prueba de la tubercu-
lina, estudio de inmunoglobulinas o test del sudor.

Coprocultivo y pardsitos en heces.

Por lo que respecta al tratamiento:

En caso de fallo de medro de origen orgénico, se debera tratar la pato-
logia que lo ha ocasionado.

En caso de fallo de medro de origen no organico, el manejo debe ser
multidisciplinar con especialistas en nutricion, psicélogos y gastroen-
terélogos pediatricos. Se deberd asegurar una adecuada ingesta, tra-

deas

Iave

v/ Eltipo de atresia de esdfago més frecuente es la de tipo TRES; hay atre-

sia en el cabo proximal del eséfago, con fistula traqueoesofdgica en el
cabo distal. Las manifestaciones mas tipicas de esta variante incluyen
polihidramnios, sialorrea, vomitos alimentarios desde el nacimiento, im-
posibilidad de paso de una SNG y distensién abdominal. Su tratamiento
es quirdrgico y la prioridad de cirugfa viene determinada por el riesgo
de neumonitis por aspiracion. Entre las complicaciones posquirdrgicas,
destaca por su frecuencia el RGE; menos frecuentes son traqueomalacia,
dehiscencia anastomotica, estenosis esofdgica y recidiva de la fistula tra-
queoesofégica.

La modalidad maés frecuente de hernia diafragmatica congénita es la va-
riante posterior o de Bochdalek. La hernia diafragmatica posterior cursa
con importante distrés respiratorio, cianosis, hipertension pulmonar y
abdomen excavado. Se asocia con hipoplasia pulmonar y malrotacion
intestinal. El diagnostico se puede hacer mediante radiografia de térax;
los hallazgos mas tipicos son visualizacién de asas intestinales y/o iméa-
genes aéreas circulares en el térax. El tratamiento es quirlrgico, si bien
la cirugfa se ha de hacer tras estabilizar la situacién hemodinamica y res-
piratoria del paciente.

El RGE en la edad pediétrica puede ser fisiolégico o patoldgico. Se consi-
dera fisioldgico (el més frecuente) si afecta a nifos de menos de 12 meses
sin retraso ponderoestatural. Se diagnostica por la clinica y no necesita tra-
tamiento médico, pues mejora espontadneamente con el paso del tiempo.
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tamiento de las complicaciones concomitantes y apoyo psicoldgico o
econdmico si los precisara.

reguntas
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El RGE puede producir esofagitis, sintomas respiratorios, hiperextension
del tronco (sindrome de Sandifer) y mala ganancia ponderal. La pHmetria
es la prueba de eleccion, aunque serd reemplazada en un futuro por la
impedanciometria. El tratamiento farmacoldgico de eleccién son los IBP;
la cirugia se reserva para casos de RGE patoldgico refractarios.

v/ La EHP afecta preferentemente a varones de entre 14-21 dfas de vida

(como casi toda la patologia digestiva pediatrica, es mas frecuente en
el varén). Su etiologfa es desconocida y el sintoma fundamental son los
voémitos, alimentarios (no biliosos) y emitidos con fuerza (“en proyectil”).
Cursa con deshidratacion y alcalosis metabdlica, hipopotasemia e hipo-
cloremia. Su tratamiento es quirurgico (piloromiotomia extramucosa de
Ramsted); antes de intervenir al paciente, hay que corregir las alteracio-
nes electrolfticas.

v/ Hasta el 90% de los casos de estrefiimiento en la infancia son de tipo

idiopatico o funcional. Ante la presencia de signos de alarma en un
niflo con estrefimiento, hay que descartar una enfermedad orgénica.
En la enfermedad de Hirschprung, cuadro congénito, hay una ausencia
de células ganglionares en los plexos mientéricos. El tramo aganglio-
nico se muestra estendtico. El territorio proximal a éste se dilata se-
cundariamente. Hay que sospechar enfermedad de Hirschprung ante
estrefiimiento cronico que debute antes de los 2 afios. En la mano-
metria, destaca la ausencia en la relajacion del esfinter anal interno. El
tratamiento es quirdrgico (resecar el tramo agangliénico).
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v/ Eldiverticulo de Meckel afecta al 1-2% de la poblacion. Es un vestigio del
conducto onfalomesentérico que se localiza en el fleon, a menos de T m
de la valvula ileocecal. La mayor parte de pacientes permanecen asinto-
maticos; entre los que desarrollan manifestaciones clinicas, destaca la he-
morragia digestiva indolora, siendo otros sintomas la obstruccién intesti-
nal, la diverticulitis y la invaginacion secundaria. La técnica diagnostica de
eleccién es la gammagrafia con Tc-99, que detecta la presencia de tejido
ectépico gastrico o pancreatico sobre el diverticulo. El diverticulo de Mec-
kel requiere tratamiento quirdrgico en los casos sintomaticos.

v/ Las invaginaciones afectan generalmente a nifos de entre 3 meses-
6 afnos. Pueden ser primarias o secundarias; la localizacion més frecuente
de las primarias es la ileocecal. El cuadro tipico se caracteriza por vémitos
y periodos de irritabilidad alternando con periodos de letargia. En casos
evolucionados, aparecen deposiciones hemorragicas o heces en jalea de
grosella, pudiendo llegar al estado de shock si no se diagnostica y trata
precozmente. Para confirmar el diagndstico, se realiza una ecografia de
abdomen observando una imagen en “donut” de la zona invaginada. La
desinvaginacion precoz evita la aparicion de complicaciones graves.

v/ La APLV cursa tanto con sintomas digestivos como con sintomas ex-
tradigestivos (urticaria, broncoespasmo, angioedema, anafilaxia). En la
APLY mediada por IgE el 6rgano diana es la piel. En la NO mediada por
IgE es el tracto digestivo. El diagndstico de APLV es esencialmente clini-
co. El pilar terapéutico es la sustitucion de la férmula convencional por
un hidrolizado proteico. La evolucién de APLV suele ser favorable.

v/ La anafilaxia es un cuadro alérgico de inicio brusco y grave que compro-
mete distintos érganos y puede ser mortal. El tratamiento de eleccion de
la anafilaxia es la adrenalina intramuscular.

asos
Keiinicos

Neonato de 10 dias de vida que acude a Urgencias por ausencia de deposi-
cion desde hace 8 dias. Embarazo y parto normales. Sus padres refieren que
ha realizado una Unica deposicidn meconial a los 2 dias de vida previo al alta
hospitalaria. Refieren también irritabilidad, distensién abdominal progresiva
y vOdmitos ocasionales. A la exploracién, abdomen globuloso, con asas intesti-
nales marcadas en marco célico, masa fecal palpable en marco célico izquier-
do. Indique cual le parece el manejo inmediato mas apropiado:

1) Se trata de una atresia ileal. Requiere cirugia urgente mediante laparoto-
mia abierta y reseccion del segmento intestinal afectado.

2) Se trata de una invaginacion intestinal. Se debe solicitar una ecografia
abdominal para confirmacion del diagndstico previa desinvaginacion.

3) Lo mas adecuado es un manejo conservador. Se debera ingresar al pa-

ciente a dieta absoluta y vigilar evolucion.

2

Se trata probablemente de una enfermedad de Hirschprung. Requiere
ingreso para valoracién quirurgica de extirpacion del segmento aganglio-
nico y realizacion de colostomia.

RC: 4

v/ Laintolerancia transitoria a la lactosa (ITL) cursa con diarrea acuosa, disten-
sion abdominal, meteorismo vy eritema perianal; el diagndstico se puede
hacer por la clinica, si bien se puede recurrir a pruebas complementarias,
como la bioguimica fecal o el test de H, espirado. En la ITL, las heces son
acidas y la deteccion de cuerpos reductores (Clinitest) es positiva (mas del
0,5%). El tratamiento consiste en la retirada transitoria de la lactosa.

v/ Ladiarrea aguda suele ser de causa infecciosa. No suele precisar pruebas
complementarias. Su pilar fundamental de tratamiento consiste en un
adecuado aporte hidrico vy la reintroduccién de la nutricién enteral tan
pronto como el paciente tolere.

v/ La enfermedad celiaca es una intolerancia permanente al gluten que tiene
lugar en individuos genéticamente predispuestos (HLA-DQ2 y/o HLA-DQ8).
Los anticuerpos mas sensibles y especificos son los IgA antitransglutamina-
sa; los antiendomisio son los mas especificos, pero son menos sensibles. En
algunos casos seleccionados se puede establecer el diagnéstico de enfer-
medad celiaca sin necesidad de biopsia. El tratamiento de la enfermedad
celiaca consiste en hacer una dieta exenta de gluten de por vida.

v/ Elsindrome de Reye es una encefalopatia de origen hepatico. Se ha aso-
ciado su aparicion con el consumo de 4cido acetilsalicilico en pacientes
con gripe o varicela.

v/ Se habla de fallo de medro cuando el nifio presenta un peso por debajo del
percentil 3 0 una caida en el percentil en la curva de crecimiento sostenida
en el tiempo. Una adecuada historia clinica y una exploracion fisica y antro-
pomeétrica exhaustivas son muchas veces suficientes para aclarar su causa.
En caso de tener una causa orgdnica deberd tratarse ésta. En caso de ser de
causa no organica, requerird un abordaje multidisciplinar para su manejo.

La enfermedad celiaca es una intolerancia permanente al gluten. ¢Cual de
las siguientes afirmaciones es INCORRECTA en relacion con esta enferme-
dad?

1) La lesion intestinal esta mediada por mecanismos inmunoldgicos.

2) Suele existir un intervalo libre de sintomas entre la introduccion del glu-
ten en la dieta y el comienzo de la clinica.

3) La determinacion de anticuerpos antigliadina es la prueba seroldgica
mas especifica en esta enfermedad.

4) La infestacion por lamblias puede dar un cuadro clinico similar.

RC: 3
Un recién nacido con grave distrés respiratorio presenta imagenes aéreas
circulares que ocupan hemitérax izquierdo. El diagndstico mas probable

es:

1) Malformacién adenomatoidea.

2) Quiste pulmonar multilocular.



3) Hernia diafragmatica.
4) Agenesia bronquial segmentaria.

RC: 3

Lactante de 21 dias de vida que presenta, desde hace 4 dias, vomitos pos-
prandiales que cada vez son mas intensos y frecuentes. Sefiale cudl de las
siguientes afirmaciones es cierta en relacion con la enfermedad del nifio:

1
2
3
4

) Esta enfermedad es mas frecuente en nifnos.

) Suele cursar con acidosis metabdlica.

) El tratamiento es médico vy la recidiva frecuente.
) Es frecuente el antecedente de polihidramnios.
RC: 1

Un paciente vardn, de 4 semanas de edad, vomita después de cada toma
desde hace una semana. Los vémitos, de contenido gastrico, son proyec-
tivos y abundantes. El paciente esta muy inquieto, y toma biberones con
buen apetito. Usted sospecha una estenosis hipertrofica del piloro. ¢Cual
de las siguientes situaciones analiticas en sangre le parece mas verosimil
en este caso?

1) pH 7,3; Na 130 mEq/I; Cl 85 mEg/l; K 3,5 mEq/I.
2) pH 7,4; Na 140 mEqg/l; Cl 103 mEqg/I; K5 mEg/I.
3) pH 7,5; Na 130 mEq/I; Cl 85 mEqg/I; K 3,5 mEq/I.
4) pH 7,5; Na 150 mEq/l; Cl 120 mEqg/l; K 6 mEg/I.

RC: 3

Nifio de 10 meses que acude a su consulta de Digestivo por presentar des-
de hace 1 mes deposiciones liquidas en nimero de 7 al dia, ruidos hidroaé-
reos aumentados y eritema perianal. Como Unico antecedente, presentd
una gastroenteritis aguda hace mes y medio por la que precisé ingreso.
Usted realiza una determinacidn de cuerpos reductores en heces que es
positiva. Respecto a la patologia que sospecha, sefiale lo incorrecto:

1) El mecanismo de dicha diarrea consiste en un déficit enzimatico debido
a la destruccién del enterocito tras una gastroenteritis aguda.
2) El tratamiento consiste en la retirada de la lactosa de la dieta durante

4-6 semanas hasta la remision del cuadro.
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3) Se podria haber evitado retirando de forma profilactica la lactosa de la
dieta durante el primer episodio de gastroenteritis hace 1 mes.

4) La prevencion consiste en hidratar adecuadamente a los nifios con gas-
troenteritis aguda y nutrirlos de forma precoz.

RC:3

Lactante de 5 meses de vida que acude a su consulta del Centro de Salud
por vémitos ocasionales tras las tomas, rechazo de las mismas y pérdida
de peso desde hace 1 mes. En los Gltimos dias presenta también hebras de
sangre fresca mezclada con las heces. Ha recibido lactancia materna exclu-
siva hasta los 4 meses de vida, pero tras la reincorporacion de su madre al
trabajo, toma unicamente biberones de férmula adaptada. Respecto a la
patologia que usted sospecha:

1) Solicitara un RAST a proteinas de leche de vaca antes de indicar trata-
miento con hidrolizado de proteinas de leche de vaca.

2) Iniciara tratamiento con férmula de arroz dado que ademas de una alergia
a las proteinas de leche de vaca, actualmente presenta una diarrea aguda.

3) Indicara tratamiento con ranitidina por sospecha de reflujo gastroesofa-
gico y reevaluara al paciente en 1 semana.

4) Se trata de una patologia transitoria, con prondstico favorable ya que
suele remitir antes de los 3 afios de edad.

RC: 4

Acude al hospital un nifio de 10 meses, sin antecedentes de interés, traido
por su cuidadora por dificultad respiratoria, vomitos y eritema generali-
zado. El cuadro ha comenzado tras la ingesta de un trozo de tortilla, que
comia por primera vez. Sus constantes vitales son: PA 70/40 mmHg, FC 150
Ipm, SatO, 89%. Respecto al manejo inmediato del paciente, lo mas ade-
cuado es:

1) Adrenalina intramuscular 1/1.000.
2) Adrenalina intravenosa 1/1.000.

) Adrenalina subcutanea 1/1.000.

)

Hidrocortisona intramuscular.

3
4

RC:1
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5.1. Infeccidn del tracto urinario

La infeccidn del tracto urinario (ITU) consiste en el crecimiento de microor-
ganismos en el tracto urinario, que es habitualmente estéril, asociado a sin-
tomas compatibles.

Epidemiologia

La ITU es una de las infecciones bacterianas mds habituales en Pediatria.
Es mas frecuente en nifias (3:1, aproximadamente) salvo en el primer afio
de vida y especialmente los primeros 3 meses, cuando es mas frecuente en
varones.

Etiologia

Las bacterias uropatégenas proceden de la flora fecal y del drea perineal.
La mas frecuente es Escherichia coli, que causa el 70-90% de las ITU. Los
pacientes con anomalias congénitas del aparato genitourinario, litiasis,
ITU recurrentes, sondaje vesical o antibioterapia prolongada tienen mayor
riesgo de infecciones causadas por microorganismos menos comunes,
como Proteus mirabilis, Pseudomonas aeruginosa, Enterococcus faecalis,
Enterobacter o Klebsiella.

Las infecciones urinarias por virus y hongos son raras en la edad pediatrica,
y son mds comunes en nifios inmunodeprimidos.

Patogenia

La patogenia de la ITU es compleja:
J Mecanismo de infeccidn:

- Via ascendente. Es la via de infeccion mas frecuente. Bacterias
procedentes del intestino y de los genitales externos se introdu-
cen en la via urinaria a través de la uretra.

- Via hematégena. Poco habitual.

. Factores del huésped. Un importante factor protector frente a la ITU
es el vaciamiento de la vejiga que debe ser frecuente y completo. Algu-
nos factores de riesgo son:

- Factores anatomicos. Alteraciones que provocan estasis urinario
u obstruccion pueden aumentar el riesgo de infeccidn (reflujo
vesicoureteral [RVU], uropatia obstructiva, diverticulos vesicales,
fimosis, escasa longitud de la uretra femenina y su cercania a la
zona perineal, entre otras).

- Factores funcionales. La vejiga neurdgena o la retencion urina-
ria voluntaria incrementan la posibilidad de multiplicacion bacte-
riana al espaciar el intervalo entre micciones.

Patologia nefrourolégica pedidtrica
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£s un tema rentable, poco extenso y cuyo nimero de preguntas ha aumentado en los dltimos
afos. De las infecciones de orina, es necesario saber reconocer bien una infeccion del tracto
urinario en un lactante (recordar: sintomas inespecificos sin otro foco para la fiebre) y su manejo
(indicacién y utilidad de las pruebas de imagen, tratamiento y necesidad de profilaxis). El reflujo
vesicoureteral y la criptorquidia son temas preguntados recientemente, aunque su manejo es
controvertido. s importante conocer el diagndstico diferencial del escroto agudo, especialmente
la torsion testicular. En cuanto a las glomerulopatias, se debe conocer el sindrome nefrético
idiopdtico, aunque se profundice su estudio en la Seccién de Nefrologia.

Formas clinicas

Existen tres formas basicas de ITU:

. Bacteriuria asintomatica. Presencia de bacterias en orina correcta-
mente recogida sin clinica asociada. Es un trastorno benigno que no
cursa con lesiéon renal ni signos de reaccion inflamatoria de las vias
urinarias. En general, no precisa tratamiento, aunque puede ser nece-
sario de cara a intervenciones uroldgicas o en los primeros meses tras
un trasplante renal.

. ITU baja o cistitis. Puede cursar con disuria, polaquiuria, urgencia
vesical, tenesmo, hematuria terminal, dolor suprapubico e incontinen-
cia. No suele dar fiebre.

. ITU alta o pielonefritis. Infeccion del parénquima renal y del tejido
pielocalicial en la que aparece fiebre, dolor abdominal o en fosa lum-
bar, sintomas sistémicos como malestar general, vomitos y, en oca-
siones, diarrea. La puiiopercusién renal positiva es un signo que debe
hacer sospechar pielonefritis.

La clinica de la ITU es mas inespecifica cuanto menor sea la edad del
paciente. En menores de 2 afios, puede manifestarse como rechazo de las
tomas, vomitos, diarrea, pérdida de peso, irritabilidad o fiebre sin foco.
A medida que el nifio crece, los sintomas son mas parecidos a los del adulto.

Diagnostico

El diagndstico de sospecha se realiza mediante:

. Clinica compatible.

. Analisis simple de orina (tira reactiva y sedimento de orina). Permite
seleccionar aquellos nifios en los cuales es necesario realizar un estu-
dio microbioldgico e iniciar tratamiento antibidtico precoz. Se valora
fundamentalmente la presencia de nitritos y de leucocituria.

- Leucocituria y esterasa leucocitaria. Puede mostrar falsos posi-
tivos si la orina no se ha recogido de manera estéril. Valores por
encima de 10 leucocitos/campo son sugestivos de ITU. La hema-
turia aislada no es indicativa de infeccién. Ante este hallazgo, debe
realizarse un sedimento urinario de control (MIR 10-11, 151).

- Nitritos. Ocasionados por bacterias que reducen los nitratos a
nitritos. Presentan falsos positivos (posibilidad de contaminacion
por bacterias ambientales o mala recogida de la muestra) y fal-
sos negativos (es necesario un elevado nimero de colonias en la
orina y varias horas de permanencia en la vejiga para detectar-
los, ademas ciertas bacterias como estafilococo, estreptococo y
Pseudomonas no los producen).

. Métodos microbioldgicos:

- Tincion de Gram. Se visualiza a través del microscopio 6ptico
una gota de orina fresca recogida por método estéril (puncion
suprapubica o sondaje).



- Urocultivo. Determina el diagnéstico definitivo de infeccion de
orina. Para considerar un resultado como positivo, es preciso
discriminar la técnica utilizada en la obtencién de la muestra

(Tabla 1). El método empleado depende de la edad del paciente,
de la disponibilidad y de la habilidad técnica del personal.

Indicacion Inconvenientes Urocultivo positivo
Bolsa Nifos Riesgo de > 10° UFC/mll
colectora no continentes contaminacion | (100.000 UFC/ml)
como método (FP > 50%)
inicial Siresultado +:
Valorar recogida necesita
“al acecho” confirmacién
como método por método
en ninos estéril
no continentes
y situaciones
no urgentes
Micciéon Nifios continentes | Riesgo de > 10° UFC/ml
media contaminacion (100.000 UFC/ml)
espontanea variable
Sondaje Método Invasivo 10.000-50.000 UFC/ml
uretral de confirmacién Riesgo de
e inicial trauma uretral
en situaciones
urgentes
Puncién Técnica Invasivo Cualquier recuento
suprapubica | de referencia, Control de gramnegativos
maxima esterilidad ecogréfico o superiores
a 1.000 UFC/ml
de gérmenes
grampositivos

Tabla 1. Métodos de recogida de la orina

Analisis de sangre. Se debe realizar en caso de ingreso hospitalario
y valorar su indicacion individualmente. Aunque el patrén de refe-
rencia para la localizacion de una ITU (pielonefritis frente a cistitis)
es la gammagrafia, las alteraciones analiticas son mas frecuentes en
caso de pielonefritis (leucocitosis, elevacién de reactantes de fase
aguda como PCR y procalcitonina, creatinina sérica...).

Blecuerda

Urocultivo positivo si 100.000 UFC/ml en orina recogida por bolsa (in-
continentes) y miccién media (continentes), > 10.000 en sondaje urina-
rioy > 1 en puncién suprapubica.

Tratamiento

Los objetivos del tratamiento son erradicar los microorganismos, aliviar los
sintomas y prevenir o reducir el dafio renal. Las medidas generales que se
han de seguir son asegurar una correcta hidratacion, miccion frecuente,
analgésicos, antitérmicos, etc. La eleccion de la antibioterapia debe basarse
en el resultado del urocultivo y del antibiograma, teniendo en cuenta los
patrones locales de resistencia antibiotica. La antibioterapia empirica es la
siguiente:

ITU en menores de 3 meses. Gentamicina y ampicilina intravenosa
5-7 dias pasando a via oral segun antibiograma hasta completar 10-14
dias. La asociacion de ampicilina esta indicada sobre todo en menores
de 1 mes para cubrir la infeccidn por enterococo. En caso de sepsis cli-
nica, meningitis asociada o deterioro de la funcion renal, utilizar cefo-
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taxima en lugar de gentamicina (los aminoglucdsidos son nefrotéxicos
y no atraviesan la barrera hematoencefalica).

ITU febril (sospecha de pielonefritis) en mayores de 3 meses o ITU
afebril en nifos incontinentes (MIR 12-13, 125). Cefixima via oral
durante 7-10 dias. Si precisa ingreso hospitalario, gentamicina intra-
venosa durante 5-7 dias pasando a via oral segln antibiograma hasta
completar 10-14 dias. En caso de insuficiencia renal, se empleara cefo-
taxima en lugar de gentamicina.

ITU baja en niiios continentes. Fosfomicina, amoxicilina-clavulanico,
nitrofurantoina, trimetoprim-sulfametoxazol durante 3-5 dias por via
oral.

Estd indicado el ingreso hospitalario en menores de 3 meses, pacientes con
afectacion del estado general, signos de sepsis, deshidratacién, intoleran-
cia oral, inmunodepresion, uropatia, fracaso del tratamiento oral (que se
considera la persistencia de sintomas tras 48 horas de tratamiento) o con
dificultad para el control y seguimiento.

Evaluacion posterior

El objetivo de las pruebas de imagen es detectar anomalias del tracto uri-
nario que puedan predisponer a recurrencia de ITU y dafio renal agudo o
crénico. No existe actualmente un consenso sobre la eleccién de dichas
pruebas. En general, se recomienda el estudio en caso de ITU febril, ITU en
el nifo menor de 2 afios, ITU recurrente o atipica (MIR 18-19, 143). Esta
Ultima puede implicar disfuncion vesical, niveles elevados de creatinina
sérica, infeccién por microorganismo distinto de E. coli, fracaso del trata-
miento en 48 horas, masa abdominal, antecedente familiar de RVU u otra
enfermedad nefrouroldgica, entre otros.

Ecografia del aparato urinario. Prueba no invasiva y accesible que per-
mite descartar malformaciones de la via urinaria y complicaciones como
abscesos o pionefrosis. Es poco sensible para detectar RVU o cicatrices
renales. El momento de realizacion depende de la situacion clinica. En
nifios que responden bien a la antibioterapia inicial, se puede llevar a
cabo después de la fase aguda, mientras que en otros casos es necesario
realizarla lo antes posible para descartar complicaciones.

Cistografia. Prueba de eleccién para el diagndstico de RVU vy estable-
cer su grado, asi como para detectar obstruccion del tracto urinario
inferior. Para realizarla, debe estar totalmente resuelta la infeccidon y
se utiliza profilaxis antibidtica con frecuencia. Se dispone de cistogra-
fia radioldgica convencional o CUMS, isotdpica directa e indirecta y
ecocistografia. La cistografia isotdpica emplea menos radiacion que la
CUMS.

Gammagrafia renal con acido dimercaptosuccinico (DMSA). Método
mas sensible para detectar focos de pielonefritis en fase aguda y de
cicatrices parenquimatosas a largo plazo. Deben transcurrir al menos
4-6 meses desde la infeccion para determinar si se trata de cicatrices
permanentes.

Existen otros estudios que pueden tener indicaciones en pacientes aislados
(urografia intravenosa, resonancia nuclear magnética, tomografia compu-
tarizada...).

Biecuerda

La CUMS criba la presencia de RVU; la gammagrafia renal descarta la
presencia de cicatrices renales.
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5.2. Reflujo vesicoureteral

El RVU es el paso retrégrado de orina desde la vejiga hacia el tracto uri-
nario superior. Su prevalencia se estima en un 1% aproximadamente. La
importancia clinica en los nifios viene determinada por su asociacion con la
infeccion urinaria recurrente, formacion de cicatrices, hipertension arterial
secundaria y posible progresion a enfermedad renal crénica. La nefropa-
tia por reflujo puede ser congénita y estar presente al diagnéstico, lo que
sugiere una alteracién de la nefrogénesis; o bien adquirida, como conse-
cuencia de la respuesta inflamatoria a una ITU en el parénguima renal. Se
estima que el 30% de nifios con primer episodio de ITU tienen RVU.

Fisiopatologia

Puede resumirse como sigue:

. Reflujo primario. Es el mas frecuente (70%). Se debe a una anomalia
congénita de la union ureterovesical. La entrada normal del uréter en
vejiga es un trayecto oblicuo submucoso que se comprime al aumen-
tar la presion intravesical durante la miccion, quedando de esta forma
cerrado el uréter. En el RVU primario es corto o no existe el trayecto, lo
gue provoca un mal funcionamiento del mecanismo valvular (Figura 1).
Afecta mads a varones. Suele resolverse de forma espontanea con el cre-
cimiento del nifio, a medida que aumenta la longitud del trayecto intra-
vesical del uréter y mejora el mecanismo natural antirreflujo. Se sabe
que existe una predisposicion genética dada la asociacién familiar,
aunqgue el mecanismo de herencia no estd completamente descrito.

. Reflujo secundario. Se puede deber a obstruccion vesical funcional
(vejiga neurdgena) o anatomica (valvulas de uretra posterior, dupli-
cacion ureteral, uréter ectdpico, rifidn multiquistico displasico, etc.).
Las valvulas de uretra posterior son la causa mas frecuente de uropatia
obstructiva grave en los nifios. Afectan sélo a los varones. El diagnds-
tico se puede realizar en el periodo prenatal (detectando hidronefrosis
con oligoamnios por ecografia) o en el periodo neonatal (en un varén
con masa suprapubica y chorro miccional débil).

Trayecto corto
RVU permanente

Longitud intermedia
RVU intermitente

Longitud normal
NO RVU

Figura 1. Trayecto ureterovesical y RVU

Clasificacion

Se basa en la imagen obtenida por CUMS. Existe una clasificacion en cinco
grados que tiene implicaciones prondsticas y terapéuticas (a mayor grado

de reflujo, mayor probabilidad de lesién renal) (Figura 2). Se considera que
los grados |y Il son leves, el grado Il moderado, y los grados IV y V graves:
Grado . Reflujo hasta la parte distal de un uréter no dilatado.

Grado Il. Reflujo hasta la pelvis renal, pero sin dilatacion de los calices.
Grado lll. Reflujo con dilatacion moderada de los calices y del uréter.
Grado IV. Reflujo hacia un uréter intensamente dilatado, asi como mas
del 50% de los calices.

Grado V. Reflujo masivo con pérdida de morfologia calicial normal, con
uréter muy dilatado y tortuoso.

P99 A D
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Grado | Grado Il Grado lll Grado IV GradoV

Figura 2. Grados de reflujo vesicoureteral

Blecuerda

La mayor parte de los casos de RVU son leves y no precisan tratamiento.

Diagnostico

Se debe descartar diagndstico de RVU en casos como los siguientes:

Nifio con ITU recurrente (febril y/o afebril).

Nifio con ITU y antecedentes familiares de RVU.

Nifio con ITU que presente alteraciones en la ecografia renal o DMSA.
Nifio con hidronefrosis de diagndstico prenatal o posnatal con ano-
malias funcionales o anatomicas (vejiga neurdgena, valvulas de uretra
posterior...) o ITU (Figura 3).

Figura 3. Ecografia: hidronefrosis

Las técnicas mas utilizadas para detectar el RVU son la CUMS, la cistografia
isotopica y la ecocistografia miccional con contraste. Cada una de ellas pre-
senta ventajas e inconvenientes:

. CUMS. Técnica de eleccion para el diagndstico inicial de RVU, valo-
racion de la gravedad y deteccion de anomalias anatémicas asocia-
das. Debe realizarse libre de infeccidn, por lo que se aconseja esperar

4-6 semanas tras el padecimiento de una ITU febril, y se recomienda



emplear profilaxis antibidtica. Sus principales inconvenientes son que
precisa sondaje y supone radiacion (Figura 4).

Cistografia isotdpica, directa (CID) o indirecta (Cll). La CID es mas
sensible para la deteccién del RVU y supone menor radiacidon que la
CUMS, aungue no aporta buena informacién anatémica. La Cll tiene
como ventaja que no precisa sondaje uretral. Puede indicarse para el
seguimiento del RVU.

Ecocistografia miccional con contraste. No supone radiacion ioni-
zante. Sus inconvenientes son que precisa sondaje, que no permite

visualizar adecuadamente la uretra y que es una técnica observa-
dor-dependiente.

Figura 4. CUMS: RVU bilateral grado V

La mejor técnica para el diagnostico de dafio renal es la gammagrafia renal
con DMSA marcado con Tc-99 (Figura 5). Es la prueba de referencia para
detectar cicatrices y aporta informacion sobre la funcion diferencial de los
rifiones. La ecografia puede tener un papel en el seguimiento de la nefropatia
cicatricial.

Figura 5. DMSA: hipocaptacién en rifion izquierdo
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Tratamiento y evolucion mir 17-1s, 136; MIR 16-17, 181)

El manejo del RVU sigue siendo controvertido. Los objetivos del tratamiento
son prevenir las infecciones y minimizar el riesgo de lesién renal y sus con-
secuencias. La eleccion del tipo de tratamiento depende de si el reflujo es
primario o secundario, y de su grado. La mayoria de los casos de reflujo pri-
mario de grado leve desaparecen de forma espontanea con la maduracién
del nifio. La probabilidad aumenta si se diagnostica antes de los 2 afios y si
la afectacion es unilateral.

Manejo conservador. Medidas generales como ingesta de agua, bue-
nos habitos miccionales, correccion del estrefiimiento para evitar dis-
funcion vesical secundaria y educacion para reconocer los sintomas
de ITU.

Profilaxis antibidtica. No estd clara su eficacia, y se ha relacionado
con el aumento de resistencias antibidticas. En general, se recomienda
profilaxis primaria en los grados Ill a V. Se suelen emplear dosis bajas
nocturnas de trimetoprim, cotrimoxazol, fosfomicina, amoxicilina-cla-
vuldnico, entre otros.

Cirugia (abierta o por via endoscépica). Util en los casos secundarios
a malformaciones urinarias. Se emplea también en RVU primario de
alto grado persistente o RVU complicado con ITU recurrente, entre
otras indicaciones.

5.3. Escroto agudo

Ante un cuadro de tumefaccion dolorosa del escroto en un vardn, se habla
de escroto agudo. En su diagnostico diferencial se incluyen torsién testicu-
lar, torsion del apéndice testicular, hernia inguinal incarcerada, epididimitis
u orquioepididimitis.

Torsion testicular

La torsidn testicular es un cuadro agudo que puede presentarse a cualquier
edad, pero que es mas frecuente en la nifiez tardia o en la adolescencia tem-
prana. Es la causa mas habitual de escroto agudo en nifios de edad mayor
o igual a 12 afios. Se trata de una urgencia uroldgica y son necesarios un
diagndstico y un tratamiento precoces.

A. Fisiopatologia
Se debe a una fijacién insuficiente del testiculo a causa de que la tunica vagi-

nal es redundante y permite una movilidad excesiva de la génada. La fijacién
anomala suele ser bilateral (Figura 6).

Corddn espermatico
normal frente a torsionado

Testiculos

Figura 6. Torsion testicular
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B. Clinica

La clinica de la torsion testicular es la siguiente:

. Dolor agudo e intenso, de inicio brusco, continuo e irradiado a la regién
inguinal. Puede acompafiarse de cortejo vegetativo y de sintomatolo-
gia gastrointestinal (vémitos, dolor abdominal) (MIR 17-18, 162).

. Teste indurado, edematoso, con eritema escrotal y aumento de
tamafio. Al intentar elevar el testiculo con el dedo no disminuye el
dolor, sino que aumenta (signo de Prehn negativo).

. El reflejo cremastérico suele estar abolido y el teste puede encon-
trarse elevado o en situacidn transversa.

. No suele haber fiebre, ni clinica miccional asociada.

C. Diagnéstico

El diagndstico es clinico, con un alto grado de sospecha. En aquellos casos
que ofrezcan dudas puede realizarse ecografia Doppler para confirmar la
disminucion del flujo testicular y la morfologia del testiculo. Dada la posibili-
dad de falsos negativos, ante la sospecha diagndstica es preferible la explo-
racion quirurgica.

D. Tratamiento

Se trata de una urgencia quirurgica. Si el cuadro clinico es muy suges-
tivo, es obligatoria la exploracién quirdrgica urgente, pese a no tener
confirmacion con pruebas de imagen. Se realizard detorsion quirdrgica
del teste vy, si tras la misma el teste es viable, se procederd a la orqui-
dopexia (fijar el testiculo a la tunica vaginal o al escroto). Si no es viable,
se realizara orquiectomia (extirpacion del testiculo) y fijacién del teste
contralateral. La gran mayoria de testes intervenidos en las primeras
6 horas son viables, mientras que soélo el 10-20% de los intervenidos
pasado ese tiempo lo son, de ahi la importancia del diagndstico y del
tratamiento precoz.

Blecuerda

El diagndstico de la torsion testicular es fundamentalmente clinico y se
trata de una urgencia quirurgica.

E. Torsién neonatal

Se sospechara ante la presencia de una masa testicular firme e indolora
en el examen neonatal. La piel escrotal suele estar equimética o edema-
tosa. Habitualmente, la torsidn se produce intrautero, lo que hace probable
el infarto completo y la pérdida del teste. En general, el tratamiento consiste
en la extirpacioén via inguinal y la fijacion del teste contralateral.

Torsion del apéndice testicular
o torsion de hidatide

Ocurre con mayor frecuencia entre los 7-12 afios. El apéndice testicular
es un resto de las estructuras mullerianas que se encuentra fijado al polo
superior del testiculo. Cuando se torsiona, se produce un dolor brusco
pero menos intenso que en la torsidn testicular y generalmente selectivo
en polo superior del teste, donde se encuentra el apéndice inflamado. No
suele haber clinica sistémica acompafiante. Esta presente el reflejo cremas-
térico y se visualiza en el polo superior del teste afecto en ocasiones una

mancha azulada a través de la piel escrotal (“punto azul”). La inflamacién
escrotal es menos llamativa.

El diagndstico es clinico. En casos de duda con la torsién testicular, una
ecografia Doppler mostrara un flujo sanguineo normal. Su tratamiento es
reposo y analgesia con antiinflamatorios durante 1 semana. Es un cuadro
sin repercusién posterior y, generalmente, con resolucién espontanea,
con o sin tratamiento. Si el cuadro no cede o es recidivante, en ocasiones
esta justificada la extirpacion quirudrgica de las estructuras apendiculares.

Epididimitis

Se define como la inflamacion del epididimo.

. Etiologia:

- En varones sexualmente activos, la causa mas frecuente es Chlamy-
dia, seguida de Neisseria gonorrhoeae, Escherichia coli'y virus.

- En nifios sin actividad sexual, las causas mas frecuentes son virus
y Mycoplasma pneumoniae. Las infecciones bacterianas son mas
raras en estos pacientes, suelen verse si presentan patologia uro-
|6gica de base.

. Clinica. Dolor progresivo, insidioso, acompafiado de sindrome miccio-
naly fiebre.

. Exploracidn fisica. Inflamacion y dolor escrotal con reflejo cremasté-
rico normalmente presente. Al elevar el testiculo con el dedo, dismi-
nuye el dolor (signo de Prehn positivo).

. Diagndstico. Basado en la clinica, puede apoyarse en un urocul-
tivo positivo o en una ecografia Doppler que mostrara aumento del
tamafio y de la vascularizacién.

. Tratamiento. Antibioterapia empirica y antiinflamatorios (una vez
resuelto el cuadro, es necesario descartar anomalias congénitas pre-
disponentes).

La Tabla 2 muestra el diagndstico diferencial del escroto agudo.

Torsiéon Torsién Epididimiti
testicular de idatide pididimitis
Dolor - Intenso Menos intenso Menos
«  Brusco Dolor intenso
- Continuo palpacién Progresivo
del polo
superior
Estado general Afectacion Minima afectacién | Sindrome
importante miccional
Cortejo asociado
vegetativo
Reflejo Abolido Presente Presente
cremastérico
Exploracion «  Teste indurado Inflamacion Moderada
testicular y edematoso leve Edema
(puede estar Punto azul escrotal
elevado y rotado) en polo
«  FEritema escrotal superior

Tabla 2. Diagnéstico diferencial del escroto agudo

5.4. Patologia prepucial y uretral

De forma fisioldgica, el prepucio cubre el glande en la gran mayoria de los

recién nacidos y, progresivamente, se va haciendo mds laxo hasta permitir

su visualizacién completa en torno a los 3-4 afios.



Adherencias balanoprepuciales

El glande no se visualiza por completo, pero el paciente no refiere dolor; son
adherencias fisioldgicas entre el epitelio prepucial y el glande. Esta situacion
no requiere tratamiento quirurgico, salvo en caso de infecciones.

Fimosis y parafimosis

La fimosis es la estrechez del prepucio que impide su descubrimiento. Se con-
sidera fisioldgica hasta los 3-4 afios, siempre que no produzca complicaciones.
Si en un intento por retraer el mismo prepucio queda estrangulado por el ani-
llo fimdtico, se producira inflamacion importante y dolor, conociéndose como
parafimosis. En estos casos, se debe aplicar frio y analgesia para intentar la
reduccion manual. Se trata de una situacién de urgencia que precisara cirugia
si las maniobras de reduccién no son efectivas.

La indicacién de cirugia se establece a partir de los 3 afios. La circuncision en
menores de 1 afio sdlo tiene indicacidon médica en determinadas situaciones,
tales como infecciones urinarias de repeticion, parafimosis, fimosis puntiforme
(orificio prepucial minimo que obstaculiza la libre emisién de orina). Las poma-
das de corticoides pueden ser Utiles para el tratamiento de la fimosis, debido al
adelgazamiento de la piel que producen, aunque su efectividad no es completa.

Malformaciones uretrales

Hay que referirse a las siguientes:

Hipospadias. El meato urinario estd en posicion inferior a la normal, es
decir, en la cara ventral del pene. Existe un desarrollo incompleto del
prepucio, que aparece en las caras laterales y dorsal del pene formando
lo que se denomina un capuchdn dorsal. Se trata, habitualmente, de
una malformacién aislada (en un 10% de casos aproximadamente se
asocia a criptorquidia o hernia inguinal) (MIR 18-19, 142).
Epispadias. El meato urinario se encuentra en posicion superior a lo
normal, en el dorso del pene.

5.5. Mal descenso testicular

El descenso testicular normal tiene como objetivo alojar los testes fuera del
abdomen, para conseguir una temperatura 2 grados inferior a la corporal,
lo que permite un adecuado desarrollo y funcionamiento de la gonada. La
ausencia del testiculo en la bolsa escrotal se encuadra en el término “mal
descenso testicular” que incluye los siguientes cinco grupos:

Teste en ascensor. El teste permanece la mayoria del tiempo en el
escroto, pero puede ascender a la zona inguinal ante determinados
estimulos. Es una variante fisioldgica por una exageracién del reflejo
cremastérico.

Teste retractil. Teste ausente del escroto la mayor parte del tiempo
aunqgue es posible descenderlo manualmente, vuelve a abandonar la
bolsa escrotal cuando se suelta. El escroto puede ser normal o hipo-
plasico.

Criptorquidia. El teste se encuentra de forma espontanea y perma-
nentemente fuera del escroto, en su trayectoria normal de descenso
(trayecto abdominoinguinoescrotal). Se asocia a escroto hipoplasico.
En ocasiones, puede ser palpable a nivel abdominal en la zona préxima
al conducto inguinal interno, localizacién mas frecuente.

Teste ectopico. Situado fuera del escroto, sin seguir el trayecto normal
de descenso.

Anorquia. Ausencia real de testiculos.
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Criptorquidia
A. Epidemiologia

La criptorquidia es un trastorno frecuente. En la mayoria de los casos se
produce un descenso espontaneo, siendo esto raro a partir de los 6 meses.
Puede asociarse a otras malformaciones, sobre todo a las de tipo genitou-
rinario y a ciertas alteraciones cromosémicas. La mayoria de los casos son
unilaterales.

B. Complicaciones

Los varones con testiculo no descendido tienen mayor riesgo de cancer tes-
ticular (seminoma) y de infertilidad. La cirugia precoz de descenso al escroto
(orquidopexia) reduce estos riesgos, aunque no los elimina por completo.

C. Diagnéstico

Se basa en:
. Antecedentes obstétricos: ingesta de antiandrogenos.
. Antecedentes familiares: criptorquidia, varones estériles, alteracio-
nes olfativas, hipospadias o malformaciones urinarias.

Exploracion fisica: en cuclillas (posicidon en la que se inhibe el reflejo
cremastérico) y en dectbito en un ambiente célido. Es necesario valo-
rar hipoplasia de escroto.

Pruebas de imagen (la mas utilizada es la ecografia) y determinacio-

nes hormonales en caso de criptorquidia bilateral.
D. Tratamiento

El manejo de la criptorquidia es controvertido. Actualmente, no existe con-
senso y es preciso individualizar en cada paciente. El riesgo de subfertilidad y
tumores parece inversamente proporcional a la edad de inicio del tratamiento,
pero la cirugia a edad temprana supone un mayor riesgo, y la complicacién mas
significativa es la atrofia testicular por lesidn vascular.

En general, se suele esperar el descenso espontdneo hasta los 6-12 meses
de edad. Si no ha descendido, se indica tratamiento quirdrgico antes de los
18-24 meses (MIR 15-16, 150). Se realiza preferentemente orquidopexia. La
orquiectomia se valora en casos de criptorquidia pospuberal o en testes dis-
génicos o atroficos. El tratamiento hormonal con hCG ha quedado en desuso.

5.6. Sindrome nefrotico idiopatico

El sindrome nefrético se define por la presencia de proteinuria, hipoalbumi-
nemia, edema y dislipidemia. Se trata de una entidad homogénea desde el
punto de vista clinico. Sin embargo, la etiologia, la evolucidn, la histologia renal
y la respuesta al tratamiento pueden ser muy variables. El sindrome nefrético
idiopatico (SNI) es la glomerulopatia primaria mas frecuente en Pediatria. En la
mayoria de los casos, presenta un curso por recaidas corticosensibles con una
histologia compatible con cambios minimos.

Etiologia

En Pediatria, la forma mas frecuente es el SN primario o idiopatico, que
constituye hasta el 90% de los SN en nifios. El SN idiopatico se presenta con
mayor frecuencia entre los 2-12 afios. Debe diferenciarse del SN secundario
a glomerulonefritis, enfermedades sistémicas (vasculitis, lupus eritematoso
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sistémico), hereditarias, viricas (VHB, VHC, VIH, CMV, VEB), parasitarias,
neoplasias o farmacos (AINE).

Patogenia

La lesion podocitaria es la base patogénica del SN idiopdtico. Causa la pér-
dida de la permeabilidad selectiva de la barrera de filtracion glomerular al
paso de las proteinas, que se escapan a la orina. Ademas, existe alteracién
del balance de fluidos, retencién tubular de sodio y edema. El mecanismo
inmunoldgico suele subyacer a la mayoria de los SN idiopaticos. La histo-
logia mas frecuente del SN idiopdtico es la enfermedad de cambios mini-
mos (ECM), caracterizada por la fusion de los pedicelos podocitarios en la
microscopia electrénica y la ausencia de alteraciones al microscopio optico.

Clinica

Las manifestaciones clinicas del SN son: edema, proteinuria (> 40 mg/m?/
hora) e hipoalbuminemia (< 2,5 g/dl). Pueden aparecer dislipidemia e hiper-
coagulabilidad. Como complicaciones pueden presentar derrame pleural,
tromboembolismo pulmonar y aumento de la predisposicion a infecciones,
siendo importante descartar peritonitis primaria.

Diagnostico

El diagndstico del SN es clinico y analitico. Los estudios deben descartar otra
posible enfermedad sistémica o glomerulopatia responsable del cuadro.

La biopsia renal se indica en los casos de curso atipico: menores de 1 afio,
insuficiencia renal, hipertensién o macrohematuria asociada y corticorresis-
tencia o mala respuesta al tratamiento (MIR 15-16, 155).

Tratamiento y evolucion

El objetivo del tratamiento es inducir la remision y prevenir las recaidas y
complicaciones. Las medidas sintomaticas incluyen ajuste de liquidos, sal,
proteinas y grasas en la dieta, evitar el reposo absoluto, asegurar cumpli-
miento del calendario vacunal, diuréticos en casos concretos, tratar la hiper-
tension y las complicaciones tromboembdlicas si aparecen, etc. La base del
tratamiento del SNI son los glucocorticoides tanto en el debut como en las
recaidas sucesivas. Segun la respuesta a los corticoides en la primera mani-
festacidn, el SN se clasifica en:
. SN corticosensible. Con tratamiento remiten la proteinuria y la hipoal-
buminemia.
. SN corticorresistente. Persisten la clinica o las alteraciones analiticas
tras 8 semanas de tratamiento.

Lo habitual es que el SN idiopatico curse con recaidas corticosensibles,
siendo éstas cada vez menos frecuentes con la edad.

La terapiainmunosupresora (ciclosporina, ciclofosfamida, tacrolimus o mico-
fenolato mofetilo) se utiliza en los casos de resistencia, dependencia o efec-
tos secundarios graves de los corticoides.

Biecuerda

El SN idiopatico se define por la presencia de proteinuria, hipoalbumi-
nemia, edema vy dislipidemia; cursa tipicamente con recaidas cortico-
sensibles y con una histologia de cambios minimos.

5.7. Sindrome hemolitico urémico

El sindrome hemolitico urémico (SHU) es una microangiopatia trombdtica
gue se caracteriza por anemia hemolitica microangiopatica, trombopenia y
dafio renal agudo.

Etiologia

El SHU es una de las causas mas frecuentes de insuficiencia renal aguda

(IRA) en nifios menores de 5 afos. De forma clasica, se clasifica en SHU

tipico asociado a diarrea invasiva y SHU atipico. Actualmente, se prefiere

utilizar la siguiente clasificacion:

. SHU primario (o atipico). Se debe a disrregulacion del sistema del
complemento por alteraciones genéticas.

. SHU secundario:

- SHU secundario a infeccidn. La causa mds frecuente es Esche-
richia coli serotipo 0157:H7 productor de toxina Shiga, aunque
pueden producirla otras bacterias como Shigella. Los pacientes
suelen tener el antecedente de gastroenteritis enteroinvasiva.
Este es el llamado SHU tipico, y supone alrededor del 90% de
casos en Pediatria. Otros posibles agentes de SHU secundario a
infeccion son Streptococcus pneumoniae y el VIH.

- SHU secundario a farmacos, enfermedades autoinmunita-
rias (como el lupus eritematoso sistémico), trasplante, emba-
razo...

Patogenia

Se produce una lesién endotelial capilar y arteriolar, con la formacién de
trombos intravasculares de plaquetas con trombopenia de consumo y ane-
mia microangiopatica.

Clinica

Entre 1-15 dias tras el episodio desencadenante, se producen:

. Alteraciones hematoldgicas. Anemia hemolitica que se manifiesta
con astenia y palidez intensa o ictericia leve con orina de color par-
do-rojizo (orina coldrica). Trombopenia leve-moderada que se pre-
senta como petequias, equimosis, siendo excepcionales los signos de
sangrado masivo. No hay alteraciones de la coagulacién ni fenomeno
de coagulacion intravascular diseminada (CID).

. Disfuncion renal. Pueden aparecer desde proteinuria y hematuria
hasta oligoanuria en mas del 50% de los pacientes junto con alteracio-
nes hidroelectroliticas y metabdlicas caracteristicas de la IRA.

La HTA es frecuente por hipervolemia y dafio vascular, y suele ser de
dificil control. No parece existir correlacion entre la gravedad de las
alteraciones hematoldgicas y el dafio renal.

. Afectacion del SNC (20% de los casos). Pueden aparecer irritabilidad,
somnolencia, hemiparesia, convulsiones...

. Afectacion gastrointestinal. Esofagitis, prolapso rectal, invaginacion,
perforacion intestinal. Puede haber hepatomegalia con hipertransa-
minasemia.

Blecuerda

La causa mas frecuente de SHU en Pediatria es E. coli productor de
toxina Shiga.



Diagnostico

Es clinico y basado en hallazgos de laboratorio:

. Anemia hemolitica de grado variable con esquistocitos, reticulocitosis
e hiperbilirrubinemia indirecta.

. Trombopenia por consumo.

. Pruebas de coagulacion normales o con minimas alteraciones.

. El estudio de orina muestra microhematuria y proteinuria leves con
datos analiticos de insuficiencia renal.

. La biopsia renal es excepcional y se indica en casos de insuficiencia
renal prolongada o cuando ésta no coexiste con trombopenia.

Tratamiento

El tratamiento es fundamentalmente de soporte, aunque se trata de

un tema en constante revision en la actualidad. En las formas secun-

darias a causas tratables se asociard el tratamiento especifico corres-
pondiente.

. El tratamiento de la IRA y de las alteraciones hidroelectroliticas sera
inicialmente conservador, pudiéndose recurrir a técnicas de depura-
cién extrarrenal si fuera preciso.

. La HTA suele responder al control de la sobrecarga hidrica, en casos
refractarios pueden usarse antagonistas del calcio o hidralazina.

. Transfusién de hematies en anemia grave. Vigilando la sobrecarga de
volumen e intentando mantener los niveles de hemoglobina entre
6-8 g/dl.

e Transfusion de plaquetas. No indicada salvo sangrado activo signifi-
cativo.

. En el SHU mas frecuente, el secundario a infeccioén por E. coli, no esta
indicada la antibioterapia.

En ocasiones, se emplea la plasmaféresis, aunque la evidencia es limitada.
El eculizumab es un anticuerpo monoclonal frente a C5 que bloquea la
activacién del sistema del complemento y parece beneficioso en el tra-
tamiento del SHU primario, especialmente en pacientes con afectacién
neuroldgica.

Pronostico

En general, el prondstico del SHU considerado tipico es favorable. La morta-
lidad en fase aguda es menor del 5%. La mayoria de los pacientes recuperan
un filtrado glomerular normal, pero pueden quedar secuelas a largo plazo
como hipertension arterial o proteinuria. La oligoanuria prolongada se con-
sidera un factor de peor prondstico.

deas

Kaiave

v/ La ITU afecta mds a mujeres, salvo en el primer afio de vida y, especial-
mente, en el periodo neonatal, cuando afecta mas a varones. La bacteria
mas implicada en las ITU pediatricas es E. coli. La clinica en lactantes
pequenos es muy inespecifica; en nifos mayores, cursa de forma similar
al adulto.
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5.8. Litiasis urinaria

La litiasis urinaria es menos frecuente en el nifio que en el adulto, pero su inci-
dencia se ha disparado en los Ultimos afios debido a los cambios en la alimen-
tacion. La etiologia es multifactorial, ya que pueden influir factores genéticos
y ambientales. La composicién y localizacidn de los célculos urinarios es varia-
ble, pero en nuestro medio la mayoria estan compuestos por calcio, oxalato
o fosfato. La litiasis puede manifestarse con hematuria, dolor abdominal o
disuria. El cdlico nefritico con dolor lumbar irradiado a fosa iliaca y genitales,
vomitos y clinica miccional es raro en nifios pequefios. Algunos nifios pueden
llegar a tener nefrocalcinosis o calcificacion del parénquima renal.

La causa metabdlica mas frecuente es la hipercalciuria idiopatica. Las malforma-
ciones urinarias, como la estenosis pieloureteral, predisponen a la formacion
de calculos ya que alteran el flujo urinario normal (MIR 18-19, 181). Aunque
no son las mds frecuentes, en las ITU por ciertos microorganismos productores
de ureasa, como Proteus, se alcaliniza la orina, lo cual favorece la cristalizacion.
Una medida Util para prevenir la formacion de nuevos célculos es asegurar
una ingesta adecuada de agua para mantener un ritmo alto de diuresis. Ade-
mas, habra gue insistir en habitos dietéticos como dieta baja en sal, aumentar
la ingesta de frutas y verduras, evitar el abuso de lacteos y proteinas anima-
les, y restringir alimentos ricos en acido oxalico como refrescos o chocolate.

En caso de codlico nefritico, puede ser preciso ingreso hospitalario con hidra-
tacién y analgesia intravenosa. En otros pacientes, el tratamiento puede
incluir litotricia o técnicas quirurgicas.

reguntas
IR MIR 18-19, 142, 143, 181
MIR 17-18, 136, 162
MIR 16-17, 181

MIR 15-16, 150, 155
MIR 12-13,125

MIR 10-11, 151

tlas de
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v/ La causa més frecuente de dilatacién renal en la infancia es el RVU, que

a veces tiene una base genética y que subyace en el 30% de las ITU. La
prueba clasica para hacer el diagndéstico del RVU es la CUMS. La presen-
cia de cicatrices renales se detectard a través de la realizacién de una
gammagrafia renal. La mayor parte de los casos de RVU son leves y no
precisan tratamiento.
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v/ Se debe sospechar que se estd ante un paciente con torsion testicular
si, ademas de dolor intenso y eritema en la regién afecta, no aparece re-
flejo cremastérico. El diagnostico es clinico, aunque se puede emplear la
ecografia Doppler en caso de duda. El tratamiento es la cirugia urgente
para orquiectomia/orquidopexia. En la torsion del apéndice testicular se
preserva el reflejo cremastérico y el dolor es menos intenso.

v/ La fimosis es fisiolégica hasta los 3-4 afos. Puede complicarse con una
parafimosis, siendo ésta una situacién de urgencia. En caso necesario, el
tratamiento de la fimosis es quirdrgico, aunque las pomadas de corticoi-
des pueden ser Utiles.

v/ Lacriptorquidia es la ausencia del teste en la bolsa escrotal de forma per-
manente. Es un trastorno de resolucion espontanea antes de los 6 meses

asos

Keiinicos

Lactante de 6 meses que presenta un primer episodio de sospecha de in-
feccién urinaria febril, con vémitos de repeticion y elevacion de reactantes
de fase aguda. ¢Cual le parece el manejo mas adecuado?

1
2
3
4

) Manejo ambulatorio con antibioterapia oral.

) Ingreso para observacion sin antibioterapia.

) Ingreso en espera de cultivos para realizacién de CUMS.

) Ingreso para antibioterapia intravenosa con gentamicina y realizacién de
ecografia abdominal.

RC: 4

Lactante de 24 meses sin antecedentes de interés que es traido por sus
padres por aparicion de edemas en MMII y a nivel palpebral bilaterales. En
la analitica destaca hipoalbuminemia y en sedimento de orina proteinuria.
Sefiale el diagndstico mas probable:

1) Sindrome nefritico.
2) Sindrome nefrético idiopatico.

en muchos casos. El tratamiento de eleccién es quirdrgico. Los varones
con testiculo no descendido tienen mayor riesgo de cancer de testiculo
(seminoma) y de infertilidad.

v/ El sindrome nefrdtico idiopatico (SNI) es la glomerulopatia primaria mas

frecuente en Pediatria. Se define por la presencia de proteinuria, hipoal-
buminemia, edema y dislipidemia. La mayoria de ellos presentan un cur-
so a base de recaidas corticosensibles y con una histologia compatible
con cambios minimos.

v/ Eldesencadenante mas implicado en el SHU es E. coli O157:H7, que pro-

duce una diarrea enteroinvasiva. Es una de las causas mas frecuentes de
insuficiencia renal aguda en nifos menores de 5 afos.

3) Sindrome nefrético secundario.

4) Sindrome hemolitico urémico.
RC: 2

Nifia de 5 afios que consulta en Urgencias por mal estado general y apa-
ricién reciente de orina de color sonrosado. Usted constata hipertension
arterial ademds de petequias generalizadas. En analitica sanguinea destaca
anemia (Hb 6,3 g/dl), trombopenia (plaguetas 50.000/pl) y creatinina de
2,8 mg/dl. Hace una semana presentd un cuadro de gastroenteritis que fue
tratado con antibiotico. ¢ Cual es el diagndstico de sospecha?

1) Coagulacion intravascular diseminada (CID).

2) Sepsis por Campylobacter.

3)
)

4

Purpura trombopénica idiopatica.

Sindrome hemolitico urémico.

RC: 4




6.1. Tumores en la infancia:
generalidades

Incidencia

A pesar de que la tasa de supervivencia a 5 afios alcanza casi el 80%, los tumores
en la infancia constituyen la primera causa de muerte en edades comprendidas
entre 1-14 afios. Existen dos picos de mayor incidencia, la primera infancia y la
adolescencia. Por orden de frecuencia, son los siguientes:

Leucemias (30%). Constituyen la patologia oncoldgica mas frecuente
en la infancia. De ellas el 79% son leucemias linfoblasticas agudas vy el
17% leucemias mieloides agudas.

Tumores del SNC (21%). Suponen la neoplasia sélida mas comdn en
la infancia. El astrocitoma es el mas frecuente (se puede localizar en

el tronco, en el cerebelo o en los hemisferios cerebrales), seguido del
meduloblastoma cerebeloso (el tumor cerebral maligno mds comun).
A diferencia de los adultos, la localizacién mas habitual de los tumores
cerebrales en nifios es infratentorial (en fosa posterior).

Linfomas (13%). Hodgkin y no Hodgkin son los mas frecuentes.
Sistema nervioso simpatico (9%). Neuroblastoma.

Sarcomas de tejidos blandos (6%).

Tumores dseos (5%). Osteosarcoma y sarcoma de Ewing.

Tumores renales (5%). Tumor de Wilms.

Otros. Tumores de células germinales, retinoblastoma...

En este capitulo se estudian, por su incidencia en nifios, el neuroblastoma
y el tumor de Wilms o nefroblastoma. Existen numerosas patologias que se
asocian con un riesgo elevado de neoplasias.

Blecuerda

Céncer infantil mas frecuente: leucemias (LLA).

Cancer sélido infantil mas comun: tumor del SNC (astrocitoma).
Tumor sélido extracraneal mas frecuente infantil: neuroblastoma.
Tumor abdominal mas frecuente infantil: neuroblastoma.

6.2. Neuroblastoma

El neuroblastoma es un tumor maligno derivado de las células de la cresta
neural que dan origen al sistema nervioso simpatico y la médula suprarrenal.
Es el tumor solido extracraneal mas comun en la infancia. La edad media de
los pacientes en el momento del diagndstico es de 2 afios (el 90% de los casos
se produce en menores de 5 afios). Se puede asociar a trastornos de la cresta
neural, como enfermedad de Hirschsprung o neurofibromatosis tipo I.

Oncologia pedidtrica

ORIENTACION MIR

Muchas patologfas mencionadas en este tema se desarrollan en otras secciones del Manual
Conviene estudiar los aspectos meramente pedidtricos: aprender cuéles son los tumores
més frecuentes en la infancia y las diferencias entre el tumor de Wilms y el neuroblastoma
(Tabla 2), prestando especial atencion a sus asociaciones, las pruebas diagndsticas

y sus factores prondsticos.

Asociaciones

Esta asociado a neurofibromatosis y sindrome de Turner. Existen formas
familiares con herencia autosémica dominante.

Localizacion

El neuroblastoma puede originarse a lo largo de toda la cadena simpatica,
por lo que la localizacion del tumor primitivo puede ser muy variable. La
mas frecuente es el abdomen (70%). Es el tumor maligno abdominal con
mayor incidencia en la infancia. Dentro del abdomen, mas de la mitad se
sittan en la gldndula suprarrenal (Figura 1). Otras localizaciones posibles
son mediastino posterior (20%), pelvis, cuello y nasofaringe.

Cuello (4%)
(en nasofaringe:
estesioneuroblastoma)

Mediastino posterior (20%)

Suprarrenales (45%)

Imagen en
reloj de arena

Retroperitoneales (25% )

Figura 1. Localizacion del neuroblastoma

Clinica

La clinica del neuroblastoma depende de la localizacion del tumor primitivo,
de las metdstasis a distancia y de la produccién de sindromes complejos o
paraneoplasicos.
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Derivada de la localizacion del tumor primario:

- Abdomen. Masa abdominal (forma mas comun de presentacién)
con o sin hepatomegalia. La masa abdominal puede sobrepasar
la linea media.

- Torax. Con frecuencia, se
descubre al hacer una radio-
graffa de tdérax por otro
motivo (mediastino poste-
rior [Figura 2]). En ocasio-
nes, puede producir obstruc-
cién mecanicay sindrome de
vena cava superior.

- Paravertebrales. Pueden
producir clinica de compre-
sion medular.

- Cervicales. Pueden producir
un sindrome de Horner (pto-
sis, miosis, anhidrosis) por
lesién del ganglio estrellado.

- Nasofaringe (estesioneu-
roblastoma). Suele manifestarse por epistaxis.

Derivada de sindromes complejos:

- Sindrome opsoclono-mioclono (sindrome de Kinsbourne). Se
caracteriza por ataxia, mioclonias y movimientos incontrolados de
los ojos en sacudidas desordenadas (opsoclono).

- Diarrea secretora intensa. Como consecuencia de la produccion
de péptido intestinal vasoactivo (VIP).

- HTA, taquicardia y sudoracion por liberacion de catecolaminas.
Relativamente rara en pacientes con neuroblastoma (se da mas
en el feocromocitoma).

Estos sindromes no influyen en el prondstico.

Figura 2. Imagen de masa
mediastinica en radiografia
de térax en paciente con
neuroblastoma en mediastino
posterior

Blecuerda

El neuroblastoma se asocia con diarrea secretora, hepatomegalia y op-
soclono-mioclono.

Derivada de las metastasis. Las localizaciones mas frecuentes de las
metastasis, que se producen generalmente por via linfatica y hema-
tica, son la médula dsea, el esqueleto, el higado y la piel.

- Las metastasis en médula dsea y esqueleto pueden cursar con
irritabilidad o dolor 6seo en la deambulacién.

- La infiltraciéon de la duramadre puede ocasionar un cuadro de
hipertensién intracraneal.

- Las metdstasis subcutdneas se presentan en forma de multiples
nédulos duros, no dolorosos y en ocasiones azulados.

- El compromiso masivo del
higado (especialmente ‘
frecuente en lactantes) se
denomina sindrome de
Pepper.

- Cuando
afectan a huesos periobita
rios pueden causar prop-
tosis, y equimosis perior-
bitaria (“ojos de mapache”
o “hematoma en ante-
ojos”) (Figura 3).

las metastasis

Figura 3. Hematoma en anteojos.
Metastasis de neuroblastoma

Diagnostico

El diagndstico del neuroblastoma se realiza mediante:

Ecografia abdominal. Es la primera prueba a realizar si la localizacion
es abdominal. Informa sobre el tipo de masa, su tamafio y localiza-
cion.

TC/RM abdominal o toracica. Delimita exactamente la masa. Es un
tumor de densidad mixta con elementos sélidos y quisticos (zonas
de hemorragia o de necrosis) y calcificaciones en la mayoria de los
casos.

Gammagrafia con MIBG (metayodobencilguanidina). Marcada con un
isotopo radiactivo que es captado por el tumor y sus metastasis. Se
realiza para el diagnéstico de extension.
Catecolaminas en orina elevadas (4dcido homovanilico, acido
vanilmandélico, dopamina). Es un dato especifico de este tumor, que
aparece en el 70-90% de los pacientes.

Biopsia. El diagndstico se realiza, desde el punto de vista anatomo-
patoldgico, en una muestra obtenida por biopsia. Se debe estudiar la
amplificacién del oncogén N-Myc.

Biopsia y aspirado bilateral de médula ésea. Se ha de hacer siempre
para descartar afectacion de la misma. Se requieren dos muestras negati-
vas, ya que puede haber infiltracién parcheada.

Factores pronodsticos

Entre los factores que condicionan el prondstico del neuroblastoma, se
encuentran los siguientes:

Edad al diagndstico. Mejor prondstico si el paciente es menor de 1 afio.
Estadio. Peor prondstico a mayor estadio (Il y 1V), salvo el estadio Vs,
que es de buen prondstico (tumor estadio | o Il en un menor de 1 afio
con metdéstasis limitadas a higado, piel y/o médula dsea).
Amplificacion del oncogén N-Myc. Implica un comportamiento
mucho mas agresivo y obliga a considerar de alto riesgo al
paciente.

Amplificacion de TRKA. Al contrario que para el oncogén N-Myc, la
amplificacidn de este receptor de neurotrofinas es de buen pronds-
tico. EI TRKB, sin embargo, se asocia a mal prondstico.

La supervivencia global es del 75%, pero en grupos de alto riesgo se sitla
en torno al 30%.

Tratamiento

Eltratamiento del neuroblastoma en funcién del prondstico sera el siguiente:

Bajo riesgo (mayores de 1 afio con estadio I-Il o menores de 1 afio
con estadio I, Il y IVs): cirugia. En algunos casos con estadio Vs, se ha
descrito regresion espontanea sin tratamiento.

Riesgo intermedio (mayoresde 1 afio con estadio lll o menores de 1 afio
con estadio llI-1V): quimioterapia y cirugia.

Alto riesgo (mayores de 1 afio con estadio IV, cualquier edad y esta-
dio con N-Myc): quimioterapia, cirugia, trasplante autélogo de proge-
nitores hematopoyéticos e inmunoterapia. En ocasiones también se
administra radioterapia. Parece ser que la administracion de acido 13
cis-retinoico de mantenimiento mejora la supervivencia.

Actualmente existe una nueva y mas compleja estratificacion del riesgo
basada en el nuevo sistema de estadificacion INRG, la edad menor de
18 meses, la amplificacion de N-Myc, el perfil gendmico, la histologia y la
presencia de sintomas graves.



6.3. Tumor de Wilms
0 nefroblastoma

El tumor de Wilms es el tumor renal mas comun (80%). Es el segundo tumor
abdominal maligno con mayor prevalencia en la infancia. La edad de presen-
tacién oscila entre 1-5 afios (frecuencia maxima entre 2-3 afios, y es rara su
aparicion en mayores de 10 afios). Se asocia a alteraciones en el cromosoma
11p, donde se ha identificado el gen-1 del tumor de Wilms o WT1 entre
otros.

Se asocia a multiples malformaciones congénitas y sindromes (Tabla 1).

Hemihipertrofia

Anomalias genitourinarias (hipospadias, criptorquidia,
duplicacion sistemas colectores, malformaciones renales)
Aniridia

Anomalias

Pseudohermafroditismo masculino e insuficiencia renal
precoz por esclerosis mesangial. Mutaciones puntuales
del gen WTT en el cromosoma 11p

Sindrome
Denys-Drash

Wilms, aniridia, malfomaciones genitourinarias, retraso

Sindrome WAGR S
mental. Delecion en el cromosoma 11p

Hemihipertrofia, macroglosia, onfalocele, visceromegalias
e hipoglucemias. Alteraciones en el cromosoma 11p
(Figura 4)

Sindrome
Beckwith-
Wiedemann

Tabla 1. Anomalias y sindromes asociados al tumor de Wilms

'

Onfalocele

¥

Visceromegalias

/
-

v

Hemihipertrofia

Macroglosia

Figura 4. Sindrome de Beckwith-Wiedemann

Tipos histologicos

Existen dos variantes histoldgicas. El tipo favorable se caracteriza por predo-
minio de células epiteliales y elementos del estroma. El tipo desfavorable es
anaplasico (con nucleos celulares hipercromaticos y aumento del nimero
de mitosis).

El sarcoma de células claras del rifidn es una variante de tumor renal (dife-
rente al tumor de Wilms) de muy mal pronéstico, por su tendencia a metas-
tatizar en hueso.

Clinica

La clinica del tumor de Wilms es la siguiente:
L]

Masa abdominal asintomatica (signo mds frecuente, aparece en
el 75% de los casos). Situada en un flanco, redondeada, de consis-
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tencia elastica, no suele superar la linea media. Los afectados de
tumor de Wilms, en general, son algo mayores que los afectados por
neuroblastoma y parecen menos enfermos. En ocasiones la masa
se acompafia de dolor y distensién abdominal Puede ser bilateral
(estadio V).

HTA por compresién de la arteria renal por el tumor y produccion de
renina.

Hematuria macroscépica o microscépica.

Hemorragia intratumoral tras sufrir traumatismos.

Blecuerda

El tumor de Wilms se asocia con aniridia, hemihipertrofia y malfor-
maciones genitourinarias. Un sindrome tipicamente asociado es el de
Beckwith-Wiedemann.

Diseminacion

El lugar mas frecuente de metdstasis son los ganglios regionales, el pulmén
y, en menor medida, el higado. En el momento del diagndstico, se observan
metdstasis en un 10-15% de los pacientes. Son raras las metdstasis dseas
0 en médula dsea (a diferencia del neuroblastoma).

Blecuerda

En el neuroblastoma, es necesario hacer siempre biopsia y aspirado de
médula dsea; en el tumor de Wilms, es obligatorio hacer una prueba de
imagen del torax.

Diagnostico

Las pruebas diagndsticas son las

siguientes:
Andlisis de sangre. Pueden ser
normales, incluida la funcién

renal.

Ecografia abdominal. Para confir-
mar la localizacién del tumor.
TC/RM abdominal. La RM se
considera de eleccién en
mayoria de los tumores abdo-
minales debido a la ausencia de

la

irradiacion. La TC es de eleccién
para el estudio de extension en
el térax y puede reemplazar a
la RM abdominal si ésta supone
una demora excesiva (Figura 5).
Estudio radiolégico del toérax
(radiografia, TC). Para descartar
metastasis pulmonares (Figura 6).
Puncion aspiracion de la masa.
Si existen dudas diagndsticas antes de iniciar quimioterapia (no ha

Figura 5. Tumor de Wilms en
rindn izquierdo (imagen de TC)

demostrado aumentar el riesgo de diseminacion en el trayecto de la
puncién). No se suele hacer biopsia abierta, porque la rotura de la cap-
sula renal podria cambiar el estadio. Histolégicamente, es un tumor de
células pequefias redondas.

Gammagrafia dsea. En ocasiones, para descartar metastasis dseas.
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Figura 6. Metdstasis pulmonares en un tumor de Wilms

Tratamiento

El tratamiento consistird en quimioterapia inicial, seguida de nefrectomia

total o parcial y quimioterapia posquirurgica con o sin radioterapia (segun el
estadio y el tipo histolégico).

Neuroblastoma

Prondstico

Son marcadores de buen prondstico: tipo histoldgico favorable, estadios |

y I, edad menor de 2 afios y masa tumoral pequefia. La supervivencia global

de los tumores renales estd en torno al 90% a 5 afios. Los que presentan

anaplasia en la histologia tienen un prondstico desfavorable.

reguntas
| R v No hay preguntas MIR representativas.

tlas de
imagen

L

Wilms (nefroblastoma)

+ Sindromes paraneoplasicos (VIP, opsoclono-mioclono)

Epidemiologia Tumor sélido extracraneal mas frecuente en nifos Segundo tumor abdominal mas frecuente en nifos
Sobre todo < 2 afos Mayores que los nifios del neuroblastoma (1-5 afos)
Oncogén N-Myc Alteraciones cromosoma 11

Localizacién 70% abdomen (50% suprarrenal) Rinon
Pasa linea media No pasa linea media
20% torax

Clinica + Masa + Masa abdominal

+Asocia a veces hemihipertrofia, aniridia, malformaciones genitourinarias
y sindromes congénitos
+ HTA, hematuria

Tratamiento

Bajo riesgo: Qx
Riesgo intermedio: QT + Qx
Alto riesgo: QT + Qx + TPH + inmunoterapia (+/- RT)

QT preoperatoria + Qx + QT posoperatoria (+/- RT)

Pronéstico

Variable
Metéstasis a higado, médula ésea, piel y hueso

Bueno, sobre todo en menores de 2 afios
Metéstasis a pulmones

Tabla 2. Neuroblastoma frente a nefroblastoma

v/

deas

Keiave

La enfermedad oncoldgica més frecuente en la infancia es la leucemia,
especialmente la leucemia aguda linfobléstica. La segunda neoplasia
mas frecuente son los tumores cerebrales, que constituyen la neopla-
sia s6lida mas habitual en la infancia; el tumor cerebral mas frecuente
es el astrocitoma y su localizacion mas habitual es infratentorial.

El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas frecuente y el ab-
dominal méas frecuente. Se asocia con diarrea secretora, opsoclono-mio-
clono y HTA. Destaca la elevacién de las catecolaminas urinarias.

v

El neuroblastoma puede metastatizar en higado, piel, hueso y médula
6sea (por lo que, en el estudio de extensién, hay que hacer biopsia y as-
pirado bilateral de médula dsea). Son factores de buen prondstico edad
menor de 1 afo, ausencia de amplificacién de N-Myc, amplificacion de
TRKA y abundante estroma fibrilar.

El tumor de Wilms es el segundo tumor abdominal mas frecuente. Se
asocia con hemihipertrofia, aniridia y malformaciones genitourinarias.
Puede ser bilateral (estadio V). No se debe biopsiar porque puede em-
peorar el prondstico.




asos

Il'nicos

En un niflo de 4 afios con buen estado general y hemihipertrofia corpo-
ral, la madre descubre accidentalmente al bafiarle una masa abdominal;
el estudio ecografico muestra una masa sélida voluminosa no calicificada
en el rifdn izquierdo que distorsiona el sistema pielocalicial. ¢Cudl de los
diagnésticos que se citan le parece el mas probable?

1)
2)
3) Nefroma mesoblastico congénito.
4)

Tumor de Wilms.

Neuroblastoma.

Fibrosarcoma.

RC:1
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Lactante vardn de 10 meses de edad al que en el contexto de una infeccidn
respiratoria se realiza una radiografia de térax descubriéndose una masa
en mediastino posterior. En la determinacién de catecolaminas en orina
éstas se encuentran elevadas. De los factores citados a continuacién como
predictivos de buen prondstico en el tumor que sospecha, uno de ellos es
falso:

1) Edad menor de 1 afio.

2) Amplificaciéon de TRKB.

3) Ausencia de amplificacion de N-Myc.
4) Amplificacién de TRKA.

RC: 2



7.1. Enfermedades exantematicas
y afines

Exantema subito, roséola infantil
0 sexta enfermedad

. Etiologia. Su principal agente es el virus herpes humano tipo 6,
seguido del tipo 7 (MIR 15-16, 154).

Blecuerda

El agente principal del exantema subito es el virus herpes humano tipo 6.

. Epidemiologia. Afecta preferentemente a nifios menores de 2-3 afios
(a esa edad ya han adquirido anticuerpos que conferirdn inmunidad
permanente). No tiene un patron estacional caracteristico.

. Clinica. Se presenta en dos fases:

- Fase febril (3-5 dias). Fiebre alta sin focalidad aparente y buen
estado general.

- Fase exantematica (duracion: desde algunas horas hasta 2-3
dias). De forma brusca, el nifio se queda afebril y aparece un
exantema maculopapuloso rosado poco confluente en el tronco
y en las extremidades superiores de 48-72 horas de duracion. Es
rara la afectacion facial y distal de las extremidades (Figura 1).
En ocasiones, esta fase no estd presente, siendo un sindrome
febril sin foco aparente o con clinica poco especifica.

e

..,

Figura 1. Exantema subito: fase exantemética

Enfermedades infecciosas

ORIENTACION MIR

Tema muy de moda que se solapa con materia que se estudiard en otros temas de esta asignatura,
como los dedicados a neonatologia y vacunas. Hay que saber las caracterfsticas clinicas més
importantes que permitan diferenciar las distintas enfermedades exantemdticas (atencion a la
tabla resumen, pues rentabilizard el estudio). Los temas més preguntados han sido la enfermedad
de Kawasaki, la escarlatina y el sarampidn, por lo que es importante tener claras las diferencias
entre ellas. EIVIH en la infancia es un tema poco preguntado en los tltimos afios; en el capitulo
figuran las principales diferencias con los adultos, ya que gran parte de la teorfa se recoge en la
Seccion de Enfermedades Infecciosas.

Blecuerda

Regla: SEXTA enfermedad o HEXAntema subito esta causada por el VHH
SEIS.

. Diagndstico. Clinico. En el hemograma se puede observar leuco-
citosis con neutrofilia, pese a ser un cuadro viral, en las primeras
24-36 horas de evolucion. Mas alld de las 48 horas, aparece el patrén
virico tipico de leucopenia con linfocitosis relativa. Se puede realizar
serologia del virus.

. Complicaciones. La mas frecuente es la crisis febril, siendo el causante
de hasta el 10-15% de las mismas. Puede ser también causa de ence-
falitis y meningitis virica. Al igual que el resto de virus herpes, persiste
en el huésped y puede reactivarse.

. Tratamiento. Es sintomatico.

Eritema infeccioso, quinta enfermedad
0 megaloeritema

. Etiologia. Estd causado por el parvovirus B19 (también llamado

Erythrovirus B19).

. Epidemiologia. Enfermedad propia de la edad escolar (5-15 afios).

Predomina durante la primavera y el verano.

. Clinica:
- Fase prodrémica (duracion: 2-5 dias). Puede ser asintomatica o
con clinica inespecifica (rinorrea, nauseas, cefalea...), acompa-
fiada de fiebre en menos del 30% de los casos.
- Fase exantematica. Aparece un exantema que evoluciona en
tres etapas:
> Fase inicial (o “del
bofeton”). Eritema
de ambas meji-
llas de aparicion
brusca (Figura 2).

> Fase intermedia.
Aparicion de ele-
mentos maculopa
pulosos y eritema-
tosos en el tronco
y en las extremi-
dades (superficies
de extension). No
suele existir afec-
tacion palmoplan-
tar.

> Tercera fase. Es la

Figura 2. Megaloeritema: fase del
mas caracteristica.  pofetén



Se produce un aclaramiento central de las lesiones, que las
da un aspecto de encaje
o reticulado sin desca-
macion. El exantema

fluctia durante varias
semanas O meses,
desapareciendo vy rea-
pareciendo transitoria-
mente por diferentes

estimulos como el ejer-
cicio, la exposicion al sol Flgura 3. Megaloeritema: fase
reticular

o la friccién de la piel
(Figura 3).

Diagnéstico. Eminentemente clinico. Se puede realizar, ademas, serolo-
gia o deteccion del virus por PCR.
Complicaciones:

Artritis y artralgias. Ocurren en un 10% de los casos, afec-
tando especialmente a las rodillas y siendo mdas frecuentes
en mujeres.

Anemia hemolitica fetal, hydrops fetalis (anasarca fetal) y aborto,
en caso de que afecte a una mujer embarazada no inmune.
Crisis aplasica. En pacientes con anemias hemoliticas constitu-
cionales crénicas.

Tratamiento. Sintomatico.

Biecuerda

Las complicaciones comienzan por A: Aborto, Anasarca, Anemia, Apla-
sia, Artritis.

Enfermedad de Kawasaki
(0 sindrome mucocutaneo ganglionar)

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica que afecta preferen-
temente a nifios menores de 5 afios.

Etiopatogenia. No se ha podido identificar un agente causal infeccioso
Unico ni demostrar que se trate de una respuesta a superantigenos
0 que se deba a la exposicion a farmacos. La teoria mas aceptada es
que, debido a la exposicidn del epitelio respiratorio de un individuo
genéticamente predispuesto a una toxina infecciosa, seguramente
fungica, se desarrolla la respuesta inflamatoria caracteristica.

Clinica. Se caracteriza por:

Fiebre alta de al menos 5 dias de evolucion en ausencia de otra
causa que lo justifique.

Adenopatia cervical mayor de 1,5 cm, raramente dolorosa.
Afectacion bucal, con labios eritematosos, secos y agrietados,
lengua aframbuesada con papilitis y/o faringe hiperémica sin
exudados (Figura 4).

Conjuntivitis bilateral no purulenta, sin fotofobia asociada ni Ulce-
ras, y con respeto del limbo corneal (Figura 5).

Afectacion de manos vy pies, inicialmente con un eritema que
posteriormente asociard edema vy, en la fase subaguda, descama-
cion cutanea de las puntas de los dedos, las palmas y las plantas
(Figura 6 y Figura 7).

Exantema polimorfo y cambiante (maculopapular, morbiliforme,
urticariforme o similar al del eritema multiforme) nunca vesicu-
loso, costroso ni petequial.
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- Es frecuente la asociacion con iridociclitis, irritabilidad y afecta-
cién articular.

- El dato clinico mds importante, por su gravedad, es la afectacion
cardiaca, que ocurre en un 15-25% de los pacientes no tratados.
Se produce vasculitis coronaria en las dos primeras semanas, con
posterior formacion de aneurismas en “cuentas de rosario” (25%
de los casos). Otras consecuencias a nivel cardiaco son isquemia
miocardica, infarto miocardico, rotura de aneurisma, pericardi-
tis, endocarditis, miocarditis, insuficiencia cardiaca y arritmias.

Figura 4. (A) Cambios bucales en enfermedad de Kawasaki.
(B) Afectacién lingual en la enfermedad de Kawasaki

Figura 5. Conjuntivitis bilateral no purulenta en enfermedad de
Kawasaki

Figura 6. Descamacion en dedo de guante en enfermedad de
Kawasaki



Diagnostico clinico A+ B+ C
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Figura 7. Descamacion cutanea distal en enfermedad de Kawasaki

Diagnéstico (Tabla 1). Se realiza en funcién del cumplimiento de los crite-

rios clinicos, apoyados en algunos casos en los analiticos y/o ecogréficos:

- Criterios analiticos. En la primera o segunda semana, es frecuente
la leucocitosis con desviacion izquierda y la anemia. La VSG y la
PCR estdn muy elevadas. Se normalizan a las 6-10 semanas. La
trombocitosis es caracteristica de la fase subaguda/convalecencia.
Puede haber proteinuria leve y piuria sin confirmacién bacteriold-
gica en urocultivo (piuria estéril), asi como pleocitosis en el LCR.
Los ANA y el factor reumatoide son negativos y el complemento
suele ser normal o alto. Los niveles de transaminasas y la bilirru-
bina pueden estar ligeramente elevados. Ademas, tipicamente,
presenta un descenso de la albumina (Tabla 2).

- Ecocardiografia bidimensional. Es la prueba mas util para el
diagnostico de la afectacion cardiaca, aunque puede no estar
presente en el momento del diagndstico.

A Fiebre > 5 dias

Presencia de, como minimo, cuatro de los cinco siguientes signos:
Adenopatia: cervical unilateral mayor de 1,5 cm
Boca: inyeccion faringea; labios secos con fisuras, inyectados
0 ambos, y lengua “en fresa”
Conjuntivitis: bilateral no purulenta
Distal de extremidades: edema y eritema en manos o pies,
descamacion de inicio periungueal
Exantema: polimorfo y cambiante de inicio en el tronco; nunca
vesicular

C La enfermedad no se puede explicar por ninguna otra causa conocida

Tabla 1. Criterios diagnésticos de Kawasaki

Criterios analiticos

PCR > 30 mg/l y/o VSG > 40 mm/hora

Albimina < 3 g/dl

Anemia para la edad del nifio

Elevacion de la ALT

Plaquetas > 450.000/pl después de 7 dias
Leucocitos = 15.000/ul

Orina = 10 células/campo con urocultivo negativo

Criterios ecograficos

Blecuerda

El diagndstico de la enfermedad de Kawasaki es clinico, debiendo cum-
plir fiebre (> 5 dias) + 4/5 criterios clinicos del ABCDE (adenopatia,
boca, conjuntivitis, distal, exantema).

Criterios diagndsticos. En caso de no cumplirse todos los criterios cli-
nicos, debe plantearse el diagndstico de sindrome de Kawasaki incom-
pleto (término recientemente acufiado) para aquellas situaciones en
las que aparecen fiebre y menos de cuatro criterios clinicos, junto con
elevacién de los reactantes de fase aguda (PCR y/o VSG) vy, al menos,
otros tres criterios analiticos. Se puede diagnosticar también si tiene
criterios ecograficos.

Pronéstico. Excelente si no existe afectacion cardiaca. La mortalidad

media oscila entre el 0,5-2,8%, siempre en relacion con la afectacion

coronaria. Pese a constituir una complicacion potencialmente grave, el

50% de los aneurismas desaparecen en 1-2 afios.

Tratamiento:

- Gammaglobulina intravenosa. Produce una desaparicion rapida
de los sintomas y previene la formacién de aneurismas, especial-
mente si se administra en los primeros 7-10 dias desde el inicio
de la clinica.

- Acido acetilsalicilico (AAS). Se debe pautar durante la fase febril
a dosis antiinflamatorias. Posteriormente, se debe mantener
a dosis antiagregantes hasta 6-8 semanas desde el inicio de la
enfermedad, normalizacién de las plaquetas, de los reactantes
de fase aguda y ecocardiograma normal.

- Corticoides. Se utilizan de inicio en nifios con enfermedad de
Kawasaki grave y como terapia de rescate para pacientes que no
responden al tratamiento con gammaglobulina.

- Otros tratamientos. Anticoagulacién con heparina o dicumari-
nicos (en pacientes con aneurismas grandes), trombdlisis con
estreptocinasa (durante la fase aguda de trombosis arterial coro-
naria, de aparecer ésta), bypass aortocoronario (en pacientes
sintomaticos con lesiones con mas de 75% de oclusién).

Sarampion

Etiologia. Esta causado por Paramyxovirus (virus ARN).

Epidemiologia. Los programas de vacunacion han disminuido drasti-

camente su incidencia en todo el mundo vy, en especial, en los pai-

ses desarrollados. Sin embargo, actualmente, en los paises europeos,
existe un repunte de la enfermedad y se producen brotes, especial-
mente en individuos susceptibles no vacunados. Es un cuadro muy
contagioso, y el periodo de maxima contagiosidad abarca desde la
fase prodromica hasta 4-5 dias después de la aparicion del exantema.

Clinica. Presenta diferentes periodos:

- Periodo de incubacién (aproximadamente, de 10 dias).

- Periodo prodromico o catarral (3-5 dias). Incluye la aparicion
de fiebre moderada, tos seca llamativa, rinitis (puede aparecer
epistaxis) y conjuntivitis intensa con fotofobia. Puede apare-
cer cuadro de afectacién digestiva con dolor abdominal, vémitos
o diarrea por adenitis mesentérica. En esta fase, aparecen unas
manchas blanquecinas sobre halo eritematoso en la mucosa

Ecocardiograma con afectacién compatible

Tabla 2. Criterios analiticos y ecograficos de Kawasaki
(Utiles en casos de Kawasaki incompleto)

subyugal opuesta a los molares inferiores, que reciben el nom-
bre de manchas de Koplik y que se consideran un signo patogno-
ménico del sarampidn. Duran 12-24 horas y desaparecen con el
inicio del exantema (Figura 8) (MIR 12-13, 21; MIR 11-12, 231).



Figura 8. Manchas de Koplik

. Periodo exantematico (4-6 dias).
Su inicio coincide con un pico de
fiebre alta y se caracteriza por la
aparicién de un exantema maculo-
papuloso confluente, rojo intenso,
no pruriginoso; se inicia en las par-
tes laterales del cuello y en la zona
retroauricular. Su evolucion es
descendente y centrifuga. Afecta a
palmas y plantas. En ocasiones, es
hemorragico y pruriginoso. Desde
el momento de la aparicién del
exantema, se produce una eleva-
cién brusca de la temperatura cor-
poral (Figura 9).

. Periodo de descamacion. El exan-
tema se resuelve en la misma
direccion en la que se inicio, dejan-
do una descamacion furfurdcea. El Unico sintoma que perdura es la tos,
que tiende también a la resolucion.

Figura 9. Sarampién: periodo
exantematico

Otros hallazgos son esplenomegalia ocasional, linfopenia absoluta y hallaz-
gos radioldgicos de adenopatias parahiliares (75% de los casos) e incluso
discretos infiltrados pulmonares (25%).

. Complicaciones. Las mas frecuentes son:

- Otitis media aguda, laringitis, blefaritis o conjuntivitis puru-
lenta.

- Neumonia. Es mas habitual la bronconeumonia por sobreinfec-
cién bacteriana secundaria que la producida por el propio virus
del sarampién (neumonia de células gigantes de Hecht). Esta
Ultima afecta a inmunodeprimidos y su curso es grave con una
mortalidad muy elevada.

- Neuroldgicas. Complicaciones con muy mal prondstico. Dentro de
ellas, la mas frecuente es la meningoencefalitis sarampionosa, de
aparicion entre los 2-6 dias del inicio del exantema. La mas carac-
teristica, aunque mucho menos frecuente (5-10 casos por millén),
es la panencefalitis esclerosante subaguda, que es una complica-
cion tardia (aparece varios afios después de la infeccidn).

- Anergia cutdnea con reactivacion de una tuberculosis preexis-
tente o negativizacidon de un Mantoux positivo.

87
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Blecuerda

En la fase exantematica del sarampion aparece fiebre alta.

Diagnéstico. Suele ser clinico. Se puede realizar serologia (IgM positiva o

elevacion significativa de 1gG en muestras pareadas) o aislar el virus en
muestras clinicas (orina, sangre o secrecion nasofaringea) (MIR 12-13, 22).
Tratamiento y prevencion:
- Tratamiento. Sintomdtico y aislamiento hasta 4 dias después de
aparecer la erupcion. En paises en vias de desarrollo, se adminis-
tra, ademads, vitamina A como tratamiento adyuvante, ya que ha
demostrado reducir la morbimortalidad.
- Vacunacion. Administracion de vacuna triple virica seguin calendario
vacunal o como profilaxis postexposicion, siendo preferible una dosis
de vacuna triple virica a la administracion de gammaglobulina especi-
fica (salvo en los casos que se detallan en el punto siguiente).
- Profilaxis postexposicion. Se realiza tras exposicion de una per-
sona no inmune a un caso de sarampion.
> En nifios menores de 6 meses, se administra una dosis Unica de
inmunoglobulina polivalente en los primeros 6 dias postexposicion.

> Ennifios entre 6-12 meses, una dosis de vacuna (que no se con-
tabiliza como dosis administrada en el calendario vacunal) en los
primeros 3 dias postexposicion o inmunoglobulina polivalente
entre el cuarto y el sexto dia postexposicion.

> En niflos mayores de 12 meses inmunocompetentes, se sigue
la misma pauta que entre 6-12 meses pero contabilizando la
dosis de vacuna en caso de administrarla.

> En inmunodeprimidos o embarazadas, dado que la vacuna
triple virica es una vacuna viva y estéd contraindicada, se debe
administrar inmunoglobulina polivalente, también en los pri-
meros 6 dias postexposicion.

Rubéola

Etiologia. Ocasionada por virus ARN de la familia Togaviridae.

Epidemiologia. El periodo de contagiosidad abarca desde una semana

antes de la aparicion del exantema hasta una semana después, siendo

maxima en los 5 dias de inicio del exantema.

Clinica. Se caracteriza por:

- Incubacidn (14-21 dias).

- Prédromos (1-2 dias). Cuadro catarral leve, con febricula o fiebre baja,
conjuntivitis sin fotofobia y enantema (petequias en el velo del pala-
dar) no patognomonico y poco frecuente (manchas de Forscheimer).
El signo mas caracteristico de esta fase son las adenopatias dolorosas
retroauriculares, cervicales posteriores y suboccipitales (MIR 13-14,
174).

- Exantema (3 dias). Se caracteriza por la triada de febriculo o fiebre
baja, exantema e hipertrofia ganglionar. El exantema es morbiliforme y
confluente en cara, y se resuelve mediante una minima descamacion
(Figura 10). Las adenopatias se extienden a otras regiones (signo de
Theodor).

- Otros hallazgos. Leucopenia, trombopenia, linfocitos atipicos.

Blecuerda

El dato mas tipico de los prédromos de la rubéola son las adenopatias
occipitales.
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Figura 11. Escarlatina: lengua en fresa blanca

. Complicaciones. Son muy raras en la infancia, y suelen curar sin dejar
secuelas. Las mas frecuentes son las siguientes:

- Artritis. Afecta a las articulaciones pequefias (metacarpofaldngi-
cas) y con caracter migratorio, en mujeres jévenes o nifias pos-
puberales.

- Encefalitis.

- Purpura trombopénica.

. Tratamiento y prevencion:

- Tratamiento. Sintomatico.

- Vacunacién. Se realiza con la vacuna triple virica, que debe
administrarse segun calendario vacunal.

- Profilaxis postexposicion. No estd indicada la administraciéon de
gammaglobulina ni de la vacuna triple virica postexposicion, ya
que ni previenen ni modifican el curso de la enfermedad.

Figura 12. Escarlatina: lengua en fresa roja

Escarlatina

. Etiologia. Esta ocasionada por cepas de S. pyogenes, productoras de
toxinas eritrogenas.

. Epidemiologia. Afecta a escolares (5-15 afios) y es infrecuente en
menores de 3 afios. Suele ser mas habitual al final del invierno y princi-
pio de la primavera. La contagiosidad es maxima durante la fase aguda
y perdura hasta 24 horas después de haber iniciado el tratamiento
antibidtico.

. Clinica. Se caracteriza por:

- Incubaciodn (1-7 dias).
- Prédromos (12-48 horas). Presenta un inicio brusco en forma de

fiebre alta, cefalea, escalofrios, vomitos y malestar. En la explo- Figura 13. Escarlatina: lineas de Pastia
racion orofaringea, durante los primeros dias se observa una
lengua recubierta por una capa blangquecina y unas papilas hiper- . Diagnéstico. Se basa en la clinica y en datos de laboratorio obteni-
trofiadas (lengua en fresa blanca o saburral [Figura 11]). Pos- dos de la realizacion de un frotis
teriormente, debido a una descamacion, la lengua pasa a estar faringeo con cultivo y/o pruebas
hiperémica (lengua en fresa roja o aframbuesada [Figura 12]). de deteccidn rapida de antigenos
Las amigdalas aparecen edematosas, hiperémicas y cubiertas de de S. pyogenes.
un exudado blanco-grisaceo. Se pueden observar linfadenopa- . Complicaciones de las infeccio-
tias cervicales dolorosas multiples o una Unica adenopatia, tipi- nes por S. pyogenes:
camente en la regién cervical anterior. - Fiebre reumatica. Solo en
- Exantema. Micropapuloso que “se palpa mejor que se ve”, casos secundarios a farin-
puesto gue presenta textura en forma de “carne de gallina”. En goamigdalitis, pero no a
zonas de pliegues se forman las lineas de Pastia (Figura 13), impétigo.
lineas hiperpigmentadas que no blanquean a la presién. Puede - Glomerulonefritis postes-
afectar a palmasy plantas. En la cara, las lesiones confluyen pero treptocécica. En aquellos
respetan el tridangulo nasolabial (facies de Filatov [(Figura 14]). casos secundarios a farin-  Figura 14. Escarlatina: facies
Se resuelve en 3-4 dias mediante una descamacion folidcea. goamigdalitis y a impétigo. de Filatov



. Tratamiento. La penicilina oral o amoxicilina oral es de eleccién
durante 10 dias. Como alternativas, estdn la penicilina benzatina intra-
muscular en dosis Unica (ante la sospecha de mal cumplimiento), los
macrolidos o la clindamicina (en alérgicos a la penicilina).

Eecuerda

Dermatosis infecciosas con afectacién palmoplantar:
e Sifilis.

e Fiebre por mordedura de rata.

e Rickettsiosis.

e Sarampion.

e Escarlatina (a veces).

Varicela

. Etiologia. Ocasionada por el virus de la varicela-zoster.

. Epidemiologia. Su periodo de maxima contagiosidad abarca desde
24-48 horas antes de la aparicion del exantema hasta que todas las
lesiones se encuentran en fase de costra, fundamentalmente por via
respiratoria aunque también lo hace mediante el material vesicular.

. Clinica (Figura 15). Se caracteriza por:

- Incubacién (10-21 dias).

- Prédromos. Aparece fiebre, tos y rinorrea durante 2-4 dias.

- Exantema. Se caracteriza por ser pruriginoso (a diferencia del
resto de infecciones exantematicas) y polimorfo (coexisten lesio-
nes en distinto estado evolutivo: maculas, papulas, vesiculas, pus-
tulas y costras; se conoce como exantema en “cielo estrellado”
[Figura 16]). Tiene una evoluciéon centrifuga. Puede afectar a las
mucosas y regresa en 1 semana, sin dejar cicatrices generalmente
(Figura 17).

Figura 16. Varicela: exantema en “cielo estrellado”

07. Enfermedades infecciosas | PD

"l '~ ) -
'; ceed e ...,.

Figura 17. Afectacién de mucosas en un paciente con varicela

Blecuerda

En el exantema de la varicela coexisten lesiones en distinto estadio evo-
lutivo.

Complicaciones:

- Sobreinfeccion bacteriana por S. pyogenes y por S. aureus de
las lesiones cutaneas, en relacion con el rascado de las mismas
(recuérdese que es pruriginoso). Es la mas frecuente.

- Neumonia (poco habitual en nifios). Puede ser bacteriana (por S.
pyogenes o por S. aureus) o virica, producida por el propio virus
(rara vez). Se debe sospechar esta patologia ante la aparicién de
tos, taquipnea y fiebre entre el segundo y el quinto dia.

- Neuroldgicas. Ataxia cerebelosa (afectacion neuroldgica mas
frecuente), meningitis virica, meningoencefalitis (ataxia febril),
sindrome de Guillain-Barré.

- Sindrome de Reye. Asociado al tratamiento con AAS.

Tratamiento y prevencion:

- Tratamiento. Sintomatico, con desinfeccién de las vesiculas
rotas con antisépticos, y antihistaminicos orales si existe prurito
intenso. El tratamiento de la sobreinfeccion se realiza con anti-
bidticos tépicos u orales, si hay celulitis. Esta contraindicado el
consumo concomitante de AAS por el riesgo de sindrome de
Reye. El ingreso hospitalario es conveniente en menores de 3
meses.

Las indicaciones del tratamiento con aciclovir son:

> Mayores de 12 afios no vacunados.

> Varicela neonatal o en lactante pequefio (puede producir
afectacion visceral grave).

> Enfermedades croénicas cutdneas o pulmonares.
> Inmunodeprimidos.
> Casos que presenten complicaciones asociadas (neumonia,

encefalitis, meningitis).
En general, se administra por via oral, salvo en pacientes inmu-
nodeprimidos y cuadros graves, en los que es preferible la via
intravenosa.
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- Vacunacioén. Se lleva a cabo con la vacunacién sistematica de
virus vivos atenuados de varicela zoster. Actualmente, esta
indicada a toda la poblacién mayor de 12 meses (muestra una
eficacia del 75-90% para la varicela y del 99% en las formas gra-
ves). Haber sido vacunado no elimina la posibilidad de padecer
varicela pero, de producirse el cuadro, éste seria mas leve y
atenuado. En caso de exposicidn a varicela en un paciente no
inmune mayor de 12 meses e inmunocompetente, la adminis-
tracion de la vacuna en los primeros 3-5 dias tras la exposicion,
disminuye el riesgo de desarrollo de la enfermedad.

- Profilaxis postexposicion. Inmunoglobulina polivalente en los
primeros 10 dias postexposicion (preferiblemente antes de 4
dias). Esta indicada en los siguientes casos:

> Inmunodeprimidos no vacunados o sin infeccion previa por
varicela.
> Recién nacidos cuya madre padezca varicela materna 5 dias
antes o 2 dias después del parto.
> Menores de 12 meses (la vacuna esta contraindicada).
> Embarazadas no inmunes
Parotiditis

Etiologia. Es un virus ARN del grupo Paramyxovirus.
Epidemiologia. Afecta por igual a ambos sexos y su periodo de conta-
gio abarca desde 24-48 horas antes de la aparicion de la hinchazon hasta
5 dias después de que ésta haya desaparecido. La transmision se pro-
duce mediante las gotitas de pfliigge. Aparece, predominantemente, en
invierno y en primavera. Un ataque confiere inmunidad temporal y por
ello, aunque cabe la posibilidad de que existan atagues secundarios, el
paso de anticuerpos transplacentarios protege durante los 6-8 primeros
meses de vida al RN.

Clinica. Hasta un tercio de los casos cursa de forma subclinica. Se dis-

tinguen:

- Periodo de incubacion (14-28 dias).

- Fase prodromica. Es rara en la infancia y, en el caso de que apa-
rezcan sintomas, suele manifestarse como fiebre, mialgias, cefa-
leas y malestar general.

- Fase de estado. Aparece la tumefaccion glandular. En el 75%
de los casos, la afectacion es bilateral, pero asimétrica, es
decir, ambas pardtidas se afectan separadas por un intervalo
de 1-2 dias (Figura 18). En la exploracion, suele observarse un
edema localizado entre la rama ascendente de la mandibula
y la mastoides que desplaza el I6bulo de la oreja hacia arriba y
hacia fuera, borrando el angulo de la mandibula. La piel supra-
yacente no esta afectada, y la palpacidn suele ser dolorosa. El
dolor se exacerba al beber liquidos acidos. En la exploracién de
la orofaringe, ademas de poder encontrar un edema faringeo
homolateral, cabe la posibilidad de ver eritema en la desembo-
cadura de la glandula afecta (Figura 19), orificio de salida del
conducto de Stenon.

Diagndstico. Es principalmente clinico. El hemograma es inespecifico,

siendo lo mas habitual encontrar leucopenia con linfocitosis relativa.

Puede haber elevacién de amilasa de 2 semanas de evolucién. Se debe

realizar serologia del virus. Es posible el aislamiento del virus en saliva,

orina, LCR y sangre.

Complicaciones. Pueden aparecer en ausencia de enfermedad mani-

fiesta.

- Orquitis o epididimitis. Se presenta sobre todo en adolescen-
tes y adultos, siendo mas rara en la etapa prepuberal. Suele ser

unilateral (bilateral en el 20% de los casos) y puede seguirse de
atrofia gonadal, aunque es raro.

- Meningitis/meningoencefalitis. Se presenta de dos formas
distintas, con alteracion del LCR (pleocitosis) sin clinica, o como
cuadro clinico de meningitis, con escasos datos de afectacién
encefélicay que puede ir o no acompafiada de inflamacién paro-
tidea (meningitis urliana).

- Sordera neurosensorial unilateral. Por neuritis del nervio acus-
tico (la parotiditis es la primera causa adquirida de sordera neu-
rosensorial unilateral).

- Otras: artritis de grandes articulaciones (aparece 1-2 semanas
tras la curacién) o pancreatitis.

. Tratamiento. Sintomatico. Se pauta dieta blanda (evitando la ingesta
de acidos), AINE y compresas frias en la region parotidea.

. Profilaxis activa. Vacunacion segun calendario. La vacuna como profi-
laxis postexposicion no es efectiva.

La Tabla 3 resume las caracteristicas de las principales enfermedades exan-
tematicas y afines.

Figura 18. Inflamacién parotidea con desapariciéon del angulo
mandibular en un paciente con parotiditis

Figura 19. Eritema y afectacion en la desembocadura del conducto de
Stenon en una parotiditis
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Etiologia Epidemiologia Diagnéstico Tratamiento Complicaciones
Exantema subito = HHV-6 < 2-3afnos Fase febril: fiebre alta 3-4 dias sin foco Clinico Sintomético Convulsiéon
(roséola infantil | ExAntema) Exantema: al bajar la fiebre Leucocitos.is
0 sexta Maculopépulas en tronco y EESS v neuFroﬁlla
enfermedad) Raro en cara y distal de miembros (en primeras
48 horas
Eritema Parvovirus B19 5-15 afos Afebril o febricula + exantema: Clinico Sintomético Artritis
infeccioso 1. Tumefaccion mejillas (bofetdn) Aborto
(megaloeritema 2. Maculopépulas: tronco y EEIl Hydrops fetal
o quinta 3. Aclaramiento central — Reticuladas Anemia aplasica
enfermedad) - Recurre con el gjercicio si anemia
constitucional
Enfermedad ¢Exposiciébnauna | <5 afos Fiebre alta prolongada (4-5 dias) Clinico: Gammaglobulina: Aneurismas
de Kawasaki toxﬁna.irTfecciosa PN G5O, + MEG Esmm oA GiiEies previene coronarios (20%)
en individuos > BedERnd Adenopatia cervical no dolorosa . aneurismas alas 6 semanas
s lara Laboratorio: , _
genéticamente Mo eerdGn Boca: labios, lengua. .. NG TPCR y desaparecen Miocarditis
predispuestos? ErkE Conjuntivitis seca (NO FOTOFOBIA) T b e sintomas 1AM
. 50% Distal: edema, descamacion. .. [elIbeCIios AAS: Arritmias
EEVTSTER Exantema polimorfo cambiante Ecocardio antiinflamatorio
o resvElvan Otros: dolor abdominal y piuria estéril | Kawasaki al principioy
en 2 afos incompleto: fiebre luego bajar a dosis
+ 2-3 criterios antiagregante
clinicos + 3 Corticoides:
criterios analiticos tratamiento
adyuvante en casos
seleccionados
Otros: heparina,
ACO...
Sarampion Paramyxovirus Contagio: Prédromos: fiebre +“los tres catarros” « Clinico PREVENCION: - OMA
(ARN) maximo durante | (rinitis, tos y conjuntivitis CON « Serologiaviral |+ Pasiva:lGencasos |+ Neumoniade cél.
préodromos FOTOFOBIA) + manchas de Koplik « PCRensaliva en los que no se gigantes de Hecht.
Exantema: maculopapulas confluentes pueda administrar | - Anergia cutanea
- Inicio retroauriculary luego desciende lavacunayhasta6 | - NRL:
y centrifuga dias postexposicion - Aguda:
Afecta a palmas y plantas -+ Activa: vacuna encefalitis
Descamacion — cambios triple virica - Cronica:
pigmentacion TRATAMIENTO: panencefalitis
Sintomético + aislar esclerosante
Rubéola Togavirus (ARN) Contagio: Préodromos: fiebre + catarro + manchas Clinico PREVENCION: Artritis
especialmente Forscheimer + adenopatias dolorosas Serologia viral Activa: vacuna Purpura
desde aparicion cervicales posteriores triple virica trombopénica
de SEESE Exantema: sarampién menos florido Encefalopalma
hasta > dias sin afectacion plamoplantar, Embriopatia
después descamacion ni alteracion
de la pigmentacion
Escarlatina S. pyogenes 5-15 afios, Prédromos: fiebre + MEG + FAA Clinico Penicilina Fiebre reumatica
eritrogénico raro en < 3 afos +lengua saburral o en fresa + adenopatias Test rapido o amoxicilina v.o. GNAPE
Contagio: Exantema: se palpa mejor que se ve 5. pyogenes (10 d',?sl) )
fase aguda Lineas de Pastia, facies Filatov (fase aguda) Macrplldos SI
alergia
Varicela VVZ (ADN) Contagio: Prédromos: fiebre + tos + rinorrea Clinico PREVENCION: Infeccion (la + frec)
24 horas antes Exantema: pruriginoso + polimorfo Pas?va: IG - Neumonia
exantema hasta (cielo estrellado) + puede afectar pollyalehte - NRL' )
todas en costra TVEERES (indicaciones) + Meningitis
Activa: vacunacién |« Meningoencefalitis
TRATAMIENTO: « Sd. Guillain-Barré
Sintomas +/- ATB | * 50 Reye (AAS)
topico
Aciclovir:
indicaciones
Parotiditis Paramyxovirus « Adolescentes | 30% asintomaticos Clinico TRATAMIENTO: Meningitis aséptica
(ARN) yladultos Prédromos: fiebre + MEG (raro nifios) cEjlevac!lon Sintomatico (Squc;Jltls
ovenes e amilasa . ordera neurosens
JC Ao Estado: tumefaccién bilateral . PREVENCION: )
. ontagio: T ’ Serologfa viral | . Activa: vacuna unilateral
e y asimétrica con borramiento diferida Shve Ve Artritis
o del angulo mandibular triple virica iy
fase clinica b L Pancreatitis
(pfligge) Dolor a la palpacién y toma de dcido
. Inmunidad Desplazamiento del [6bulo
temporal de la oreja

Tabla 3. Principales enfermedades exantematicas y afines
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7.2. Infeccion por el VIH
en la infancia

Epidemiologia

El porcentaje de nifios afectados por el SIDA infantil representa un 3-4% del
total de casos, con una incidencia en descenso en los Ultimos afios.

La progresion de la enfermedad, en ausencia de tratamiento, es mas
rapida en nifios infectados por transmisidon vertical que en los adultos,
adolescentes e incluso que en nifios infectados por otras vias (sexual o
parenteral).

Via de transmision

La préctica totalidad se produce por transmisién vertical. Le siguen la trans-
mision sexual, el uso de drogas por via parenteral en adolescentes, y es
anecddtica la transmisién por uso de hemoderivados.

La tasa de transmisién vertical es menor del 1% en paises con medidas
profilacticas (como Espafia), siendo en torno al 25-30% en paises que no

aplican estas medidas.

Esta transmisién vertical puede ocurrir en tres momentos:

1.  Transmision prenatal (35-45%). Via transplacentaria o intrautero.

2. Transmision durante el parto (55-65%). Es la via mas importante de
transmision maternofetal.

3. Transmisidn posnatal (< 5%). Existe transmision documentada del

VIH mediante la leche materna, por tanto las madres VIH positivas
no deben amamantar a sus hijos. Sin embargo, en los paises en vias
de desarrollo, se mantiene la recomendacién de la lactancia materna
debido a la imposibilidad de garantizar un aporte nutricional ade-
cuado sin ésta.

Blecuerda

Lo mas frecuente es que la transmision vertical de la infeccion por VIH
tenga lugar en el momento del parto.

Los factores de riesgo para la transmisién vertical son:

. Maternos: carga viral (el mas importante), enfermedad avanzada, pri-
moinfeccién durante el embarazo o la lactancia, multiples compafie-
ros sexuales durante el embarazo, presencia de otras infecciones de
transmisién sexual.

Obstétricos: rotura prolongada de membranas (mayor de 4 horas),
monitorizacion fetal invasiva.

Posnatales: lactancia materna, seroconversion durante la lactancia.

Periodo de incubaciéon

En general, se puede decir que es mas corto que en adultos, oscilando entre
12-18 meses en caso de nifios con infeccién congénita por VIH no tratada.
Sin tratamiento, entre un 15-20% de estos nifios mueren antes de los 4 afios
de edad, son los rapidos progresores. El 80-85% presentan Unicamente sin-
tomas leves en la primera infancia y sobreviven més alla de los 5 afios, son
los progresores lentos. En el caso de adolescentes con infeccién adquirida

por VIH, se produce un sindrome retroviral agudo en los 7-14 dias siguientes
a la primoinfeccidn, que recuerda a un sindrome mononucledsido.

Caracteristicas clinicas

La clinica se puede clasificar como aquélla debida a la infeccion por el VIH, la

secundaria a inmunodepresion y por un mecanismo combinado:

Infeccion directa:

- Afectacion neuroldgica. Mucho mas frecuente en niflos que
en adultos. En lactantes no tratados, aparece una encefalopatia
dindmica con empeoramiento progresivo, hiperreflexia, hiperto-
nia y retraso del desarrollo psicomotor.

- Afectacion hepatica con hepatomegalia e hipertransaminase-
mia.

- Afectacion renal. El sindrome nefrético es la forma mas fre-
cuente de presentacion.

- Afectacion digestiva. Malabsorcién por atrofia de las vellosidades.

- Afectacion respiratoria. La neumonia intersticial linfoide (NIL) es

la alteracion crdnica respiratoria mas frecuente y se caracteriza
por una hiperplasia linfoide en el epitelio bronquial o bronquiolar
causada por la propia infeccién por el VIH. Cursa con dificultad
respiratoria progresiva con hipoxemia moderada que se diagnos-
tica por un patrén radioldgico reticulogranular (Figura 20) con
ausencia de etiologia infecciosa en el lavado broncoalveolar.
Su tratamiento es sintomdtico, con oxigeno, broncodilatadores
y corticoides. Es fundamental diferenciarlo de la neumonia por
Pneumocystis carinii, pues mientras que esta infeccion empeora
el prondstico del SIDA infantil, la NIL no esta demostrado que
esté asociada a un deterioro de la enfermedad (Tabla 4).

Figura 20. Patron radiolégico reticulogranular de la neumonia
intersticial linfoide

Neumonia intersticial linfoide

Neumonia por P. carinii

Frecuencia +++ +
Clinica Hipoxemia moderada Hipoxemia refractaria
Radiografia | Patron reticulogranular Patron reticulogranular

inespecifico en vidrio deslustrado

Tratamiento | O, + broncodilatadores

+ corticoides

Trimetoprim-sulfametoxazol

Pronéstico Bueno Ominoso

Tabla 4. Neumonias en el paciente VIH



Blecuerda

La alteracion pulmonar crénica mas frecuente en el SIDA infantil es la
neumonia intersticial linfoide.

Infeccidn secundaria a inmunodepresion:

- Manifestaciones inespecificas (sindrome mononucleosis-like).

- Infecciones oportunistas. Menos frecuentes que en adultos, pero
de mayor agresividad. La infeccién fungica mas frecuente es la
candidiasis (oral, genital o cutanea). La infeccién oportunista mas
habitual y la causa mas frecuente de muerte en estos nifios es la
neumonia por P. carinii.

- Infecciones bacterianas de repeticion. Suponen el 20% de las
enfermedades definitorias del SIDA, representadas en la mitad
de los casos por bacteriemias, sepsis y neumonias por gérmenes
capsulados.

Infeccion por mecanismo combinado:

- Retraso del crecimiento.

- Sindrome de emaciacién con pérdida aguda de mas del 10% del
peso.

- Nefropatia por accién directa y por acimulo de inmunocomplejos.

- Alteraciones hematoldgicas

- Procesos neoplasicos como linfoma no Hodgkin, linfoma primi-
tivo del SNC, sarcoma de Kaposi y leiomiosarcomas.

Métodos diagnosticos (tablas)

El diagnodstico en el hijo de madre VIH positiva depende de la edad del
paciente ya que, en los recién nacidos y lactantes menores de 18 meses,
la presencia de IgG anti-VIH puede proceder del paso transplacentario de
anticuerpos de la madre sin haber llegado a infectarse el niflo. Se emplea
porellola PCR de ADN o ARN del VIH que detecta el material genético viral y
confirma la presencia de virus en el nifio. Para poder realizar el diagndstico
de infeccion por VIH, se deben obtener al menos dos determinaciones de
PCR positiva en diferentes muestras sanguineas.

En nuestro medio, es muy rara la transmision vertical del VIH. Los recién
nacidos hijos de madres VIH que han recibido TARGA durante el embarazo
presentan al nacimiento carga viral indetectable pero serologia positiva. Se
debe confirmar la serorreversién de la misma a los 18 meses de vida del
nifio, descartando asi completamente la infeccion.

Menores de 18 meses

PCR de ADN o ARN de VIH
al menos en 2 determinaciones

Mayores de 18 meses

Presencia de Ac frente a VIH
(ELISA o Western-Blot)

Tabla 5. Diagnéstico de infeccién VIH en el nifio

Determinacién de infeccidon

Diagnéstico de infeccion por el VIH:

- Nifio menor de 18 meses: PCR en 2 muestras de sangre diferente
o que cumple los criterios diagndsticos del SIDA (clasificacion de
1987).

- Nifio mayor de 18 meses: Ac anti-VIH positivos por ELISA y con-
firmados por Western-Blot, o que cumple cualquiera de los cri-
terios del apartado anterior.
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Diagndstico de exposicion perinatal. Nifio menor de 18 meses sero-
positivo por ELISA y Western-Blot, o hijo de madre infectada que no
conoce que posee anticuerpos.

Diagndstico de serorreversion. Nifio nacido de madre VIH y en el
que se determinan anticuerpos negativos (2 o mas pruebas entre
6-18 meses, o 1 después de los 18 meses), sin ninguna otra evidencia
de infeccion.

Clasificacion de la infeccion por el VIH
en la edad pediatrica

Actualmente, los nifios infectados se clasifican de forma similar a los adul-
tos, segln su estado inmunoldgico. La caida en la cifra de CD4 es mas tardia
en los nifios, y ademas las infecciones oportunistas en la infancia pueden
aparecer con niveles de CD4 mas elevados. Las categorias inmunoldgicas
son las que se muestran en la Tabla 6.

Grupo 1: Grupo 2: Grupo 3:
no evidencia supresion supresion
de supresion moderada grave

<12meses | >1.500CD4 750-1499CD4 | <750CD4
0= 34% 026-33% 0<26%

1-5 afios > 1.000 CD4 500-999 CD4 <500 CD4
0=30% 022-29% 0<22%

> 6 afos > 500 CD4 200-499 CD4 <200CD4
0> 26% 015-25% 0<15%

Tabla 6. Estadificacion inmunolégica de la infeccion por el VIH

Tratamiento

El tratamiento consiste en las siguientes medidas:

Tratamiento antirretroviral. Debe iniciarse en todos los pacientes
infectados por VIH desde el diagndstico de la infeccidon y antes de que
se produzca la situacion de inmunodeficiencia, con diferente grado
de evidencia y nivel de urgencias en funcion de la edad del paciente,
siendo prioritario el inicio del tratamiento en los menores de 3 afios y
en adolescentes.

El inicio precoz de la terapia antirretroviral reduce la mortalidad,
mejora el desarrollo neuroldgico, el crecimiento, el desarrollo puberal
y la respuesta inmune. Su comienzo en la infancia disminuye ademas
el riesgo de fracaso viroldgico respecto a su inicio en la adolescen-
cia. Siempre tienen que ser tratamientos combinados. Las pautas mas
habituales incluyen 2 analogos de los nucledsidos mas 1 no analogo o
2 analogos de los nucledsidos junto a 1 inhibidor de la proteasa.
Apoyo nutricional. En caso de que sea necesario, para garantizar el
correcto desarrollo del nifio.

Optimizacion de la funciéon inmunitaria. Se puede administrar
inmunoglobulina intravenosa en aquellos nifios con infeccién por el
VIH e hipogammaglobulinemia, o en caso de infecciones bacterianas
graves recurrentes.

Profilaxis frente a infecciones oportunistas. Se aconseja la adminis-
tracién de trimetoprim-sulfametoxazol 3 dias en semana en todos
los menores de 12 meses y en todos los nifios en estadio 3. Se puede
considerar también la profilaxis con azitromicina contra el complejo
Mycobacterium avium complex y con valganciclovir contra el citome-
galovirus en casos de inmunodepresion grave.

Vacunaciéon (MIR 10-11, 185). Se deben administrar todas las vacu-
nas inactivadas del calendario vacunal y, ademas, la vacuna frente al
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rotavirus y la gripe anual. Se pueden administrar la triple virica y la
vacuna antivaricela, siempre que presenten niveles de CD4 mayores
del 15%.

Prondstico

En paises desarrollados, el diagndstico precoz y el inicio rapido del trata-
miento han permitido disminuir notablemente la mortalidad por la infec-
cion del VIH. Los marcadores de progresion de enfermedad vy, por tanto,
marcadores prondsticos son los siguientes:

. Carga viral.

. Porcentaje y recuento absoluto de células CD4+.

Prevencion

La prevencién de la infeccidn por el VIH en la infancia supone:
. Tratamiento prenatal y obstétrico:
- Identificacion de infeccién por el VIH en el primer control del emba-
razo.
- Si la madre es VIH positiva, se siguen las siguientes pautas:
> Triple terapia antirretroviral para mantener carga viral inde-
tectable.

> Evitar el empleo de electrodos fetales y la rotura prolon-
gada de membranas.

> Cesdrea electiva a las 37-38 semanas si la madre no recibio
tratamiento previo o si la carga viral es elevada.

> De manera individualizada, se puede considerar parto vagi-
nal en madres tratadas con triple terapia durante la gesta-
cion y carga viral indetectable o baja.

> Administracion de zidovudina a la madre desde 3 horas
antes de la cesarea en perfusién continua hasta el pinza-
miento del cordén y zidovudina al RN.

. Tratamiento del RN:

- Medidas de reanimaciéon estandar. Los RN de madres VIH
suelen tener peso adecuado y no presentan malformaciones
externas. Esta contraindicada la lactancia materna en los paises
desarrollados.

- Madre con infeccion VIH conocida con buen control anteparto
y con carga viral indetectable. Se ha de iniciar profilaxis con
zidovudina en el RN en las primeras 6 horas y hasta las 4 sema-
nas de vida.

- Madre con infeccion VIH diagnosticada durante el parto (o al
nacer el nifio) o madre con mal control antenatal. Comenzar el
tratamiento con triple terapia.

7.3. Purpura de Schonlein-Henoch

Es la vasculitis mas frecuente en Pediatria, afectando generalmente a nifios

entre los 2-6 afios.

. Etiopatogenia. Desconocida. Se cree que un estimulo antigénico
infeccioso (S. pyogenes, Mycoplasma, VEB...) o no infeccioso (farma-
cos, vacunacion o alimentos) desencadena una elevacién de IgA que
activa una respuesta inmune que provocaria una vasculitis leucoci-
toclastica.

Clinica:

- Manifestaciones cutaneas (100%). Purpura palpable urticari-
forme de predominio en extremidades inferiores no debida a
trombopenia (Figura 21) y edema doloroso en extremidades y
regién facial.

- Manifestaciones articulares (65-75%). Artritis aguda con tume-
faccion articular o artralgias.

- Manifestaciones gastrointestinales (50-60%). Nduseas, dia-
rrea y dolor abdominal tipo cdlico. Como complicacién mas fre-
cuente, puede producirse una invaginacion ileo-ileal.

- Manifestaciones renales (25-50%). Hematuria, proteinuria o
sindrome nefritico. Es la afectacion que marca el prondstico a
largo plazo.

Diagnéstico. Clinico, basado en la presencia de purpura palpable en

extremidades inferiores y otros hallazgos clinicos. La coagulacién debe

ser normal y no puede existir trombopenia.

Tratamiento. En los casos leves con afectacion limitada a la piel el

manejo inicial es la observacion. Solamente los casos con sintomatolo-

gia extracutanea o con mala evolucidn son subsidiarios de tratamiento
con corticoides sistémicos.

Prondstico. Resolucion espontdnea en 2-8 semanas en la gran mayoria

de los casos, pudiendo recidivar en un tercio de los pacientes afectados.

Figura 21. Purpura de Scholein Henoch
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v/ El principal agente etioldgico del exantema subito es el virus herpes hu- v
mano tipo 6. El exantema subito afecta a nifios de menos de 2 afos y
su secuencia clinica es caracteristica: fiebre alta sin foco de 3-4 dias de
duracion (puede dar lugar a crisis febriles) que acaba cediendo para dar
paso a la aparicién de un exantema. v

v/ Elagente responsable del eritema infeccioso es el parvovirus B19. Su clinica
se desarrolla en tres fases: “bofeton’, exantema maculopapular y exantema v/
reticular en encaje. Tiene lugar en nifos en edad escolar y cursa sin fiebre o
con febricula.

07. Enfermedades infecciosas | PD

Lo mas caracteristico de la rubéola son las adenopatias retroauricu-
lares, occipitales y cervicales posteriores. Puede haber afectacion ar-
ticular.

El tratamiento de eleccion de la escarlatina es penicilina o amoxicilina
por via oral durante 10 dias.

La varicela cursa con la aparicién de un exantema vesiculoso polimorfo
y pruriginoso que puede afectar a mucosas.

v/ El tratamiento del VIH se debe iniciar en todos los pacientes infectados
v/ La enfermedad de Kawasaki se produce por la exposicion a toxinas in- desde el momento de su diagndstico.
fecciosas en individuos genéticamente predispuestos. Cursa con fiebre,
adenopatias, conjuntivitis, fisuras labiales, exantema y afectacién de
miembros. Su diagnéstico es clinico.
asos
linicos
Acude a Urgencias un nifilo cuya madre nos comenta que lleva con fiebre de 39-40 2Cy hoy, tras ceder la fiebre, le ha aparecido un exantema rosado,
6 dias, con picos de hasta 39,4 oC. Refieren que el paciente fue visto por mas intenso en nalgas y en el tronco, con adenopatias y sin esplenomega-
su pediatra quien diagndstico de sindrome febril e inicié lavados oculares lia. ¢Cual de los diagndsticos citados le parece mas probable?
por conjuntivitis hace 2 dias. En la exploracion vemos que el nifo presenta
un exantema maculopapuloso en tronco, con las palmas y las plantas de 1) Mononucleosis infecciosa.
los pies respetados, aunque algo hiperémicas. En la exploracion ORL de- 2) Exantema subito.
tectamos adenopatias laterocervicales rodaderas de 1,5 cm, asi como una 3) Infeccién por citomegalovirus.
coloracion rojiza de la lengua. ¢Cudl de entre los siguientes es el principal 4) Rubéola.
diagndstico de sospecha?
RC: 2
1) Escarlatina.
2) Varicela. ¢Cual, de entre las siguientes asociaciones, resulta incorrecta?
3) Exantema subito.
4) Enfermedad de Kawasaki. 1) Sarampion —manchas de Koplik.
2) Exantema subito — convulsion febril.
RC: 4 3) Eritema infeccioso — artritis.
4) Escarlatina — conjuntivitis fotofébica.
Un lactante de 10 meses, acude a Urgencias por una crisis convulsiva que
cedié espontdneamente en el trayecto. Desde hace 3 dias estaba con fiebre RC: 4



8.1. Definicidn

El denominado sindrome de muerte subita del lactante (SMSL) se pro-
duce en nifios de menos de 1 afio de edad. Ocurre aparentemente
durante el suefio y permanece sin explicacién después de la realizacién
de una minuciosa investigacion post mértem, que incluye la practica de
la autopsia, el examen del lugar del fallecimiento y la revision de la his-
toria clinica.

8.2. Fisiopatologia y epidemiologia

La hipdtesis que se postula seria la de un lactante que, por una inmadurez/
disfuncion del tronco encefalico, presentaria una incapacidad para desper-
tar y recuperarse ante un episodio de hipoxemia.

EL SMSL tiene un pico de incidencia entre los 2-4 meses de vida (es muy
infrecuente en menores de 1 mes y en mayores de 6 meses), y predomina
en los varones (3:2).

8.3. Factores de riesgo

Pueden destacarse los siguientes (Figura 1):
. Ambientales:

- Posicion en la cuna en decubito prono
(boca abajo). Es el principal factor de
riesgo. Actualmente, la Asociacion Espa-
fiola de Pediatria (AEP) recomienda la
posicion en decubito supino como la ideal
para el descanso del lactante. La posicién
en decubito lateral también es factor de
riesgo.

- Tabaquismo durante y después del emba-
razo en la madre y en el ambiente (actual-
mente, es el factor de riesgo considerado
mads importante desde que, en 1994, se
modificara la postura al dormir a decubito
supino).

- Excesivo arropamiento y calor ambiental.

- Uso de almohadas.

- Colchones blandos.

- Compartir la cama con un adulto (colecho).

- Mayor predominio en dreas urbanas, en
los meses frios y durante el suefio noc-
turno (de las 24 a las 6 horas).

Tabaquismo pasivo

Sindrome de la muerte subita del lactante

ORIENTACION MIR

Prestar atencion a sus factores de riesgo mds importantes y a las medidas de prevencién
recomendadas.

. Asociados al nifio:

- Sexo masculino.

- Lactantes con antecedente de evento breve inexplicado resuelto
(BRUE, anteriormente llamado episodio aparentemente letal):
episodio brusco en menores de 1 afio, de menos de 1 minuto
de duracion y que impresiona de gravedad al observador,
caracterizado por una combinaciéon de signos y sintomas como
disminucién de la frecuencia respiratoria o apnea, cianosis o
palidez, hipotonia/hipertonia y alteracion del nivel de conscien-
cia. Generalmente, precisa la intervencién de una persona para
recuperarse, que va desde un estimulo tactil suave hasta una
reanimacion cardiopulmonar.

- Prematuro con displasia broncopulmonar y/o apneas sintoma-
ticas.

- Bajo peso al nacer.

- Nifio con dificultades en la ingesta de alimentos, malformaciones
faciales o RGE.

- Aumento del tono vagal (apnea o bradicardia refleja).

- Infeccion respiratoria o gastrointestinal leve unos dias antes.

- Antecedentes familiares de muerte subita (hermano fallecido
por SMSL).

Sueno
nocturno

Meses frios
del afio

Zona
urbana

Varon

Calor ambiental

Colchén blando

——

Dormir en
decubito prono

Excesivo arropamiento

Figura 1. Factores de riesgo de SMSL



. Asociados a la madre y al entorno familiar:
- Madres jévenes, sin pareja y con problematica social.
- Multiparidad, intervalos cortos entre embarazos.
- Anemia materna, ITU materna y malnutricion materna durante
el embarazo.
- Uso de drogas y/o alcohol.

Blecuerda

Tras el factor posicional (decutbito prono), el tabaquismo materno es, ac-
tualmente, el principal factor de riesgo de la muerte subita del lactante.

8.4. Prevencion igura2)

Puesto que no estd bien definida su etiologia ni existe un tratamiento espe-
cifico, los organismos encargados de la salud infantil, y entre ellos la AEP
mediante su grupo de trabajo, aconsejan:

. Adecuados cuidados prenatales, con especial interés en una buena
nutricion materna, y evitar el tabaco y el consumo de drogas por parte
de la madre durante el embarazo.

. Evitar la exposicion del lactante al humo del tabaco, una vez nacido.

. Posicion para dormir en decubito supino. No en decubito prono ni lateral.

. Usar un colchén plano y firme, evitando el uso de juguetes en la cuna,
el excesivo abrigo, el empleo de almohadas...

. Evitar sobrecalentamiento del entorno (ideal, 20 2C) o del lactante.

. Administrar lactancia materna. Se considera un factor protector.

. El uso del chupete y una correcta vacunacion se consideran factores
protectores frente al SMSL.

deas

K€lave

v/ El SMSL se produce mas frecuentemente entre los 2-4 meses de edad,
siendo infrecuente a partir de los 6 meses. Hoy por hoy, se desconoce
su etiologfa.

v/ El principal factor de riesgo es dormir en decubito prono. Por eso, se
recomienda que el lactante lo haga en decubito supino. Tras este factor,

asos

Iinicos

La posicion en decubito prono durante el suefio en los lactantes se ha aso-
ciado con:

1
2
3
4

Mayor ganancia de peso.
Mayor riesgo de neumonia por aspiracion.
Menor incidencia de vémitos.

)
)
)
) Mayor riesgo de muerte subita.

RC: 4
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. Es peligroso que el nifio comparta la cama con otras personas, sin
embargo se aconseja que el lactante comparta la habitacién con sus
padres hasta los 6 meses de edad.

No fumar
(ni en embarazo
ni tras nacimiento)

Temperatura
ambiental 6ptima

Lactancia

materna Colchon
duro
. Decubito
Evitar supino
colecho

Uso /

de chupete

Vacunas

Figura 2. Factores protectores del sindrome de muerte subita del
lactante

reguntas
| R v No hay preguntas MIR representativas.

destacan tabaquismo materno, habitaciéon muy calurosa, antecedentes
familiares, evento breve inexplicado resuelto (BRUE) previo, colchdn
blando, bajo peso y prematuridad.

v/ Lalactancia maternay el uso de chupete son factores protectores.

¢Cual de los siguientes factores de riesgo considera mas importante en el
sindrome de muerte subita del lactante?

1
2
3
4

Prematuridad.
Hermano fallecido por SMSL.
Tabaquismo pasivo.

)
)
)
) Vivir en zona urbana.

RC:3



9.1. Definicidn

El maltrato infantil se define como la accion, la omision o el trato negli-
gente, no accidental, que prive al nifio de sus derechos o de su bienestar,
que amenace su desarrollo fisico, psiquico o social, y cuyos autores pueden
ser personas, instituciones o la propia sociedad. La negligencia es la forma
mas frecuente de maltrato, produciéndose cuando las necesidades fisicas
basicas del menor no son cubiertas por ningun adulto responsable.

Existen tres objetivos fundamentales en la valoracién de estos pacientes:

1.  Establecer el diagndstico o sospecha diagndstica de maltrato.

2. Administrar un tratamiento especifico, pudiendo ser médico, quirdr-
gico, psicoldgico...

3. Asegurar la proteccién del nifio y dar parte judicial.

9.2. Factores de riesgo

Pueden destacarse los siguientes:

Relacionados con el nifio. Varén, RN pretérmino, retraso psicomotor,
discapacidades o minusvalias psiquicas, enfermedad croénica, hiperac-
tividad, fracaso escolar, hijos adoptivos.

Relacionados con los padres. Padres maltratados en la infancia, alco-
holismo, drogadiccion, padres adolescentes, bajo nivel socioecono-
mico, aislamiento social, carencia de experiencia en el cuidado del
nifio.

Relacionados con el entorno y el nivel cultural. Desempleo, haci-
namiento, aprobacion cultural de la violencia o el castigo, cambio de
domicilio frecuente, exceso de trabajo o de vida social, hijos no desea-
dos, familia numerosa, exceso de disciplina.

9.3. Indicadores de malos tratos

(MIR 15-16, 216)

Pueden distinguirse los siguientes indicadores de malos tratos:

. Fisicos:

- Muy sugerentes. Infecciones de transmisidn sexual (ITS) en nifias
prepuberes, embarazo en adolescente joven, lesiones genitales
o anales sin traumatismo justificable, heridas con forma de objeto,
guemaduras no accidentales (Figura 1); irritabilidad o alteracién
del nivel de conciencia sin causa aparente, abombamiento de la
fontanela (puede traducir una hemorragia intracraneal), hemorra-
gias retinianas, fracturas costales posteriores, fracturas diafisarias
espiroideas o fracturas en un lactante donde no sea congruente
el mecanismo de la lesion; sindrome del nifio zarandeado

Maltrato infantil

ORIENTACION MIR

Hay que saber reconocer las situaciones en las que se debe sospechar, asf como los mecanismos
més frecuentes de produccion de lesiones y 1as pruebas que se deben llevar a cabo
en estos pacientes.

(shaken baby syndrome): se produce tras sacudir a un nifio soste-
niéndolo por el térax lo que produce un movimiento de sacudida
de la cabeza con movimientos de aceleracién y deceleracion del
encéfalo, pudiendo producirse hematomas subdurales, hemorra-
gias retinianas y fracturas a distintos niveles (Figura 2).

- Inespecificos. Dolor o sangrado vaginal o rectal, enuresis o enco-
presis, dolor abdominal, hematomas en distinto momento evo-

lutivo.

Hematomas . Hemorragias
Alopecia retinianas
circunscrita
Quemaduras

] g T
ol

Fracturas
Fracturas

Figura 1. Indicadores de malos tratos

Figura 2. Niflo zarandeado



. Comportamentales. Agresividad, ansiedad, desconfianza, conductas
autolesivas, fracaso escolar, “actitud paralitica” en la consulta (se deja
hacer todo sin protestar) o, por el contrario, reaccion exagerada ante
cualquier contacto.

. Paternos. Retraso en buscar ayuda médica (demanda diferida), histo-
ria contradictoria o no coincidente con los hallazgos médicos, cambios
frecuentes de médico.

9.4. Diagnostico/pruebas
complementarias

La anamnesis es siempre fundamental, y se debe intentar realizar por sepa-
rado a los padres y al menor, siempre con un testigo. En la exploracion fisica
se deben buscar signos de malnutricion, poca higiene, ropa inadecuada,
equimosis que pueden reproducir la forma del objeto agresor y fuera de
las zonas habituales de traumatismo (orejas, gluteos, cara...), alopecia cir-
cunscrita por arrancamiento. En los huesos se han de localizar signos de
fracturas (huesos largos, costillas, vértebras, craneo). Se deben buscar
hemorragias retinianas en el fondo del ojo (sindrome del nifio zarandeado).

Las pruebas complementarias que pueden llevarse a cabo son las siguientes:

J Andlisis de sangre con hemograma, bioquimica y coagulaciéon. La
hipertransaminasemia y el aumento de CPK pueden encontrase en
nifios en los que se produzcan lesiones musculares y magulladuras de
manera frecuente.

. Ecografia transfontanelar/TC/RM craneal. En el caso de un paciente
con irritabilidad sin causa apa-
rente, alteracién de consciencia,
fontanela abombada, alteracion
de la exploracién neuroldgica con
clinica sugerente de malos tratos
estd indicada la realizacién de
una prueba de imagen para valo-
rar hemorragias intracraneales
que pueden comprometer la vida
del paciente.

. Radiografias/serie ésea. Ade-
mas de la realizacion de las prue-
bas que requiere el paciente, por
ejemplo radiografia de mufieca
por una deformidad a este nivel,
se debe valorar un estudio radio-
grafico de diferentes partes del
cuerpo, denominado serie dsea,
para valorar fracturas o callos de
fractura a otros niveles (Figura 3).

. Fondo de ojo. Se debe realizar
siempre ante una sospecha de
malos tratos, el hallazgo de hemo-
rragias retinianas puede dar infor-
macién del mecanismo lesional.

Figura 3. Fractura espiroidea
de fémur en lactante
de 4 meses

9.5. Tratamiento

Ademas del tratamiento especifico que requiera el paciente (médico, quirdr-
gico, psicoldgico, etc.), se debe asegurar la proteccién del nifio, redactando
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un informe completo para entregar a las autoridades judiciales. En los casos
en que el diagndstico no sea definitivo, o existan dudas al respecto, se puede
ingresar al paciente en el hospital para poder completar el estudio sin riesgo
para el nifio. En el caso de que la sospecha no sea consistente puede avisarse a
los servicios sociales para que realicen un seguimiento por el trabajador social.

9.6. Abuso sexual

Se entiende como cualquier actividad con un nifio, por debajo de la edad
legal de consentimiento, donde una persona de mayor edad busca su propio
placer sexual. Incluye no sdlo el contacto fisico sino también la exhibicién
de los genitales, de pornografia o la realizacion de material fotografico para
pornografia infantil.

Puede ser llevado a cabo por familiares o conocidos del paciente, por lo que
puede ser un tema dificil de abordar por los acompafiantes del nifio, siendo
menos comunes las agresiones por extrafios.

La anamnesis puede hacer sospechar que exista un abuso, aunque en oca-
siones no existen signos fisicos claros de éste, siempre que sea discordante
con los hallazgos en la exploracion fisica. Es necesario que el nifio, si tiene
edad para ello, cuente lo ocurrido, nunca presionandolo ni haciendo pre-
guntas directas, tampoco deben sugerirse respuestas por parte del médico.
Se debe establecer un clima de seguridad y confianza con preguntas abier-
tas dejando al paciente expresarse. En la historia clinica se deben anotar
palabras usadas literalmente por el nifio o los cuidadores usando las comi-
llas para ello, asi como los nombres de las personas que citan.

En la exploracidn fisica se deben buscar lesiones a nivel de la piel, muco-
sas, pelo, uiias, dientes, ano y genitales. Si es posible se debe establecer el
tiempo de evolucion de las lesiones y los mecanismos posibles de produc-
cién. Se debe investigar la integridad del himen, la presencia de irregulari-
dades sospechosas, lesiones en la horquilla inferior, heridas o hematomas.
La presencia de un ano con aspecto distorsionado, pliegues engrosados,
fisuras profundas o dilataciones varicosas (en nifios pequefios) en ausencia
de otra patologia que pueda explicar estos hallazgos, deben hacernos sos-
pechar de abuso sexual.

Las pruebas complementarias que pueden llevarse a cabo son:

. Analitica sanguinea con hemograma, coagulacién, bioquimica inclu-
yendo CPK'y funcidn hepatica.

. Cultivos de secreciones a nivel genital, anal y bucal.

. Serologias de VHB, VIH, VHC, sifilis y prueba de embarazo en casos
seleccionados.

El tratamiento de las lesiones depende de la gravedad y mecanismo de pro-
duccion de las mismas, pudiendo requerir tratamiento quirdrgico, médico
o traumatoldgico.

En el caso de que se sospeche un contagio por VHB, se deben aplicar en
Urgencias gammaglobulina y dosis de vacuna en un paciente no vacunado o
con vacunacion desconocida. Si existe posibilidad de contagio por VIH se debe
valorar el tratamiento antirretroviral profilactico si no se dispone de un resul-
tado seroldgico rapido. También se debe valorar pautar tratamiento empirico
frente a enfermedades de transmision sexual como Chlamydia y gonococo.

En el caso de que exista riesgo de embarazo se puede valorar la administra-
cién de estrégenos a altas dosis.
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|R MIR 15-16, 216

deas

Keiave

v/ Hay que sospechar maltrato infantil en caso de ITS en nifias prepuberes,
embarazo en adolescente joven, lesiones genitales o anales sin trauma-
tismo justificable. También ante comportamientos anormales de los ni-
fAos frente a los padres o al médico durante la consulta.

v/ El sindrome del nifio zarandeado (shaken baby syndrome) consiste en
producir lesiones al nifio sacudiéndolo mientras se le sostiene del torax.

asos

Keiinicos

Lactante de 4 meses de edad que acude a Urgencias por irritabilidad mar-
cada. En la exploracion destaca impotencia funcional de la pierna izquierda
por lo que realiza una radiografia que muestra fractura a nivel del tercio
medio del fémur. Los padres niegan traumatismos previos y el nifio no
deambula ni ha iniciado sedestacién dada la edad. Sefiale la respuesta que

considera correcta:

atlas de
imagen

s

Este movimiento produce aceleracion y deceleracion del encéfalo, pu-
diendo ocasionar, principalmente, hematomas subdurales y hemorra-

gias retinianas.

v/ Ante un lactante con sospecha de malos tratos, se deben realizar prueba

de imagen cerebral, fondo de ojo y serie dsea.

1) Se debe hacer exclusivamente tratamiento traumatolégico.

3) Debe realizarse una serie 6sea y fondo de ojo.

)
2) Se debe acusar a los padres de malos tratos.
)
4) No deben valorarse déficits vitaminicos.

RC: 3




!

10.1. Generalidades

Tras la potabilizacion del agua, la vacunacion es la intervencion sanitaria que
mayor efecto ha tenido en la reducciéon de la mortalidad a nivel mundial. El
desarrollo de un programa de vacunacion produce modificaciones en la dina-
mica de la infeccién en la poblacidn, llegando incluso a la erradicacion mundial
de una enfermedad, la viruela, en 1977 (MIR 15-16, 202).

Algunos conceptos:

Vacuna. Suspension de microorganismos atenuados (vivos) o microor-
ganimos inactivados (muertos), que se administran para producir
inmunidad. Cualquiera de ellas puede presentarse con el microorga-
nismo entero o subunidades del mismo.

Toxoide. Toxina bacteriana modificada, que deja de ser patogénica,
pero mantiene la habilidad de estimular la formacion de antitoxinas.
Inmunoglobulinas. Preparacion extraida de donantes humanos que
contiene anticuerpos.

Inmunizacidn activa. Consiste en inducir al organismo a la produccién
de defensas contra una enfermedad mediante la administracion de
vacunas o toxoides que estimulan la produccion de anticuerpos o esti-
mulan la actividad celular.

Inmunizacién pasiva. Consiste en proporcionar inmunidad temporal
por medio de la administracion de anticuerpos producidos exégena-
mente.

Tipos de inmunidad. Existen enfermedades cuyo padecimiento
proporciona inmunidad permanente (p. ej., sarampidn), otras que
proporcionan inmunidad temporal (p. ej., tos ferina), y otras cuyo
padecimiento no proporciona ningun tipo de inmunidad (p. €j., difte-
ria o tétanos).

Los programas de vacunacion pueden tener distintos objetivos:

. Bloqueo de la transmisidn de la infeccién. Disminuye la incidencia.
Es el objetivo de los programas de vacunacion sistematica.

Reduccion de la mortalidad y enfermedad grave. Disminuyen los
casos de mayor gravedad, sin provocar descenso en la incidencia. Es
el objetivo de la vacunacion en grupos de riesgo (p. ej, vacuna frente
a la gripe).

Sobre la epidemiologia de la enfermedad, existen distintos efectos:
Directo. Reduccién de la incidencia en el conjunto de los individuos
vacunados. Depende de la eficacia de la vacuna y la duracion de la
inmunidad. Hace referencia al concepto de inmunidad individual.
Indirecto. Reduccién de la incidencia en el conjunto de todos los indi-
viduos, incluyendo los no vacunados. Depende de la tasa de vacuna-
cién poblacional y de la capacidad de la vacuna de evitar la transmision
del estado de portador. Hace referencia al concepto de inmunidad de
grupo o inmunidad “de rebaio”.

Vacunas

ORIENTACION MIR

Es un tema que en las tltimas convocatorias estd cobrando importancia, aumentando el
nmero de preguntas progresivamente. Hay que prestar atencion a caracteristicas concretas de
alqunas de las vacunas y, sobre todo, a la clasificacion y a las contraindicaciones.

Clasificacion de las vacunas

Segun la indicacién de la vacuna, puede ser sistematica (se recomienda a toda
la poblacion, como la vacuna antihepatitis B) o no sistematica (se recomienda
a un grupo concreto de la poblacién, como la antigripal). Cualquiera de las dos
puede ser financiada (si las paga el Sistema Nacional de Salud, como la triple
virica) o no financiada (como la vacuna frente al rotavirus).

Segln el estado de la vacuna, pueden ser (Tabla 1y Tabla 2):

Vacunas de microorganismos muertos o inactivados. Microorga-
nismos muertos sin capacidad patdgena. Inducen respuesta inmu-
nolégica a expensas del sistema inmune humoral, por lo que es
menos intensa y duradera, y van a necesitar mas dosis de vacuna y
de recuerdo.

Vacunas de microorganismos vivos o atenuados. Microorganismos
vivos modificados hasta conseguir que pierdan su virulencia conser-
vando la inmunogenicidad. La respuesta inmunoldgica es de tipo
celular, por lo que es mas intensa y duradera, necesitando menos
dosis de administracion y de recuerdo. Pueden transmitir el agente
infeccioso causando infeccién, especialmente en personas inmuno-
deprimidas.

Muertos o inactivados Vivos o atenuados

Inmunidad humoral Inmunidad celular

Respuesta menos intensa y menos
duradera

Respuesta mas intensa y duradera

Mas dosis de recuerdo Menos dosis de recuerdo

Mas seguras Posibilidad de transmitir agente

infeccioso

Tabla 1. Comparacion entre vacunas de microorganismos muertos
o inactivados y vacunas de microorganismos vivos o atenuados

Vacunas atenuadas Vacunas inactivadas

Bacterias BCG Tos ferina
Tifoidea oral Difteria
Tétanos
Tifoidea parenteral
Meningococo
Neumococo
Haemophilus
Colera oral
Virus Polio oral (Sabin) Polio parenteral (Salk)
Varicela Gripe parenteral
Sarampién Hepatitis A
Rubéola Hepatitis B
Parotiditis Rabia

Gripe intranasal
Rotavirus (oral)

Encefalitis japonesa

Tabla 2. Clasificacion de las vacunas (MIR 15-16, 198)
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La mayoria de vacunas contienen antigenos proteicos que generan una res-
puesta inmunolégica dependiente de linfocitos T, lo que conlleva memoria
inmunoldgica. Sin embargo, las vacunas de polisacaridos capsulares bacte-
rianos purificados inducen una respuesta inmunitaria independiente de lin-
focitos T, por lo que no se induce memoria y causan poca inmunogenicidad
en nifios. La unién covalente de polisacaridos a proteinas transportadoras
transforma en dependiente una respuesta inicialmente T-independiente.
Estas vacunas se denominan conjugadas, y algunos ejemplos son las vacu-
nas antimeningocdcicas, antineumocécica 13-valente o anti-Haemophilus
influenzae tipo B. Asi mismo, la respuesta inmunoldgica generada por algu-
nas vacunas inactivadas o toxoides se puede potenciar si se afiaden adyu-
vantes como las sales de aluminio, que activan la inmunidad innata.

En la mayoria de los casos, pueden administrarse varias vacunas inactivadas
simultdneamente sin que la respuesta inmunitaria empeore. En el caso de
las vacunas atenuadas, si la administracion no es simultanea, debe sepa-
rarse por un intervalo de 28 dias.

Administracion de las vacunas

Hay varias vias de administracion:
. Oral. Vacuna frente a rotavirus, el colera o la fiebre tifoidea (forma

atenuada).
. Intranasal. Antigripal (forma atenuada).
. Inyectables. La mayoria se administran via intramuscular, aunque

algunas como la varicela son preferiblemente subcutéaneas.

El lugar de administracion de las vacunas depende de la edad (MIR 17-18,

220):

. Menores de 12 meses. En la region anterolateral del muslo, ya que el
deltoides estd poco desarrollado.

. Entre 12 meses y 3 aios. Preferiblemente en el muslo, aunque si no
fuese posible, se pueden administrar alternativamente en el deltoides.

. Mayores de 3 afios. En el musculo deltoides, aunque si no fuese posi-
ble, se pueden administrar alternativamente en el muslo.

Contraindicaciones de las vacunas

La Unica contraindicacion aplicable a todas las vacunas es haber padecido
una reaccion adversa o alérgica grave a dicha vacuna o a uno de sus com-
ponentes principales.

La alergia al huevo no es contraindicacién para la vacunacion frente a triple
virica o gripe en Pediatria, aunque obliga a observar al paciente 30 minu-
tos después de la administracion por si desarrollara una reaccion alérgica.
Haber padecido una reaccion anafildctica grave a una vacuna que contenga
huevo si contraindica nuevas vacunaciones con preparados que lo conten-
gan (p. ej., triple virica o antigripal).

En el caso de la vacuna frente a la fiebre amarilla, que también contiene
trazas de huevo, esta contraindicada en pacientes alérgicos al huevo, inde-
pendientemente de la gravedad de las reacciones alérgicas.

Algunas vacunas también estan contraindicadas segun la edad:

. Triple virica. No se recomienda en menores de 12 meses. En caso de
epidemia, podria administrarse a partir de los 6 meses, sin tener en
cuenta dicha dosis en el calendario vacunal.

. Antihepatitis A. No se recomienda en menores de 12 meses.

. Antigripal. No recomendada en menores de 6 meses.

. Anti-DTPA (alta carga antigénica de difteria y tos ferina). No recomen-
dada en mayores de 7 afios.

. Antineumocdcica 10-valente (VNC10). No recomendada en mayores
de 5 afios.

A. Falsas contraindicaciones

Existen muchas situaciones que son falsas contraindicaciones para la vacu-

nacion y que se deben conocer. Los nifios que se encuentren en alguna de

las siguientes situaciones si se pueden vacunar:

. Enfermedad o infeccién aguda leve afebril o con febricula, esto es,
temperatura corporal <38 2C.

. Nifio recibiendo tratamiento antibiotico (sélo se contraindica la vacuna
antitifoidea oral).

. Nifio hospitalizado.

. Nifio alérgico (sin antecedente de anafilaxia) a algin componente de
la vacuna.

. Historia familiar de efectos adversos tras las vacunas.

. Epilepsia controlada y/o crisis febriles.

. Nifio que haya padecido la enfermedad de la que se le va a vacunar (a
excepcion de la varicela).

. Nifio cuya madre esté embarazada o lactando (excepto antipoliomieli-
tica oral).

3 Nifio sano que convive con personas inmunodeprimidas.

Biecuerda

La Unica contraindicacién para la vacuna es haber padecido una reac-
cién adversa grave o alérgica a una determinada vacuna o a alguno de
sus componentes principales.

10.2. Calendario vacunal

Aunque en Espafia cada Comunidad Auténoma tiene un calendario
vacunal, el Ministerio de Sanidad, a través del Consejo Interterritorial
del Sistema Nacional de Salud, publica un calendario periédicamente
(Tabla 3).

Algunas ideas importantes sobre vacunas:

. Antitosferina. La inmunidad es limitada, por lo que se aconsejan dosis
de recuerdo en el nifio mayor. Para disminuir el riesgo en neonatos y
lactantes pequefios, se vacuna de manera sistematica a las embaraza-
das (véase el apartado Vacunacion en situaciones especiales).

. Antimeningocdcica B. Recomendada en mayores de 2 meses. Aun-
que es una vacuna sistematica, no esta financiada. Se deben esperar al
menos 2 semanas entre una dosis de esta vacuna y la administracion
de otras del calendario.

. Antirotavirus. Recomendada a partir de las 6-12 semanas de vida,
debiendo completarse la vacunacién antes de las 32 semanas de
edad. Aunque es una vacuna sistematica, tampoco esta financiada.
Se administra en 2 o 3 dosis (segun la presentacion comercial) por
via oral.

. Antigripal. Recomendada en pacientes con factores de riesgo
(enfermos crénicos, inmunodeprimidos, prematuros, pacientes
con cromosomopatias, tratamiento prolongado con AAS...) y sus
convivientes mayores de 6 meses. La pauta de vacunacién depende
de la edad:
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Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud
Calendario comun de vacunacion a lo largo de toda la vida
Calendario recomendado afio 2019

Edad
AR Pre- 0 2 4 1 12 15 3-4 6
natal meses meses meses meses meses meses anos anos
Poliomielitis VPI VPI VPI VPI
Difteria-Tétanos-Pertussis dTpa DTPa DTPa DTPa DTPa Td (Td) (Td) (Td)
Haemophilus influenzae b Hib Hib Hib
Sarampién-Rubéola-Parotiditis TV TV (TV) (TV)
Hepatitis B HB' HB HB HB (HB)
Enfermedad meningocdcica C MenC MenC MenC (MenC)
Varicela VZ VZ (V2) (V2) (V2)
Virus del papiloma humano VPH (VPH)
Enfermedad neumocdcica VNC1 VNC2 VNC3 VN
Gripe Gripe Gripe
anual

' Dosis extra en hijos de madre AgHBs +

(*) Las dosis de vacunas entre paréntesis hacen referencia a la pauta en sujetos no vacunados previamente

Edad en meses

Vacuna

5 11

Edad en aios

14 > 15 anos

Meningococo B MenB MenB

MenB

Rotavirus RV RV (RV)

Tabla 3. Calendario recomendado para el aiio 2019 por el Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud

- Niflos 6 meses-9 afios. Se administraran 2 dosis la primera vez,
con un intervalo de un mes. En los afios siguientes, vacunacion
anual con 1 dosis.

- Nifios > 9 afios: una dosis anual como los adultos.
En nuestro pais se emplean vacunas frente a la gripe inactivadas tri-
valentes de administraciéon intramuscular. Sin embargo, existe una
vacuna atenuada tetravalente de administracion intranasal aprobada
a partir de los 2 afios de edad que por el momento no ha sido incorpo-
rada a los programas de prevencion espafioles.
Triple virica (sarampidn, rubéola, parotiditis). Puede ocasionar una
falta de respuesta a la tuberculina de forma transitoria, por lo que de
administrarse la prueba del Mantoux, deberia realizarse el mismo dia
de la vacunacién o 4-6 semanas después (MIR 17-18,221; MIR 12-13,
199).
Antineumocdcica. Su administracion sistemética a la poblacién infan-
til ha supuesto una disminucion de la incidencia de meningitis y otras
infecciones invasivas por neumococo. El tipo de vacuna que crea
inmunidad en los nifios menores de 2 afios (los de mayor riesgo para
padecer infecciones graves) es la conjugada. En la actualidad se dis-
pone de dos vacunas:

- VNC10 o 10-valente. Protege frente a 10 serotipos.

- VNC13 o 13-valente. Protege frente a 13 serotipos. Es la reco-
mendada por la Asociacién Espafiola de Pediatria (AEP).

Antihepatitis B. Se administrara junto con la inmunoglobulina una

dosis adicional de la vacuna al recién nacido hijo de madre portadora

de VHB (con AgHBs +). Esta dosis no cuenta para el calendario vacu-
nal, por lo que posteriormente seguira la misma pauta que el resto
de nifios.

103

. Antimeningocdcica Cy ACWY. Se administrara a los 4 meses una pri-
mera dosis de vacuna antimeningocdécica C. Alos 12 meses y a los 12
afios, se puede administrar la tetravalente, activa frente a serotipos
ACWY, sobre todo en pacientes que vayan a viajar a zonas de riesgo,
aunque la AEP la recomienda a todos los nifios debido al aumento
de estos serotipos en nuestro medio (vacuna no financiada) (MIR
18-19, 127).

. Antipapilomavirus. Sistematica y recomendada tanto para varones
como para mujeres, pero, por el momento, financiada Unicamente
para mujeres.

10.3. Vacunacion en situaciones
especiales

Recién nacido pretérmino y/o de bajo peso

La edad cronoldgica condiciona mds que la edad gestacional, el peso actual o
el peso al nacimiento. Por ese motivo se inicia la vacunacion segun el calen-
dario, a su edad cronolégica y con las dosis habituales. Se intenta emplear las
vacunas combinadas con mas antigenos para disminuir el nimero de inyec-
ciones.

Ademas, todos los RN pretérmino deben recibir en época epidémica la
vacuna antigripal a partir de los 6 meses, en especial los menores de 32
semanas de edad gestacional o con patologia crénica (displasia broncopul-
monar, enfermedad neuroldgica, desnutricidn).
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Nifos inmunodeprimidos y VIH

En el caso de las vacunas de agentes inactivados, se sigue la misma pauta
que para niflos inmunocompetentes. Pueden necesitar dosis mayores o
mayor frecuencia de refuerzo de las vacunas. Las vacunas atenuadas estan
contraindicadas.

En los pacientes con VIH, la capacidad de respuesta a antigenos esta relati-
vamente deteriorada a partir del segundo afio de vida, por lo que la vacu-
nacion debe completarse lo antes posible y en ocasiones serd necesario
revacunar con mas dosis de recuerdo. Las vacunas atenuadas estan con-
traindicadas (MIR 15-16, 199; MIR 10-11, 185) con las siguientes conside-
raciones:

. Triple virica y antivaricela. Pueden recibirla si los niveles de linfocitos
CD4 son > 15% durante 6 meses.

. Antipoliomielitica atenuada oral (VPO o tipo Sabin). Se sustituye por
la inactivada parenteral (VPI o tipo Salk). De forma general, la VPI es
la vacuna indicada en regiones libres de polio como Espafia, y la VPO
Unicamente se utiliza en regiones con casos de poliomielitis o en epi-
demias.

Las personas del entorno de un inmunodeprimido deben recibir todas las
vacunas del calendario incluyendo las vivas atenuadas (excepto la VPO tipo
Sabin) y se recomienda la vacunacion antigripal anual. En cuanto a la vacuna
frente al rotavirus, que es oral y atenuada, se recomienda precaucién para
que el paciente VIH no contacte con las heces del familiar vacunado, ya que
en ellas se excreta el virus durante varias semanas.

Embarazadas

. Las vacunas de microorganismos inactivados, toxoides y polisa-
caridas son seguras durante el embarazo, aunque es razonable
esperar al segundo o tercer trimestre de la gestacion para admi-
nistrarlas.

. Las vacunas de microorganismos vivos atenuados estan contra-
indicadas por el riesgo potencial de transmision de la infecciéon
al feto (MIR 14-15, 192). Tras la administracién a una mujer de
una vacuna de virus vivos atenuados, debe transcurrir un periodo
minimo de 4 semanas antes de iniciar su embarazo. La vacuna-
cion accidental durante el embarazo no justifica la interrupcion
del mismo. En el caso de la vacuna de la fiebre amarilla, sélo se
administrara en caso de que el riesgo de contraer la enfermedad
sea inasumiblemente elevado (viaje a zona endémica con elevada
incidencia o en el contexto de un brote).

. Debe recomendarse la vacunacion frente a rubéola en el posparto a
las mujeres no inmunes, y vacunacién antigripal en época epidémica
en todas las etapas del embarazo.

. Todas las vacunas (incluidas las vivas atenuadas) en convivientes
de mujeres embarazadas pueden recomendarse por no presentar
riesgos conocidos, a excepcion de la vacuna antipoliomielitica oral
(Sabin).

. Se recomienda vacunacion frente a tos ferina (dTpa) entre las
semanas 27 y 36 de la gestacién para favorecer el paso de inmu-
noglobulinas al feto, de manera que esté protegido durante los
primeros meses de vida hasta que inicie el calendario de vacuna-
cién. Se debe revacunar a la mujer en cada nuevo embarazo, ya
que el nivel de anticuerpos disminuye rapidamente. Puede admi-
nistrarse a la vez que la gripe y no se inactiva por la inmunoglo-
bulina antiD.

10.4. Vacunacioén en el adulto

La vacunacion en el caso del adulto viajero se detalla en la Seccion de Enfer-
medades Infecciosas.

Inmunodepresion en el adulto

Las recomendaciones son similares a los pacientes pediatricos: las vacunas
de microorganismos vivos atenuados estan contraindicadas, salvo varicela,
triple virica o fiebre amarilla, que se pueden administrar en pacientes VIH
con CD4 > 350 células/pl.

Los pacientes sometidos a tratamiento esteroideo crénico se pueden vacu-
nar con las mismas pautas que la poblacion general.

Se debe esperar entre 1-3 meses antes de administrar vacunas con microor-
ganismos vivos atenuados en pacientes sometidos a tratamiento con
farmacos anti-TNF-a. Este periodo debe prolongarse hasta 1 afio tras la
administracion de rituximab o alemtuzumab (anti-CD52) (MIR 15-16, 204).

Tétanos y difteria

. La primovacunacion consiste en 3 dosis de Td (0,1 'y 6-12 meses) y 2 dosis
de recuerdo con un intervalo de unos 10 afios para completar 5 dosis.

. Si se completd el calendario vacunal infantil adecuadamente con
6 dosis de vacuna, se administrard una Unica dosis de recuerdo en
torno a los 60 afios.

. Se recomienda administrar una dosis adicional, con un intervalo
minimo de 12 meses desde la dosis previa de Td, al personal sanitario
en contacto con recién nacidos.

Gripe

Se recomienda vacunacion anual con una dosis intramuscular a:

. Mayores de 60-65 afios.

. Personas con enfermedades cronicas: patologia cardiovascular, pul-
monar o hepatica crénica, diabetes, obesidad, insuficiencia renal,
asplenia, inmunodepresion, cancer, implantes cocleares.

. Cuidadores o convivientes con personas de riesgo.

. Personal de instituciones cerradas y las personas internadas.

. Trabajadores de centros sanitarios que atienden a pacientes cronicos
0 embarazadas, o trabajadores de residencias de ancianos.

En el caso de los adultos, las reacciones anafilacticas graves al huevo con-
traindican la vacunacidn antigripal.

Varicela

Los adultos nacidos a partir de 1966 sin evidencia de inmunidad (es decir,
no hay historia clinica de haber padecido varicela o herpes zdster, ni vacuna
previa o serologia positiva) deben ser vacunados con 2 dosis subcutdneas
(0 y 4-8 semanas). Es especialmente importante en el caso del personal
sanitario y convivientes de inmunodeprimidos, trabajadores de escuelas
infantiles, enfermos crénicos y previamente a viajes internacionales.

Se recomienda la vacunacion con virus varicela-zéster atenuados en dosis
Unica subcutdnea en adultos mayores de 60 afios o mayores de 50 afios con
alguno de los siguientes factores de riesgo:



. Diabetes mellitus.

. EPOC avanzada en tratamiento con corticoides inhalados e insuficien-
cia cardiaca.

. Inmunocompetentes ante un periodo de inmunosupresion progra-
mada (trasplante, quimioterapia, inmunosupresores).

. Enfermedades cronicas.

. Cirugia mayor programada.

. Depresion mayor.

Enfermedad neumocdcica

Para adultos, actualmente estan disponibles las vacunas VNC13 (conjugada
de 13 serotipos, que es la que se emplea en Pediatria) y la VNP23 (polisa-
carida de 23 serotipos). Esta Ultima no es tan efectiva a la hora de prevenir
la neumonia neumocdcica, mientras que ambas son efectivas para reducir
la enfermedad invasora.

Existen ventajas desde un punto de vista inmunoldgico en la administra-
cién de una pauta secuencial con vacuna conjugada (VNC13), seguida de
vacuna polisacédrida (VNP23), si bien la evidencia clinica al respecto es mas
limitada. Por ello, la mayoria de las guias abogan por el uso de una pauta
secuencial en los grupos de mayor riesgo. Las indicaciones de vacunacion
son las siguientes:

. Mayores de 60-65 aiios sin factores de riesgo afiadidos. Una dosis de
VNP23 sin precisar dosis de recuerdo.

. Inmunocompetentes con factores de riesgo (enfermedad cardio-
vascular, pulmonar, hepatica, diabetes mellitus o alcoholismo). Una
dosis de VNP23 (idealmente al inicio de la enfermedad), y otra a partir
de los 65 afios siempre y cuando hayan transcurrido 5 afios o mas
desde la dosis anterior.

. Pacientes inmunodeprimidos, con enfermedad neoplasica, enfer-
medad renal cronica avanzada, fistulas de LCR, antecedente de
enfermedad neumocdcica invasora o cirrosis hepatica. Pauta secuen-
cial con una dosis de VNC13 en el momento del diagndstico seguida,
al menos 8 semanas mas tarde, de una dosis de VNP23, recomendan-
dose una dosis de recuerdo con VNP23 transcurridos 5 afios. En el
caso de inmunodepresién por VIH se recomienda administrar con una
cifra de linfocitos TCD4 > 200 células/ul para asegurar la efectividad.

Enfermedad meningococica

Se recomienda la vacunacion frente a meningococo con una sola dosis intra-
muscular de vacuna tetravalente ACYW-135 a individuos con factores de
riesgo:

. Déficit de complemento.

. Hipogammaglobulinemia.

. Asplenia (anatémica o funcional).

Hepatitis A

La vacunacion esta indicada en personas nacidas después de 1960 (las naci-
das con anterioridad se consideran inmunes), con 2 dosis (0 y 6-12 meses),
incluidas en los siguientes grupos de riesgo: viajeros a paises endémicos
(regiones que no sean Estados Unidos, Canadd, Japon, Australia, Nueva
Zelanday paises desarrollados de Europa), personas con relaciones sexuales
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de riesgo, UDVP, pacientes con hepatopatia cronica, receptores habituales
de transfusiones o hemoderivados, residentes en instituciones cerradas y
sus cuidadores, personal de guarderias, personal de centros sanitarios en
contacto con material potencialmente contaminado.

Hepatitis B

Indicada en los viajeros a paises endémicos, con las mismas indicaciones
que la hepatitis A, en contactos intimos o convivientes de portadores de
AgHBs, en pacientes con insuficiencia renal y en hemodialisis, infeccién por
VIH y personas que practican punciones percutaneas (tatuajes, acupuntura,
etc.). Se administrard en pauta de 3 dosis (0, 1y 6 meses) o pauta acelerada
con 4 dosis (0, 7,21 diasy 12 meses o bien 0, 1, 2 y 12 meses), si fuera nece-
sario. Se considera que la vacunacion es protectora si se consiguen valores
de anti-HBs > 10 U/I, aunque en la mayoria de casos no estd indicado reali-
zar la determinacion (p. ej., tras exposicidn accidental).

Enfermedad invasiva por H. influenzae serotipo B

La vacunacién con una dosis intramuscular estd recomendada en pacien-
tes con drepanocitosis, asplenia funcional o anatdomica (2 semanas antes
de esplenectomia programada), leucemia, linfoma, receptor de trasplante
o infeccién por VIH.

Triple virica

La vacunacion con 1 o 2 dosis de triple virica se recomienda a los adultos
que no acrediten estar inmunizados (antecedente clinico o prueba sero-
|6gica de inmunidad) y a todas las mujeres en edad fértil que no puedan
demostrar de manera fehaciente que han sido vacunadas contra la rubéola.

Virus papiloma humano

La vacuna estd indicada en mujeres menores de 26 afios para prevenir la
displasia de alto grado de cérvix o vulva, el carcinoma cervical y las verru-
gas genitales externas. En algunos paises también se administra sistema-
ticamente a hombres. Hay una vacuna bivalente, una tetravalente y una
nonavalente, formadas por proteinas L1 de los tipos 16y 18; 06, 11, 16y
18;06, 11, 16, 18, 31, 33, 45, 52 y 58 respectivamente. Se administran en
2 0 3 dosis intramusculares, segun el tipo de vacuna elegida.

Biecuerda

Las vacunas conjugadas contra microorganismos capsulados (neumoco-
co, meningococo y Haemophilus infuenzae tipo B) estan indicadas en pa-
cientes con asplenia anatémica o funcional o hipogammaglobulinemia.

reguntas
|R MIR 18-19, 127

MIR 17-18, 220, 221
MIR 15-16, 198, 199, 202, 204
MIR 14-15, 192
MIR 12-13, 199

MIR 10-11, 185
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Vacuna sistematica y financiada no es lo mismo. Sistemética quiere decir
que se recomienda a toda la poblacion; financiada, que la paga el Siste-
ma Nacional de Salud. La mayorfa de las vacunas sistemdticas son finan-
ciadas (p. e}, triple virica), pero existen algunas (p. ej, vacunas frente a
rotavirus o meningitis B) que deben ser costeadas por el usuario.

Las vacunas de microorganismos vivos atenuados consiguen mejor inmu-
nidad, pero pueden producir infeccion por el germen que contienen. Por
ese motivo, estan contraindicadas en embarazadas e inmunodeprimidos.

La efectividad de las vacunas se debe al efecto directo sobre la inmunidad
del individuo pero también al “efecto rebafio” en la poblacion. La vacuna

antitetanica no posee este efecto sobre el grupo.

La mayorfa de las vacunas se administran via intramuscular, pero hay algunas

La vacuna frente a tos ferina no produce inmunidad permanente, por
lo que precisa revacunacion en adultos. Se recomienda en embarazadas
para proteger al recién nacido hasta completar calendario vacunal.

Las vacunas frente a varicela y triple virica disminuyen la respuesta frente
a la prueba del Mantoux, por lo que se deben administrar a la vez o es-
perar 4-6 semanas.

Existen varias vacunas frente al neumococo. En Pediatria, la recomendada
es la conjugada 13-valente. En adultos existen varias secuencias de va-
cunacién, que pueden incluir la polisacérida 23-valente (no conjugada).

La primera dosis de vacuna antihepatitisB se administra a los 2 meses. Ac-
tualmente, en recién nacidos sélo se recomienda sila madre es portadora
de hepatitis B (AgHBs +).

que se administran via oral (p. ej, frente a rotavirus) o subcutanea (antivaricela).
v/ En prematuros, se vacunara segun la edad cronolégica.
v/ La alergia al huevo solo contraindica vacunacion de preparaciones que
contengan trazas de huevo en caso de que se haya padecido anafilaxia v/ Eltratamiento esteroideo crénico no es contraindicacion para la vacuna-
grave tras vacunacion. cién, incluidas las vacunas de gérmenes vivos atenuados.

asos

Keiinicos

3) Triple virica.
4) Meningitis B.

En relacidon con las vacunas en la mujer embarazada, ¢ cual de las siguientes
estd contraindicada?

1) Gripe. RC:1
2) Hepatitis B.
3) Tos ferina.
4) Sarampion.

¢Cudl de las siguientes vacunas es sistematica NO financiada?

1
RC: 4 2
3

4) Triple virica.

) Gripe.

) Hepatitis A.
) Rotavirus.
)

¢Cuadl de las siguientes vacunas NO posee inmunidad de grupo?

1) Tos ferina. RC: 3
2) Tétanos.
3) Varicela. ¢Frente a cudl de las siguientes enfermedades/microorganismos existe una
4) Rubéola. vacuna conjugada?
RC: 2 1) Tétanos.
2) Polio.
¢Cual de las siguientes vacunas se considera NO sistematica? 3) Rubéola.
4) Neumococo.
1) Gripe.

2) Rotavirus. RC: 4
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¢Cual de las siguientes afirmaciones es FALSA? 3) Las mujeres embarazadas pueden vacunarse frente a tos ferina durante
el embarazo para proteger al recién nacido hasta que complete su calen-

. . , dario vacunal.
1) Los pacientes prematuros completan el calendario vacunal segun su

edad cronoldgica. 4) Un nifio que haya sufrido anafilaxia al comer tortilla puede recibir la va-

2) Las mujeres embarazadas que no sean inmunes frente a rubéola pueden cuna triple virica.

vacunarse durante el embarazo para prevenir la enfermedad y por tanto
la transmision al feto.
RC: 2
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