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6ES TODA GRISIS ADRENAL NEONATAL
UN GASO DE HIPERPLASIA SUPRARRENAL

CONGENITA?

Autor: Aitor Lopez Gonzdlez. Tutora: Lluisa Herndndez Platero. Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.

Neonato de 7 dias de vida traido al servicio de
Urgencias por hipoactividad, dos vomitos y dificultad
respiratoria en las iltimas horas. Afebril. No diarreas,
tos, mucosidad, ni cianosis. Realiza lactancia
materna exclusiva y no refieren episodio sugestivo de
atragantamiento. Ambiente epidemioldgico familiar
negativo.

Antecedentes:

* Perinatoldgicos: Recién nacido a término (38+5 SG)
de peso adecuado para la edad gestacional. Embarazo
bien controlado con ecografias normales. Estreptococo
del grupo B desconocido sin cobertura antibictica
intraparto. Parto por cesdrea con amniorexis
intraparto. Alta a las 48 horas de vida, sin incidencias.

* Familiares: Padre y madre pakistanies consanguineos
(primos segundos) sin antecedentes médicos relevantes.
Es el cuarto hijo de la pareja: hermana fallecida a
los 8 dias de vida (causa de la muerte desconocida) y
dos hermanos mayores sanos sin ningin antecedente
médico relevante.

A su llegada a Urgencias presenta tridngulo de
evaluacion pedidtrica alterado ( insuficiencia respiratoria ),
con regular estado general, quejido, irritabilidad e
hipotonia. Se monitoriza Orrecuencia cardiaca 194 lpm,
tension arterial 72/43 (51) mmHg y saturacion de
oxigeno 90%), se inicia oxigenoterapia de alto flujo a 2
lpm/kg, se canalizan 2 vias periféricas con extraccion
de analitica y se administra carga de volumen con suero
Sisioldgico 0,9% a 10 mi/kg y cefotaxima a 75 mg/kg. Se
solicita radiografia de torax que es normal.

En el monitor se observan extrasistoles ventriculares
que aumentan en frecuencia hasta presentar taquicardia
ventricular con pulso (FC 180 Ipm). La analitica
sanguinea muestra  hiponatremia (Na 122 mmol/l),
hiperpotasemia (K 8,6 mmol/l), y acidosis metabilica
con hiperlactacidemia (pH 7,24, EB -9,5 y lactato 5,7

mmol/l). Glucemia, funciones renal y hepdtica normales.
Reactantes de fase aguda negativos.

1. En el momento actual, ;qué medida
terapéutica de las siguientes contribuira
menos a cesar la taquicardia ventricular?

Gluconato célcico 10% intravenoso a 0,5 ml/kg.
Salbutamol intravenoso a 5 mcg/kg.
Bicarbonato sédico 1M intravenoso a 1 mEq/kg.
Suero salino hiperténico intravenoso al 6% a 3
ml/kg.

e. Furosemida intravenosa a 1 mg/kg.

R S

La respuesta correcta es la d.

La concentracién plasmitica de potasio depende
del potasio corporal total (entradas y salidas) y de la
distribucién intracelular y extracelular del mismo.
Independientemente de la causa de la hiperpotasemia,
las medidas médicasiniciales estan dirigidas a disminuir
el potasio corporal total y favorecer su entrada a nivel
intracelular. Ademds, se debe administrar gluconato
cilcico (respuesta a incorrecta) para estabilizar las
membranas y proteger el miocardio.

El salbutamol (intravenoso o nebulizado), el
bicarbonato sédico y la insulina favorecen el paso del
potasio desde el espacio extracelular al intracelular
(respuestas b y ¢ incorrectas). La furosemida y las
resinas de intercambio iénico (oral o rectal) favorecen
la eliminacién/no absorcién de potasio en el organismo
(respuesta e incorrecta). En el caso que estas medidas
no sean suficientes hay que considerar las terapias de
depuracién extrarrenal para conseguir normalizar los
niveles de potasio.



La administracién de suero salino hiperténico 6%
a 2-3 ml/kg contribuye al aumento de los niveles de
sodio y estd indicada en hiponatremias con sintomas
agudos (convulsiones, coma u otra clinica neurolégica
grave), pero no contribuye al ripido descenso de
los niveles de potasio que conducird al cese de la
taquicardia ventricular (respuesta d correcta).

2. Si el paciente hubiera iniciado
taquicardia ventricular sin pulso, ;qué se

deberia haber hecho?

a. Iniciar maniobrasdereanimacién cardiopulmonar
avanzada, iniciando desfibrilaciones a 4 J/kg cada
2 minutos y adrenalina intravenosa a 0,01 mg/kg
a partir de la tercera descarga y posteriormente
cada 4 minutos.

b. Iniciarmaniobrasde reanimacién cardiopulmonar
avanzada, iniciando adrenalina intravenosa a
0,01 mg/kg al inicio y posteriormente cada 4
minutos, valorando necesidad de desfibrilacién
si la situacién evoluciona a fibrilacién ventricular.

c. Iniciar terapia para disminuir los niveles de
potasio y aumentar las probabilidades de entrar
de nuevo en ritmo sinusal.

d. aycson ciertas.

e. by cson ciertas.

La respuesta correcta es la d.

Dentro de los ritmos desfibrilables en una
parada cardiorrespiratoria se encuentran tanto la
fibrilacién ventricular como la taquicardia ventricular
sin pulso. El algoritmo de actuacién de reanimacién
cardiopulmonar en ritmos desfibrilables incluye la
desfibrilacién a 4 J/kg cada 2 minutos y adrenalina
intravenosa a 0,01 mg/kg a partir de la tercera
descarga y posteriormente cada 4 minutos. Ademds,
tras la tercera y la quinta descarga también se debe
administrar amiodarona a 5 mg/kg. Las dltimas guias
recomiendan aumentar progersivamente hasta a 8 J/
kg la potencia de las desfibrilaciones a partir de la
quinta desfibrilacién.

En el caso presentado, si se dispone de vias
suficientes, se deberian tratar tanto el ritmo patoldgico
como la presunta causa del mismo (hiperpotasemia),
por lo que la opcién terapéutica ideal seria combinar
ambos tratamientos (respuesta d correcta).

En el caso de los ritmos no desfibrilables se debe
iniciar adrenalina intravenosa a 0,01 mg/kg al inicio

y posteriormente cada 4 minutos (respuestas b y e
incorrectas).

Otro caso distinto hubiera sido si el paciente
mantenido pulso pero hubiera iniciado inestabilidad
hemodindmica (por ejemplo, tendencia a la
hipotensién). En este caso se deberia haber
considerado cardioversién de dicho ritmo, bien
farmacolégicamente (amiodarona) o eléctricamente

(inicialmente a 0,5-1 J/kg y aumentando hasta a 2 ]/
kg).

El paciente presenta pulso en todo momento por lo
que no es necesario iniciar maniobras de reanimacion
cardiopulmonar avanzada. Aun asi, ante taquicardia
ventricular secundaria a hiperpotasemia se traslada a la
unidad de cuidados intensivos para inicio del tratamiento.

A su llegada a UCI-P se administra primera tanda
de tratamiento para la hiperpotasemia con gluconato
calcico 10%, salbutamol nebulizado 'y bicarbonato
IM endovenoso. Ademds, se inicia correccion de sodio
administrdandose 1/3 de la correccion en 4 horas. Se realiza
control de iones a la hora de ingreso con hiperpotasemia
mantenida en 8,6 mmol/l por lo que se decide ariadir bomba
de infusion continua de insulina (mdximo requerido 0,15
UL'kg/h) asi como sueroterapia con suero glucosado al
15% (con aportes de sodio a 10 mEq/kg y bicarbonato a
3 mEg//zg). Se realizan controles de glicemia horarios, sin
presentar hipoglicemia en ningiin momento.

En contexto de la mejoria de los niveles de potasio
(< 8 mmol/l), no presenta nuevos episodios de taquicardia
ventricular, por lo que se opfa por no iniciar terapia
de depuracion extrarrenal para el tratamiento de la
hiperpotasemia y aumentar tratamiento médico con
resinas de intercambio idnico (resincalcio). A las 4 horas
de ingreso se realiza nuevo control analitico con valores de
sodio de 132 mmol/l por lo que se decide pasar el resto de
la correcion de sodio (2/3) en 20 horas. Ademds, presenta
acidosis metabolica hiperlactacidémica (ldctico maximo de
6 mmol/1y bicarbonato minimo de 10mmol/l) que mejora
progresivamente con las medidas establecidas. Funciones
renal y hepdtica mantenidas en todo momento.

A pesar de la mejoria analitica progresiva, precisa
administracion de un gran nimero de farmacos para
control de los niveles de potasio por lo que se decide colocacion
de via central yugular derecha previa administracion de
ketamina intravenosa. Durante el procedimiento realiza
episodio aislado de taquicardia ventricular, que cede tras
la administracion de gluconato cdlcico y bicarbonato
intravenosos. Se realiza ecocardiografia que descarta
cardiopatia estructural.



3. Hasta el momento, ;cual de los
siguientes es el diagndéstico mas

probable?

a. Hiperplasia suprarrenal congénita.

b. Sepsis neonatal precoz, con desequilibrio
hidroelectrolitico asociado.
c. Sepsis neonatal tardia, con desequilibrio

hidroelectrolitico asociado.

d. Hiperpotasemia asociada a aportes aumentados
en lactancia materna.

e. Hiperaldostenorismo primario.

La respuesta correcta es la a.

La sepsis neonatal se define como la constatacién
de sintomas o signos clinicos de infeccidn, ya sea
sospechada o comprobada, y que se manifiesta dentro
de los primeros dias de vida (precoz < 7 dias, tardia
7-90 dias). La causa de dicha sepsis suele ser vertical
a través del canal del parto, aunque también hay
que considerar la causa nosocomial. La sepsis en el
periodo neonatal puede ir asociada a shock, sobre
todo por disfuncién miocirdica. En el contexto de
shock puede haber dafio multiorgdnico y es cuando se
afecta el rifién que suelen aparecer diselectrolitemias
asociadas a la sepsis. En el caso presentado, la funcién
renal es normal en todo momento, no hay fiebre y
los reactantes de fase aguda son negativos, por lo que
parece improbable el diagnéstico de sepsis (respuestas
b y c incorrectas). Aun asi, en un neonato hipoactivo
e inestable la administracién precoz de antibioterapia
empirica estd bien indicada.

La hiperpotasemia asociada a aumento de las
entradas de potasio en el cuerpo esti descrita en
ingesta masiva de alimentos con alto contenido de
potasio, sueroterapias con aportes excesivos de potasio,
transfusiones y estados hipercatabdlicos, pero no en el
caso de lactancia materna, cuyo contenido de potasio
no deberia causar hiperpotasemia en el lactante
(respuesta d incorrecta).

El hiperaldosteronismo primario cursa con
hipernatremia e hipopotasemia, por lo que no
cuadra con la presentacién analitica de este paciente
(respuesta e incorrecta).

La hiperplasia suprarrenal congénita engloba
todos los trastornos hereditarios de la esteroidogénesis
suprarrenal del cortisol. En funcién del déficit
enzimitico se conocen siete formas clinicas de
hiperplasia suprarrenal congénita, siendo el déficit
de 21-hidroxilasa el m4s frecuente. En la forma mais

grave de la enfermedad existe un déficit importante de
cortisol y de aldosterona que se manifiesta en ambos
sexos como crisis de pérdida salina aguda grave en la
época neonatal (hiponatremia grave, hiperpotasemia,
acidosis e hipoglucemia) (respuesta a correcta).

Al ingreso en UCI-P también se administra bolo de
hidrocortisona a 50mg/m2 por la sospecha de hiperplasia
suprarrenal congénita (HSC) a pesar de ausencia de
alteracion de la glucemia y tener 1A mantenidas.

A las 12 horas de ingreso presenta mejoria de los
niveles de potasio, con normalizacion completa (por debajo
de 5,5 mmol/l) a las 48 horas del ingreso. Se mantiene
dosis de hidrocortisona a dosis de estrés a 50 mg/m2 y
se inicia _fludrocortisona a 0,3 mg/dosis cada 24 horas.
Posteriormente se retiran medidas para la hiperpotasemia
de forma progresiva, con retirada de resincalcio a las 48
horas de ingreso y posteriormente de la bomba de infusion
continua de insulina.

También presenta mejoria progresiva de los niveles
de sodio y de bicarbonato por lo que se pueden reducir
aportes progresivamente y pasarlos a via oral.

Durante el ingreso no presenta nuevos episodios de
arritmia (salvo durante la colocacion de la via central)
a pesar de la dificultad para mantener niveles de
potasio dentro de la normalidad inicialmente. Tras la
estabilizacion inicial no precisa soporte respiratorio en
ningin momento. Se retira cefotaxima a las 72 horas
por ausencia de signos de infeccion y negatividad de los
cultivos recogidos (hemocultivo y wurocultivo). Precisa
dosis puntuales de midazolam en las primeras 24 horas,
sin necesidad de sedoanalgesiantes en bomba de infusion
continua. No presenta alteraciones hematoldgicas durante
el ingreso.

Tras 4 dias de ingreso, se decide alta de UCI-P dada la
buena evolucion clinica y analitica, presentando equilibrio
dcido-base y ionograma normales (pH 7,34. pCO2 49,3
mmHg. Bicarbonato 25,9 mmol/l. EB 0,8 mmol/l. Na
134 mmol/l. K 4 mmol/l), con reactantes de fase aguda
negativos y funciones renal y hepdtica normales.

A nivel etiolggico, ante la sospecha inicial de
HSC se solicita estudio hormonal, con mniveles de
17-OH-progesterona, dihidroepiandosterona-sulfato y
androstendiona normales. Se solicita también ecografia
abdominal que descarta alteraciones anatomicas de las
glandulas suprarrenales.




4. ;Cual de las siguientes afirmaciones es
cierta?

a. La glucemia mantenida en todo momento
sugiere que no hay insuficiencia glucocorticoide.

b. La ausencia de mejoria clara tras inicio del
tratamiento con hidrocortisona a dosis de estrés
excluye el diagnéstico de HSC.

c. Podria tratarse de un caso de resistencia a la
accién mineralocorticoide.
ay c son ciertas.

e. Todas son ciertas.

La respuesta correcta es la d.

En la HSC con déficit de 21- hidroxilasa existe
un déficit glucocorticoide y mineralocorticoide.
La ausencia de cortisol endégeno conlleva la
imposibilidad de mantener niveles de glucemia en
rango, a pesar de la existencia de situaciones de estrés
(por imposibilidad de formar cortisol). En el caso, el
hecho de mantener las glucemias en rango sugiere la
preservacion de la funcién glucocorticoide. Respecto a
la accién mineralocorticoide, su ausencia se manifiesta
con hiponatremia e hiperpotasemia. En el caso que los
niveles de sodio bajos se acompaiien de un estado de
hipovolemia, puede acabar apareciendo hipotensién
arterial. Este caso presenta mds hallazgos sugestivos de
insuficiencia mineralocorticoide que glucocorticoide
(respuesta d correcta).

En el déficit glucocorticoide la administracién
de hidrocortisona, con una potencia superponible a la
del cortisol enddgeno, contribuye a la estabilizacion
del paciente, si bien la ausencia de mejoria inicial no
excluye el diagnéstico de HSC y parece razonable
mantener el tratamiento hasta haber excluido este
déficit (respuestas b y e incorrectas).

El estudio hormonal descarta que se trate de un caso
de HSC, por lo que se orienta como una resistencia a la
accion mineralocorticoide. Asi pues, se completa estudio con
niveles de aldosterona y renina (marcadamente elevados)
y test del sudor (positiw, con estudio genético para las 50
mutaciones mds frecuentes de fibrosis quistica normal).

Gracias a dichos hallazgos se orienta el caso como
pseudohipoaldosteronismo tipo 1b o sistémico. Se
confirma el diagndstico mediante estudio genético, que
muestra una variante de significado incierto (VOUS) en
homocigosis en gen SCNINIA. A pesar de que la variante
esté clasificada como VOUS, el fenotipo del paciente es

muy altamente sugestivo de la enfermedad, por lo que
se considera el resultado como confirmatorio. De esta
manera, se suspende de manera progresiva el tratamiento
Glucocorticoide, mantendiéndose el tratamiento con
Sfludrocortisona.

Ademds, el antecedente familiar de su hermana
fallecida a los 8 dias de vida va a favor de la patogenicidad
de dicha VOUS.

5.Respecto al pseudohipoaldosteronismo,
¢qué es falso?

a. Las formas primarias o genéticas son menos
frecuentes que las secundarias.

b. La consanguinidad en la familia y el hecho que
tenga dos hermanos sanos va en contra de que se
trate de una enfermedad autosémica recesiva.

c. A diferencia del hipoaldosteronismo, los niveles
de aldosterona son normales/altos en el caso del
pseudohipoaldosteronismo

d. El test del sudor positivo puede ser util para
valorar la funcién de los canales de sodio en otras
localizaciones del cuerpo.

e. ayb son falsas.
La respuesta correcta es la b.

El  pseudohipoaldosteronismo  (PHA) s
un sindrome de resistencia a la aldosterona
caracterizado por pérdida salina, hiponatremia,
hiperpotasemia, acidosis metabdlica hiperclorémica
e hiperaldosteronismo hiperreninémico (respuesta
¢ incorrecta). Hay diferentes tipos de PHA (Figura
1). La forma mis frecuente es el renal secundario a
infecciones de orina o malformaciones del tracto
urinario, que provocan resistencia transitoria a
aldosterona (respuestas a y e incorrectas). Dentro de
las formas genéticas, el tipo 1 se subclasifica en la
o renal, de herencia autosémica dominante, y 1b o
sistémico, de herencia autosémica recesiva, segin si
la resistencia a aldosterona es exclusiva a nivel renal
o bien sistémica. La consanguinidad familiar suele
sugerir, en esta y otras patologias, que la enfermedad
subyacente pueda ser de herencia recesiva (respuesta
b correcta).

El PHA 1a o renal se debe a mutaciones en el
receptor mineralocorticoide del tubulo distal (gen
NR3C2). En cambio, el PHA 1b o sistémico se
produce por mutaciones en las subunidades de los

canales epiteliales del sodio (gen SCNNI1A, 1B y



PSEUDOHYPOALDOSTERONISM

1. Hyperkalemia

2. Hyperrchloremic metabolic acidosis

3. Normal to high PAC

Primary PHA

Figura 1. Tipos de pseudohipoaldosteronismo.

1G), manifestindose en periodo neonatal con clinica .

grave por pérdida sistémica salina, tanto renal como
en colon, glandulas salivares y sudoriparas. En espera
del estudio genético, la presencia de un test del sudor
positivo orientard con una alta especificidad a PHA

1b, ya que detecta la pérdida salina a través de las s

glandulas sudoriparas (respuesta d incorrecta).
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SINDROME DE DISTRES RESPIRATORIO AGUDO
EN PACIENTE CON ANATOMIA UNIPULMONAR

Autor: Alberto Ferrin Didnez. Tutora: Susana Jaraba Caballero. Hospital Universitario Reina Sofia de

Cordoba.

Paciente femenina de 5 arios que ingresa en UCIP
por hemoptisis masiva. Diagnosticada al nacimiento de
coartacion de aorta e hipoplasia de arco adrtico. Primera
cirugia a los 6 dias de vida en la que se realiza angioplastia
de aorta y correccion coartacion. Postoperatorio torpido
con lesion del nervio frénico izquierdo que preciso
dos plicaturas diafragmadticas. Ademds, presentd una
atelectasia  persistente en lobulo superior izquierdo
diagnosticdndose de compresion extrinseca del bronguio
principal izquierdo (BPI) por la aorta, afectando de
forma mds severa a la salida del bronquio lobar superior
izquierdo. Realizacion de aortopexia a los 3 meses de vida
con mejoria de atelectasia. A pesar de ello, desarrollo de
una broncomalacia con estenosis severa del BPI precisando
un implante de exoprotesis reabsorbible para reapertura
bronguial a los 5 meses de vida. Buen resultado inicial,
aunque acaba desarrollando una reestenosis severa del
BPI con pérdida progresiva de viabilidad de todo el
parénquima pulmonar izquierdo con hipoperfusion severa
del mismo (10% del flujo pulmonar total en gammagrafia

BIPEDESTACION

Figura 1. Radiografia de térax de la paciente previa
al episodio de hemoptisis en la que se objetiva la
desestructuracién del parénquima pulmonar izquierdo,
estando conformado por formaciones quisticas.

de perfusion) y sustitucion del parénquima por formaciones
quisticas con pérdida casi completa de la funcionalidad del
pulmén izquierdo (Figura 1). Hasta el episodio actual
se mantuvo asintomdtica en domicilio, presentando
infecciones respiratorias recurrentes bien toleradas y sin
precisar ingresos hospitalarios.

Acude a Urgencias por haber presentado en su
domicilio en la hora previa varios episodios de hemoptisis
con emision en alguno de ellos de abundante sangre fresca
con codgulos asociados. A su llegada se encuentra pdlida
aunque con buena perfusion, con FC de 145 lpm y TA
137/75 mmHg, FR de 30 rpm con tiraje subcostal e
intercostal, manteniendo SarO2 de 97% con aire ambiente
y destacando una hipofonesis marcada a la auscultacion
del hemitorax izquierdo.

1. ¢Cual de las siguientes opciones es la
mas correcta en relaciéon con su atencion
inicial?

a. Intubacién orotraqueal, canalizacién de dos
accesos venosos periféricos, expansién de volemia
con cristaloides, transfusién de hematies, y una
vez estabilizada, realizacién urgente de angioTC
de térax.

b. Monitorizacién, asegurar estabilidad de via
aérea, y si estd permeable, inicio oxigenoterapia
con mascarilla reservorio, canalizacién de dos
accesos venosos periféricos con extraccién de
analitica, gasometria, pruebas cruzadas y solicitar
radiografia de térax.

c. Monitorizacién, canalizacién de via periférica,
oxigenoterapia en gafas nasales, solicitud de
analitica y radiografia de térax.

d. Solicitar analitica y radiografia de térax urgente e

ingreso en observacién para vigilancia de nuevos

episodios.

Dado que parece que la hemoptisis ha cedido

podria irse de alta a domicilio.

o



La respuesta correcta es la b.

Todo paciente que acude a Urgencias, debe
ser valorado inicialmente mediante el Tridngulo
de Evaluacién Pedidtrica (TEP). En este caso nos
encontramos ante una paciente con TEP inestable
con afectacién de dos lados del tridngulo (respiratorio
y circulatorio). En esa situacién a todo paciente
debemos monitorizarlo y tomar constantes a su
llegada, canalizar al menos un acceso venoso periférico
(preferiblemente dos) y administrar oxigenoterapia a
alta concentracién, inicialmente con mascarilla con
reservorio. Una vez realizada esta valoracién inicial
se debe realizar una evaluacién primaria del paciente

segun la secuencia ABCDE.

Una vez realizada la estabilizacion del paciente
en Urgencias y solicitadas las pruebas complementarias,
destacan en las mismas una hemoglobina de 7 g/dl y
un velamiento completo del hemitirax izquierdo en la
radiografia (Figura 2). Se transfunde un concentrado de
hematies, y a la vista del cuadro que presenta la paciente
se decide realizar un angioTC de torax con el fin de
confirmar la alta sospecha de hemorragia aguda de origen
pulmonar, y con el objetivo arnadido de identificar un
punto sangrante susceptible de embolizar.

En el angioTC se objetiva el pulmin izquierdo
sustituido por completo por malformaciones quisticas,
ya descrito previamente, pero presentando contenido
liguido en su interior con densidad sangre, aunque sin
objetivar un punto sangrante, y descartdndose hemotorax.
En esta situacion se decide completar el estudio con una
arteriografia pulmonar, en la que se detectan miiltiples
aneurismas de pequerio tamarno dependientes de ramas

Figura 2. Velamiento completo de todo el hemitérax
izquierdo.

distales de las arterias lobares del pulmon izquierdo, pero
sin objetivarse un punto sangrante, por lo que dado que el
pulmin izquierdo se encuentra funcionalmente anulado se
decide embolizar el tronco de la arteria pulmonar izquierda
en su origen mediante la colocacion de un tapon vascular
de manera percutdnea. Por el riesgo del procedimiento, se
decide intubar a la paciente previamente a la realizacion
del mismo, transcurriendo posteriormente sin incidencias.
Se puede extubar de forma programada a las 4h de su
llegada a UCIP tras comprobar que la paciente se mantiene
estable, permaneciendo en las 72 horas posteriores al
procedimiento con oxigenoterapia de alto flujo (OAF), sin
nuevos episodios de hemoptisis y con cifras de hemoglobina
mantenidas en torno a 10 g/dl. Al tercer dia de ingreso
presenta un empeoramiento respiratorio con reaparicion
del distrés respiratorio Yy, sobre todo, aumento de las
necesidades de oxigeno, precisando Fi02 entre 80-100%
para mantener saturaciones normales. En este contexto se
realiza una nueva radiografia de torax (Figura 3).

Figura 3. Infiltrados algodonosos generalizados en pulmén
derecho. También se observa el tapon vascular de la arteria
pulmonar izquierda.

del
la

2. ¢Cudl crees que es la causa
empeoramiento respiratorio de
paciente?

Neumonia.

Edema de pulmén.

Hiperaflujo de arteria pulmonar derecha.
Hemorragia pulmonar.

Sindrome de distrés respiratorio agudo.

oo B



La respuesta correcta es la e.

a. Falsa. La paciente no presenté fiebre ni signos
clinicos ni analiticos de infeccién asociada.

b. Falsa. La imagen y la clinica es tipica, pero se
descart6 causa cardiaca por ecocardiografia.

c. Falsa. El embolismo de la arteria pulmonar
izquierda ocasioné que todo el flujo que recibia
el tronco de la arteria pulmonar se derivase hacia
la arteria pulmonar derecha, pero la paciente
presentaba ya de forma crénica una hipoperfusién
del pulmén izquierdo evidenciada a través de una
gammagrafia de perfusiéon pulmonar realizada 2
aflos antes de este episodio, y en la que se describe
que el pulmén derecho ya recibe el 90% del todo
el flujo sanguineo pulmonar.

d. Falsa. No se volvi6 a anemizar ni present6 nuevos
episodios de hemoptisis que justificasen esta
opcién.

e. Verdadera. Cumple todos los criterios de SDRA
segun el consenso sobre Dafio Pulmonar Agudo
Pediitrico (PALICC) de 2015:
¢ Desarrollo de sintomas dentro de la primera

semana tras producirse una alteracién clinica
conocida.

* Insuficiencia  respiratoria
completamente por insuficiencia cardiaca o
sobrecarga de liquidos.

* Hallazgo de nuevos infiltrados compatibles con
afectacién aguda del parénquima pulmonar.

no explicada

Figura 5. TET alojado selectivamente en bronquio
principal derecho. Aumento del infiltrado radiogrifico en
pulmén derecho asociado al empeoramiento clinico.

¢ Deterioro predominante de la oxigenacién, con
cociente SF disminuido.

Empeoramiento respiratorio progresivo a pesar de
optimizacion de soporte no invasivo, inicialmente con
OAF y posteriormente mediante ventilacion mecdnica
no invasiva, precisando intubacion urgente al 5° dia
de ingreso. Dada la anulacion funcional del pulmon
izquierdo y el antecedente reciente de hemorragia por
el mismo, se decide intubar selectivamente el bronguio
principal derecho, con el fin de proteger el iinico pulmon
Sfuncionante de la paciente (Figura 4).

Tras esto se inicia ventilacion mecdnica invasiva
(VMI). Inicialmente, se intenta realizar una ventilacion
mecdnica basada en una estrategia protectora, con el fin
de evitar la lesion pulmonar inducida por la ventilacion
(LPIV), haciéndose especialmente complejo el manejo del
SDRA en este caso, ya que contamos solamente con un
pulmon funcional. Se inicia VMI en modo VC con los
siguientes parametros: Vt 5 ml/kg haciendo PIP 35 cmH>0
y Pmeseta de 30 cmH20, con FR de 40 rpm, relacion
L'E 1: 1,2, PEEP de 9 cmH-0 y Fio2 100%. 1oleramos
inicialmente una situacion de hipercapnia permisiva con
PH entre 7,25-7,30, pCo: en torno a 70 mmHg pero con
P02 arterial de alrededor de 70-80 mmHg, con un indice
de oxigenacion (10) de hasta 29. A pesar de ello, en las
primeras 12h de VMI presenta un deterioro progresivo
de la oxigenacion llegando a tener una po: arterial de
48mmHg con un 10 de hasta 41 .

3. ¢Qué actitud tomarias ante el rapido
deterioro de la paciente?

a. Inicio de ECMO (Oxigenacién por Membrana
Extracorpérea) veno-venosa urgente.

b. Inicio de Ventilacién de alta frecuencia oscilatoria
(VAFO).

c. Anadir éxido nitrico inhalado.
Cambio postural a posicién en prono.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Todas las opciones son vélidas en relacién con
el manejo de un SDRA severo. Sin embargo, ante
el rdpido deterioro de la oxigenacién y con el fin de
proteger el tnico pulmén funcional de la paciente, la
opcién més adecuada, en caso de disponer de ella, es el
inicio de soporte con ECMO veno-venosa de forma
urgente.



Por tanto, se decide entrada en ECMO venosa-venosa
(V-V) de forma urgente. La paciente inicia el soporte con
ECMO V-V a través de canalizacion cervical mediante la
colocacion de una cinula de doble luz en la vena yugular
derecha, consiguiéndose la normalizacion de la ventilacion
y niveles objetivo de oxigenacion. Sin embargo, a las
4h del inicio de ECMO, la paciente presenta un gran
empeoramiento hemodindmico, con escasa respuesta a
volumen  precisando inicio de soporte wvasoactivo con
adrenalina y noradrenalina a dosis altas y presentando
datos ecocardiogrdficos de hipertension pulmonar severa
con disfuncion grave del ventriculo derecho y repercusion
sobre cavidades izquierdas con disminucion de la fraccion
de eyeccion del ventriculo izquierdo hasta el 30%.

4. ;Cuil es la causa del empeoramiento
hemodinamico de la paciente?

a. Disfuncién cardiaca en contexto de sindrome de
disfuncién multiorganica.

Tromboembolismo pulmonar.

Cor pulmonale agudo.

Taponamiento cardiaco.

Todas son falsas.

oo T

La respuesta correcta es la c.

El cor pulmonale agudo es el cuadro clinico
caracteristico de pacientes con SDRA grave. El SDRA
por su caricter protrombético y proinflamatorio
produce dafio sobre la microvasculatura pulmonar
tavoreciendo el desarrollo de hipertensién pulmonar.
Ademis, el empleo de ventilacién mecdnica en
estos pacientes, aunque indispensable, tiene efectos
deletéreos sobre la circulacién pulmonar y el ventriculo
derecho, secundarios a la elevada presién intratordcica
que se alcanza en estos pacientes. La afectacion
secundaria del ventriculo izquierdo se debe a la
dilatacién del ventriculo derecho y la interdependencia
del septo interventricular.

En esta situacion se ariade terapia con oxido nitrico
inhalado, aunque sin objetivar respuesta a la misma. Por
tanto, y ante la refractariedad de las medidas tomadas
se decide cambio de soporte extracorpéreo de ECMO
V-V a ECMO wveno-arterial (V-A), también mediante
canalizacion cervical de una cinula arterial colocada en
la arteria carétida derecha. Durante el cambio de ECMO,
ademds la paciente sufre un episodio de taquicardia

Figura 6. Imagen realizada tras colocacién de cdnulas de

ECMO V-A. Se observan parches del desfibrilador.

ventricular sin pulso que cede tras desfibrilar a 4J/kg
(Figura 6).

Tras esto, mejoria lenta pero progresiva de los signos
de hipertension pulmonar con normalizacion de la funcion
biventricular tras 11 dias de soporte extracorporeo.
Ademds, también asocia mejoria radiologica del SDRA.
Debido a ello se realiza prueba de retirada de ECMO,
con buena tolerancia hemodindmica de la misma, aunque
con aumento de la pCO2 hasta 60mmHg y con una PAFT
de 143.

5. Ante la mejoria de la paciente, ¢qué
paso tomarias con el fin de disminuir
las complicaciones que podria conllevar

mantener el soporte con ECMO V-A?

a. De momento mantendria la ECMO V-A hasta
que la situacién respiratoria fuese mejor.

b. Desescalariaa ECMO V-V para evitar los riesgos
de la ECMO V-A.

c. Retiraria por completo la ECMO e intentaria
optimizar la ventilacién mecdnica.

d. Todas las anteriores pueden ser opciones vilidas.

e. NS/NC.
La respuesta correcta es la d.

Aunque todas pueden ser opciones vilidas, se
debe intentar disminuir el riesgo de complicaciones



que supone el mantener un soporte con ECMO V-A
que ya no se necesita, al menos desde el punto de vista
hemodindmico, por lo que las opciones b) y ¢) serian
las mds correctas. En este caso, se opté por retirar por
completo la ECMO e intentar optimizar el soporte
con VML

Por tanto, se retiré la ECMO tras 11 dias de la
misma, permaneciendo estable y con mejoria respiratoria
progresiva pudiendo ser extubada de forma programada
tras 23 dias de VMLI. Posteriormente, buena evolucion
clinica siendo dada de alta sin precisar soporte respiratorio
tras 41 dias de ingreso en UCIP (Figura 7).

Figura 7. Radiografia de térax previa al alta de UCIP.
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LESION CENTRO-MEDULAR AGUDA
TRAUMATICA EN PACIENTE PEDIATRICO

Autora: Amanda Garcia Palencia. Tutora: Natalia Ramos Sanchez, Elisa Lopez Dolado. Hospital General

Uniwersitario de Toledo.

Se presenta el caso de una paciente de 12 arios, sin
antecedentes de interés, que es trasladada al servicio de
urgencias tras accidente de trdfico. Viajaba como pasajera en
automovil en el asiento trasero sin cinturon de seguridad,
y tras colision frontal sale despedida del vehiculo.

Es atendida por los servicios de emergencias
sanitarias en el lugar del suceso, realizando inmovilizacion
pertinente, sin requerir maniobras de resucitacion. Se
canalizan 2 vias periféricas y se instaura inmovilizacion
cervical. Durante el traslado recibe analgesia convencional
intravenosa y una expansion de volumen con cristaloides,
sin requerir soporte respiratorio. Nivel de conciencia
conservado.

A su llegada a urgencias, impresiona de aceptable
estado general. Sin signos aparentes de dificultad
respiratoria y con nivel de conciencia mantenido.

1. Segin el tridngulo de evaluacion
pedidtrica, se clasificaria a
esta paciente y cual seria la actitud a
considerar?

¢como

a. TEP estable. Mantener la inmovilizacién cervical
y realizar un examen fisico secundario.

b. TEP inestable. Administrar oxigenoterapia y
expansién de volumen. Una vez estabilizada,
continuar con el examen fisico secundario para
descartar lesiones RIM (Riesgo inminente de
muerte).

c. TEP inestable. Mantener la inmovilizacién
cervical y asegurar la via aérea. Monitorizar a
la paciente y realizar un examen fisico rdpido
en busca de lesiones RIM vy solicitar analitica
sanguinea con pruebas cruzadas y radiografia
(Rx) cervical, toricica y de caderas, ecografia
abdominal. Valorar TC.

d. TEP estable. La paciente ha sido estabilizada

por los servicios de emergencias. Realizar

examen fisico secundario, solicitando las pruebas
pertinentes y mantener en observacion.

e. TEP inestable. Preparar medicacién de
intubacién orotraqueal y solicitar analitica
sanguinea con pruebas cruzadas y TAC cervical
y toracoabdominal urgente.

La respuesta correcta es la c.

Ante cualquier traumatismo de alta energia en
un paciente pedidtrico, se debe sospechar una lesién
en cualquier 6rgano hasta que no se demuestre
lo contrario. Por tanto, estos pacientes se deben
afrontar como TEP inestable y habrd que realizar un
reconocimiento primario con una evaluacién ABCDE
de forma rapida y exhaustiva, que nos permita detectar
lesiones con riesgo vital y tratarlas.

Segtn las recomendaciones del ATLS (Advanced
Trauma Life Support) se debe seguir un esquema de
prioridades en la atencién al trauma pedidtrico:

1. Reconocimiento primario ABCDE.
A. Airway (Via aérea). Estabilizacién cervical:
¢ Comprobar estabilidad de via aérea.
* Colocar y permeabilizar via aérea.
* Aspiracién y manejo instrumental si precisa.
* Estabilizacién cervical con collarin si
traumatismo.
B. Breathing. Ventilacién:
* Oxigenacién con FiO2 100%.
* Evaluar signos de dificultad respiratoria.
Auscultacién y constantes.
* Valorar ventilacién asistida (bolsa vy
mascarilla, cinula orofaringea, intubacién).
* Detectar y tratar posibles lesiones RIM:
neumotérax a tensién, hemotérax, térax
abierto, térax inestable
C. Circulatorio:
e Monitorizacién: FC, PA, ECG.

e Canalizacién de accesos  vasculares.



Extraccién de hemograma, bioquimica,
gasometria, coagulacién y pruebas cruzadas.
¢ Valoracién de hemorragias externas.
* Evaluacién clinica de shock. Infusién de
liquidos intravenosos.
* Detectar y tratar lesiones RIM: hemorragia,
taponamiento cardiaco.
D. Disability. Neurolégico:
* Apariencia y nivel de conciencia (Glasgow,
AVPU)
* Pupilas, respuesta motora.
* Vigilar signos de hipertensién intracraneal y
lesién medular.
* Sedoanalgesia.
E. Exposicién:
* Examen fisico completo.
* Evitar hipotermia.
2. Monitorizacién.
Monitorizacién cardiorrespiratoria: electrocardiograma,
Saturacién de Oz, FC, PA, CO: espirado.
3. Reconocimiento secundario.
Exploracién general craneocaudal por secciones
e historia clinica.
Exploraciones  complementarias
de térax, pelvis y columna cervical, ecografia
abdominal, valorar TC craneal, cervical,
abdominal y/o torécico segtn clinica).
Triaje: Indice de Trauma Peditrico (ITP).
Decision de traslado e intervenciones criticas.
6. Revaluacion periédica.

(radiografia

Nk

Es primordial durante el reconocimiento primario
realizar una atencién global y ordenada con el objetivo
de detectar y tratar ripidamente las posibles lesiones
que pongan en riesgo la vida del paciente (RIM): A
+ B: Neumotérax, hemotdrax, volet costal, contusién
pulmonar bilateral. C: Sangrado masivo, taponamiento

cardiaco. D: Posibilidad de enclavamiento (HTIC).

A su llegada al servicio de urgencias hospitalarias
presenta un TEP inestable. Tras estabilizacion se inicia
monitorizacion 'y se realiza el examen secundario.
Constantes: Tension arterial (TA): 92/48 mmHg.
Frecuencia cardiaca (FC): 76 Ipm. Saturacion O2 100%.
Peso: 42.7kg.

En la exploracion fisica destaca: Aceptable estado
general.  Eupneica. No  presenta  heridas externas.
Auscultacion  cardiaca ritmica, sin soplos ni tonos
apagados. Auscultacion pulmonar: hipoventilacion en
dpex derecho. Abdomen blando y depresible, sin signos
de irritacion peritoneal. Glasgow 15/15. Consciente y

orientada en las 3 esferas. No asimetrias faciales. Isocoria
y normorreactividad pupilar. Movilidad espontinea
de miembros superiores e inferiores. Refiere dolor en
region humeral bilateral y en region pélvica bilateral,
sin objetivar asimetrias ni deformidades. Neurovascular
conservado, ROT presentes y simétricos.

Se realizan Rx de tirax, cervical y pélvicas, sin
hallazgos y analitica sanguinea en la que no se objetiva
anemizacion ni otras alteraciones.

2. Segin los datos anteriormente
citados, ¢(qué indice de trauma pediatrico
presenta la paciente?

a. La paciente presenta un I'TP de 8.

b. La paciente presenta un I'TP de 12.

c. No podemos calcular el ITP con los datos
actuales.
La paciente presenta un I'TP de 6.

e. La paciente presenta un I'TP de 3.

La respuesta correcta es la b.

El Indice de trauma pediatrico (ITP) (Tabla
1) es una escala basada en criterios anatémicos y
funcionales que permite estimar la gravedad inicial
del traumatismo, asi como la necesidad de traslado
del paciente a un centro especializado en la atencién
al paciente politraumatizado. Se calcula con los
hallazgos de la primera vez que se atiende al paciente
y se obtiene una puntuacién en un rango de 12 a -6
puntos. La puntuacién se ha correlacionado con el
riesgo de mortalidad: 0% con ITP >8, entre un 1-60%
con un ITP entre 1-8, de un 70% con un ITP de 0-3
y de un 100% con un ITP < -3. Una puntuacién de
8 discrimina la necesidad de derivar al paciente a un
centro especializado.

A escasas horas del traumatismo, la paciente inicia
debilidad distal de miembros superiores y globo vesical. En
la exploracion fisica destaca un nivel metamérico C5, con
balance muscular a 2/5 en metameras C6 a T en miembros
superiores y a 4/5 en tronco y miembros inferiores, ademds
de hiperalgesia e hiperestesia en dermatomas C6 a 12
bilateral con reflejo cutdneo-abdominal  conservado,
sensacion anal profunda, contraccion anal voluntaria y
tono del esfinter anal normales.



>
Peso (kg) >20

Pulsos centrales y
periféricos presentes
(0 > 90 en nifio mayor)

Pulsos

PAS (mmHg)

Alerta

No

No

0

10-20 <1

Intervencién elemental Intervencién avanzada

Pulsos centrales presentes
y periféricos ausentes
(0 50-90 en nifio mayor)

Ausencia de pulsos
centrales y periféricos
(0 < 50 en nifio mayor)

Obnubilacién

Coma
Menores Mayores o penetrantes

Unica y cerrada Multiples y/o abiertas

Tabla 1. Indice de Trauma Pedidtrico. ITP. a. Se registra el peor valor durante toda la actuacién. b. Cualquiera que sea la
indicacién. c. Peor valor en la etapa de la resucitacién o después, o valor antes de sedacién farmacoldgica. Se asigna +1 en
caso de pérdida de consciencia inmediata y transitoria. d. No grave (+1), grave (-1): quemaduras de segundo grado >10%
superficie corporal quemada (SCQ), quemaduras de tercer grado >5% SCQ, regiones especiales (manos, cara, cuello, térax,
pliegue de codo, genitales...), quemaduras circunferenciales. e. Huesos largos de extremidades.

Abreviaturas. PAS: presion arterial sistélica.

3.Conlaclinicaque presentaactualmente
la paciente, ;cuil es nuestra sospecha
diagnéstica y nuestra actitud a seguir?

a. La paciente presenta una lesién medular aguda
que no hemos sabido explorar previamente.
Reforzar la inmovilizacién cervical y trasladar a
un centro con Neurocirugia.

b. Se trata de un cuadro conversivo en un contexto
de estrés. La radiografia cervical no muestra
ningin hallazgo y la exploracién neurolégica
previa era normal.

c. Ante la sospecha de lesion medular aguda es
fundamental la administracién intravenosa de un
megabolo de corticoides y trasladar a un centro
con Neurocirugia.

d. Se sospecha lesion medular aguda. Asegurar
correcta inmovilizacién cervical y solicitar TAC
cervical-toracoabdominal urgente.

e. Laclinicaque presentala paciente esincongruente
con la exploracién previa y el mecanismo
traumdtico. Administrar analgesia intravenosa y
dejar en observacién.

La respuesta correcta es la d.

La mayoria de las lesiones medulares agudas
(LMA) se producen en asociacién a lesiones en
la columna vertebral, en su mayoria de etiologia
traumdtica. La lesién medular traumdtica se produce
por dos tipos de mecanismos. El mecanismo
primario que se relaciona directamente con el dafio
mecdnico inicial producido por fuerzas de compresion,
contusién y cizallamiento, debido a la deformacién
local y la transformacién de energia que ocurre en
la médula espinal en el momento de la lesién. En
ausencia de hemorragia franca o seccién medular, ésta
puede presentar un aspecto y funcionalidad adecuados
inmediatamente después del traumatismo. Esta
lesién producida es irreversible. Los mecanismos
secundarios de lesién ocurren después del evento
traumdtico inicial y conducen a la destruccién tisular
durante las primeras horas tras la lesién. Estos
mecanismos secundarios incluyen procesos tales como
isquemia, degeneracién axonal, disfuncién vascular,
estrés oxidativo, citotoxicidad, desmielinizacién e
inflamacién, que conducen a la muerte celular, y
son potencialmente prevenibles y/o reversibles. Este
fenémeno a veces se manifiesta clinicamente por
deterioro neurolégico durante las primeras 2 a 12
horas en pacientes que inicialmente presentan un
sindrome medular incompleto. Este concepto es clave



en el desarrollo de estrategias protectoras dirigidas
a mejorar el prondstico de los pacientes con LM
traumdtica aguda.

Durante la atencién al paciente politraumatizado,
algunos de los signos que nos pueden hacer sospechar
lesion medular durante la exploracién son:

¢ Debilidad o paralisis de extremidades.

* Alteraciones de la sensibilidad en tronco o en
extremidades.

* Dificultad en la emisién del lenguaje (hipofonia).

* Respiracién abdominal.

* Hipotensién y bradicardia paradéjica.

* Posicién en flexién de codos.

* Dolor o deformidad en columna.

* Parestesias. Sensacién de descarga eléctrica.

* Ausencia de dolor en presencia de lesiones
previsiblemente dolorosas.

¢ Priapismo.

En el caso de la paciente, la sospecha de
LMA es clara, dado el antecedente traumdtico y
la clinica de debilidad de miembros con alteracién
sensitiva (hiperalgesia en miembros superiores).
Como se describe previamente, en todo paciente
politraumatizado en el que se sospeche lesién medular,
es prioritario realizar TAC cervical-toracoabdominal
(columna completa) urgente, aunque la radiografia
cervical no muestre hallazgos significativos.

Dada la sospecha de LMA se realiza TAC cervical
urgente en el que se objetiva herniacion de disco
intervertebral C5-C6 calcificada, que impresiona de
lesion antigua, con avulsion del anulus fibroso. Columna
vertebral con alineacion de cuerpos vertebrales, de altura
y morfologia conservada. Sin otros hallazgos. EI TAC
toracoabdominal revela fractura lineal no desplazada en
la rama isquiopubiana izquierda, sin otros hallazgos.

4. Con los datos que revelan las pruebas
de imagen, ¢cudl seria nuestro siguiente
paso a seguir?

a. La normalidad de la Rx cervical y del TAC de
columna (ausencia de fracturas/luxaciones) nos
permite descartar lesion medular. La idea del
cuadro conversivo va tomando mds peso.

b. La clinica cuadra con una posible LMA, sin
embargo las pruebas de imagen realizadas no
apoyan el diagnéstico.

c. Lapaciente presentauna LIMA indiscutiblemente
aunque las pruebas complementarias no puedan
confirmarlo (debilidad de miembros y alteracién
sensitiva tras un antecedente de traumatismo).
Iniciar corticoterapia intravenosa en bolo.

d. Lanormalidad delas pruebas de imagen descartan
LMA. La fractura pélvica explica la debilidad de
miembros inferiores. Retirar inmovilizacién para
mayor comodidad.

e. La normalidad de la Rx cervical y el TAC de
columna (ausencia de fracturas/luxaciones) no
excluye la posibilidad de LMA. Seria aconsejable

realizar una RM medular.
La respuesta correcta es la e.

La LMA postraumitica en el paciente
pedidtrico supone entre un 3-5% del global. Los
nifios presentan peculiaridades anatémicas que
condicionan mecanismos lesivos distintos a los del
adulto, requiriendo por tanto enfoques terapéuticos
diferentes. La orientacién mds horizontalizada de
las carillas articulares de las vértebras, la debilidad
de la musculatura paraespinal y de los ligamentos
perivertebrales, asociada a la relativa desproporcién de
la cabeza en los nifios, conllevan un mayor grado de
movilidad de la columna vertebral que predispone a un
mayor riesgo de lesiones por isquemia o mecanismos
indirectos de flexo-extensién. Un ejemplo de ello
es el dafio medular SCIWORA (Spinal Cord
Injury Without Radiographic Abnormality), que
constituye la lesién traumdtica de la médula espinal
sin anormalidades radiolégicamente demostrables en
la radiografia o la tomografia. Se cree que la lesién
se produce por estos mecanismos de flexo-extension
bruscos y breves, que provocan una contusién directa
sobre la médula asi como la oclusién temporal de las
arterias vertebrales, espinales o radiculares, con el
consecuente infarto medular. El inicio de la clinica
puede presentar un periodo de latencia variable desde
minutos hasta las 48 horas tras el traumatismo y
puede debutar como un amplio espectro de déficits
neurolégicos, desde alteraciones sutiles hasta shock
medular.

En cuanto al diagndstico, ante clinica compatible
con déficit neurolégico medular tras traumatismo con
radiografia y TAC de columna sin alteraciones (sin
signos de fractura) debe sospecharse esta entidad y
realizar una RM, que es la prueba mds especifica para
valoraciéon medular y serd fundamental para facilitar
un prondéstico.



Ante los hallazgos en el TAG, se realiza RM cervical
urgente, en la que se confirma lesion traumdtica en el disco
C5-C6, con avulsion vertebral posterior marginal de
C5 asociada y compromiso medular contusivo. Se decide
entonces trasladar a la paciente a un centro de III nivel
con servicio de Neurocirugia.

5.En funcién dela clinica que presentala
paciente y los hallazgos en las pruebas de
imagen, ¢;qué diagnéstico sugiere?

a. Sindrome medular agudo incompleto tipo
centromedular.

b. Sindrome medular agudo incompelto tipo
Brown-Séquard.

c. Sindrome medular agudo anterior.

d. Sindrome medular agudo incompleto tipo cola
de caballo.

e. Sindrome medular agudo completo tipo cono
medular.

La respuesta correcta es la a.

La clinica de la paciente junto a los hallazgos
en las pruebas de imagen sugieren el diagndstico
de sindrome medular agudo incompleto, de tipo
centromedular. Es la entidad mds frecuente entre
las lesiones incompletas, tipica de personas de edad
avanzada con cambios degenerativos vertebrales
previos, lo que la hace mds peculiar en edad pedidtrica.
En el caso de la paciente descrita, presenta una
herniacién de disco intervertebral C5-C6 calcificada,
una lesién antigua (previa al traumatismo) y que
supone una estenosis de canal medular, potenciando
el dafio medular asociado al traumatismo.

Existen diferentes sindromes clinicos medulares:

* Centromedular. Es el mas frecuente de las lesiones
incompletas. Caracterizado por mayor debilidad
motora en miembros superiores que en inferiores,
trastornos esfinterianos y grados variables de
afectacién sensitiva. Mds frecuente en personas
con cambios degenerativos vertebrales previos que
sufren un mecanismo de hiperextension.

* Brown-Séquard (hemiseccién medular). Cursa
con parilisis y pérdida de sensibilidad profunda
ipsilateral a la lesion y afectacién contralateral de
la sensibilidad termoalgésica. La hemiseccién pura
es rara en LM traumdtica, generalmente combina
sintomas de Brown-Séquard y centromedular

(sindrome de Brown-Séquard plus).

* Medular anterior. Puede ocurrir por lesién directa
de la parte anterior de la médula por retropulsién
de un fragmento dseo o discal, o por lesiones de
la arteria espinal anterior. Cursa con parilisis y
afectacién de la sensibilidad termoalgésica, con
preservacién de los cordones posteriores.

* Cono medular. Lesién de médula sacra (cono) y
de las raices nerviosas lumbares dentro del canal
neural. Produce parilisis de vejiga, intestino y
miembros inferiores. Dependiendo del nivel,
puede manifestarse como un cuadro mixto de
motoneurona superior e inferior.

* Cola de caballo. Lesién de las raices lumbosacras
por debajo del cono medular dentro del canal
neural. Su clinica es similar a la lesién de cono
medular, del que puede ser dificil de distinguir.

6. Una vez diagnosticada la paciente,
¢cudl seria la actitud mas apropiada a
seguir?

a. Inmovilizacién cervical, terapia corticoidea y
descompresién quirdrgica dentro de las primeras
48 horas.

b. Descompresién quirtrgica urgente dentro de las
primeras 24 horas, con el objetivo de minimizar
el tiempo de compresion de la médula espinal y
reducir el dafo secundario.

c. Terapiacorticoideacondexametasonaintravenosa
durante 3-5 dias. Retirada de inmovilizacién
cervical al no presentar alteraciones dseas que
supongan inestabilidad cervical y rehabilitacién
precoz.

d. Inmovilizacién cervical +/- terapia corticoidea,
manteniendo actitud expectante en el plano
quirdrgico.

e. Inmovilizacién cervical y cirugia descompresiva
a partir de las 48 horas de evolucién, pues se ha
demostrado que la cirugia precoz podria aumentar
la mortalidad y el deterioro neurolégico.

La respuesta correcta es la d.

En el caso concreto del dafio medular tipo
SCIWORA, no existe alteracién oésea (fractura-
luxacién) que justifique la intervencién quirdrgica
urgente. Se aconseja un enfoque conservador con
inmovilizacion externa de la columna durante unas
6-12 semanas y valorar terapia corticoidea.



Los corticoides formaban parte del arsenal
terapéutico inicial de LMA, no obstante los resultados
sobre su papel actual son controvertidos y su
administracién debe ser sopesada en cada caso, pues
no existe evidencia de que su administracién tenga
efecto beneficioso en caso de una LM traumdtica

completa.
Se cree que la metilprednisolona actia
disminuyendo la inflamacién, con wun efecto

inmunomodulador que inhibe la infiltracién de
neutréfilos y macréfagos en la médula espinal, lo que
podria mejorar los resultados funcionales. Ante una
LMA no estabilizada o con deterioro neurolégico, la
administracién de corticoesteroides podria iniciarse en
las primeras horas, con pautas cortasy considerando
los posibles efectos secundarios.

Es fundamental remarcar que una correcta
evaluacién con un diagndstico y deteccién precoz de
posibles complicaciones pueden contribuir a disminuir
la discapacidad y las secuelas del nifio. Por ello, se
debe mantener un adecuado control de la tensién
arterial durante los primeros 5-7 dias para evitar el
riesgo de lesién secundaria. El soporte vaso-activo
varia en funcién del nivel de la lesién. En las lesiones
cervicales/tordcicas altas, dado el predominio del tono
vagal, son de eleccién la dopamina y la noradrenalina.
En lesiones tordcicas inferiores (por debajo de T6)
son de eleccién farmacos con actividad a-adrenérgica
como la fenilefrina ya que la hipotensién es mds
probable que sea por vasodilatacién. Estos pacientes
tienen una mayor susceptibilidad a la infeccién debido
a la alteracién del eje neuroinmune, a presentar
disfuncién intestinal y trastornos vesicales que pueden
dar lugar a infecciones urinarias y dafio renal directo,
por lo que se deben considerar los sondajes vesicales
intermitentes asi como laxantes y estimulacién rectal.
Ademis, este tipo de pacientes tienen un mayor
riesgo de tromboembolismo venoso por lo que se
recomienda la profilaxis farmacoldgica con heparina
de bajo peso molecular dentro de las primeras 72
horas (si la situacién clinica lo permite) y mantenerla
durante al menos 12 semanas.

Se decide actitud expectante en el plano quirirgico
durante el episodio agudo, inmovilizacion cervical
externa e inicio de terapia corticoidea y gabapentina para
el dolor neuropdtico, se mantiene sondaje vesical y se inicia
profilaxis antitrombotica a las 48 horas del ingreso. La
paciente presenta mejoria paulatina de la movilidad de
miembros a partir de las 36 horas de ingreso.

7. De acuerdo con la informacién previa,
iquétipodelesiéon essegunlaclasificacion

ASIA?

a. ASIA B.Presenta una lesién medular incompleta,
preservando la funcién sensitiva, pero no motora.

b. ASIA C. Lesién incompleta. Presenta
preservacién motora por debajo del nivel
neurolégico, pero con fuerza menor de 3 en mds
de la mitad de los musculos claves por debajo del
nivel neurolégico.

c. ASIA A. Lesién completa sin preservaciéon
sensitiva ni motora por debajo del nivel de la
lesién.

d. ASIA D. Lesién incompleta. Funciones motoras
totalmente conservadas.

e. ASIA E. Funciones

normales.

sensitivas y motoras

La respuesta correcta es la d.

La clasificacién ASIA (American Spinal
Injury Association) es una escala de discapacidad
neurolégica en la lesion medular. Establece una
clasificacién de acuerdo a cinco grados determinados
por la ausencia o preservacién de la funcién motora
y sensitiva, indicando la severidad de dicha lesién y
su posible prondstico. Incluye una exploracién del
esfinter rectal para valorar afectacién de raices sacras
y del reflejo bulbocavernoso cuya ausencia indica
shock espinal y su reaparicién marca el final de dicho
shock, pudiendo entonces valorar si se trata de una
lesién completa o incompleta. Lesién completa o
incompleta (Figura 1). Las LM se clasifican como
«completas» o «incompletas», basindose en la
presencia de preservacién sacra (preservacién de tacto
ligero o dolor en S$4-S5, sensacién anal profunda o
contraccién voluntaria del esfinter anal).
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Figura 1. Clasificacién ASIA:

ASIA A. Lesién completa. Ni funcién motora ni sensitiva distal al nivel de la lesién incluyendo los segmentos sacros de

S54-55.

ASIA B. Lesién incompleta. Preservacion de la sensibilidad pero no de la funcién motora por debajo del nivel neurolégico
que incluye segmentos sacros S4-S5.

ASIA C. Lesién incompleta. La funcién motora estd preservada por debajo del nivel neurolégico, y més de la mitad de los
musculos por debajo del nivel neurolégico tienen una gradacién de fuerza de menos de 3.

ASIA D. Lesién incompleta. Funcién motora y sensitiva incompleta con, como minimo, la mitad de los muasculos por
debajo del nivel neuroldgico con una gradacién en la escala de fuerza de 3-4/5.

ASIA E. Normal, funcién sensitiva y motora intacta.

Con el diagndstico de Sindrome de lesion medular

C5 ASIA D Centromedular, se decide traslado al Hospital
Nacional de Parapléjicos de Toledo a los 7 dias para
inicio de rehabilitacion precoz, pendiente de intervencion
quirdrgica correctora.
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INFARTO AGUDO DE MIOCARDIO NEONATAL.
UN RETO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO

Autora: Ana Cristina Arias Felipe. Tutor: Juan Ignacio Sanchez Diaz. Hospital 12 de Octubre. Madrid.

Recién nacido a término de 40+6 semanas, con
embarazo adecuadamente controlado sin antecedentes de
interés y nacimiento por cesdrea por no progresion, que no
precisa reanimacion con un test de Apgar 9/10 y un pH de
cordon 7,21 (arterial) y 7,34 (venoso).

Comienza a las 2 horas de vida con irritabilidad
persistente, distrés respiratorio con polipnea, leve quejido
espiratorio y discreto tiraje subcostal asi como coloracion
pajizay aspecto vasoconstreriido. A la exploracion presenta:
peso 3.980 gr, 45 respiraciones por minuto, 140 latidos por
minuto, tension arterial 56/38 mmlg con tension arterial
media 45 mmHg, sin gradiente de TA superior e inferior,
saturacion de oxigeno 99% y temperatura 36,7°C. En este
contexto se extrae una gasometria capilar evidencidndose
acidosis metabdlica (pH 7.24, HCO3 14.5 mmol/l, ldctico
8 mmol/l).

1. ¢Cual seria tu sospecha inicial y qué
pruebas diagnésticas solicitarias?

a. Sospecha de cardiopatia: Solicitaria valoracién
con ecocardiograma urgente e iniciaria perfusién
de prostaglandinas ante sospecha de cardiopatia
con flujo sistémico ductus-dependiente.

b. Sospecha de sepsis neonatal precoz: Realizaria
una analitica con hemograma, bioquimica
con reactantes de fase aguda, puncién lumbar.
Solicitaria cultivos y radiografia de térax e
iniciaria cobertura antibiética empirica precoz.

c. Sospecha de metabolopatia: Solicitaria estudio
metabélico con analitica con amonio y andlisis
de orina. Iniciaria sueroterapia con aportes de
glucosa.

d. Sospecha de patologia respiratoria (taquipnea
respiratoria del recién nacido): Solicitaria
radiografia de térax e iniciaria soporte respiratorio
con CPAP.

e. Sospechade shock hemorragico: Realizaria analitica
con hemograma y ecografia transfontanelar urgente

ante sospecha de posible enfermedad hemorrdgica
del recién nacido.

La respuesta correcta es la b.

La irritabilidad en el recién nacido es frecuente
en las plantas de hospitalizacién de maternidad. Dada
la inespecificidad en la presentacién clinica de las
diferentes patologias a esta edad, resulta fundamental
valorar a este tipo de pacientes atendiendo al tridngulo
de evaluacién pedidtrica y establecer un correcto
abordaje diagnéstico y terapéutico.

En este caso nos encontramos ante una
situacién de shock neonatal en el que se incluyen
una amplia variedad de etiologias. Ante este tipo
de situaciones resulta prioritario el abordaje precoz
para la estabilizacién y monitorizacién del paciente
preferiblemente en unidades especializadas. Es
prioritario asegurar la via aérea y valorar la necesidad
de soporte respiratorio, asi como monitorizacién
hemodindmica y resucitacién con fluidos o inicio
de soporte vasoactivo si se precisa. Aunque todas
las patologias anteriormente comentadas pueden
enmarcarse en el diagnéstico diferencial del shock
neonatal, dada su mayor frecuencia, por el correcto
diagnéstico prenatal de las cardiopatias congénitas,
es importante pensar en la posibilidad de un shock
séptico precoz. En este tipo de cuadros resulta
crucial el abordaje rapido y el inicio de antibioterapia
precoz que ha demostrado influir positivamente en el
prondéstico de los pacientes. Aunque también podria
tratarse de un origen cardiogénico o metabdlico, el
abordaje inicial debe ir encaminado a la estabilizacién
y la valoracién de la principal sospecha, pudiendo
ampliarse posteriormente el estudio con otras pruebas
diagnésticas. Aunque la taquipnea transitoria del
recién nacido es una patologia tipica de las primeras
horas del nacimiento en neonatos a término con
antecedente de cesdrea, es poco frecuente que
presenten tal repercusién clinica y hemodindmica por



lo que deben descartarse otras etiologias. Asi mismo
el shock hemorrigico neonatal podria considerarse
como otra posible etiologia, aunque es una etiologia
poco frecuente en la actualidad dada la profilaxis
actual con vitamina K y suele acompanarse de clinica
de shock hipovolémico con deterioro neuroldgico
brusco y anemizacién.

Se traslada a unidad neonatal y se inicia asistencia
respiratoria con CPAP (presion 5 cmH20, FiO2 21%) y
se administra expansion con suero salino fisioldgico. Se
solicita radiografia de torax que se muestra en la figura 1
y se realiza analitica y puncion lumbar ante sospecha de
sepsis precoz, iniciando cobertura antibictica empirica. El
resultado de la puncion lumbar resulta normal, asi como
el hemograma y en la bioquimica destaca: creatinina 1.48
mg/dl con urea normal, elevacion de transaminasas (GPT
71 U/l, GOT 393 U/l), amonio 103 umol/l, proteina C
reactiva normal (0,39 mg/dl), elevacion de CK 3.329 U/I
y Troponina THS 11.530 ng/l.

2. ¢Qué datos analiticos consideras
relevantes y cudl seria tu siguiente paso?

Figura 1. Radiografia de térax.

a. Elevacién de creatinina, que me sugiere una
situacién de insuficiencia renal aguda de
probable origen prerrenal por lo que solicitaria
orina con iones y ecografia renal y continuaria la
resucitacién con fluidos.

b. Elevacién de transaminasas, que me sugiere una
hepatitis neonatal, aunque podria enmarcarse en
el contexto de un cuadro sistémico. Solicitaria
de manera prioritaria un estudio de coagulacién,
serologias y ecografia abdominal.

c. Elevacién de amonio, la elevacién por encima de
100 pmol/1 sugiere un posible origen metabdlico,
ampliaria estudio con orina e iniciaria sueroterapia
con aportes aumentados de glucosa y cofactores.

d. Elevacién de troponinas y CK, sugieren
posible naturaleza isquémica, solicitaria ECG y
ecocardiograma urgente.

e. Ninguno de los parimetros analiticos sugiere una
etiologia concreta, mantendria actitud expectante
y monitorizacién estrecha.

La respuesta correcta es la d.

Los niveles de troponinas y CK elevados
sugieren una posible etiologia isquémica. Aunque
existen patologias que pueden ocasionar elevacion
de CK vy troponinas, la elevacién marcada,
fundamentalmente de estas ultimas, presenta una
importante cardioespecificidad y sugieren un dafio
miocirdico agudo importante. En este contexto
resulta fundamental la valoracién cardiolégica con
realizacién urgente de ECG y ecocardiografia.
Aunque en la bibliografia se describen elevaciones
fisiolégicas de las troponinas al nacimiento con un
maximo al 3° dfa de vida, este suele ser menor de 100
pmol/l. La elevacién de creatinina y transaminasas es
frecuente en los cuadros de shock con compromiso
sistémico en los que existe hipoperfusién orginica
y que podrian explicar los hallazgos analiticos del
paciente. Por otro lado los niveles de amonio en recién
nacidos pueden considerarse normales por debajo de
110 pmol/l. Aunque la monitorizacién estrecha es
fundamental en este tipo de pacientes resulta crucial
realizar una valoracién diagndstica dirigida en funcién
de la sospecha para poder abordar de manera precoz la
etiologia del cuadro y mejorar el prondstico.
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Figura 2. ECG de 12 derivaciones.
Ante el resultado de la analitica se realiza  e. Eje derecho. Ritmo sinusal 150 lpm. Onda Q_

electrocardiograma (Figura 2).

3. ¢Como describirias el ECG que se
muestra en la imagen?

Eje izquierdo. Ritmo sinusal 150 lpm. Elevacién
del segmento ST en II-III y AVFE. Repolarizacién
normal.

Eje derecho. Ritmo sinusal a 150 lpm. Imagen
de BRD y patrén rSr’en V1 con alteracién de la
repolarizacién secundaria.

Eje derecho. Ritmo sinusal a 150 Ipm. Patrén QS
en derivaciones I y AVL con discreta elevacién
del segmento ST en dichas derivaciones.
Repolarizacién con ondas T negativas en V5-V6.
Eje izquierdo. Ritmo sinusal a 150 Ipm.
Alteracién de la repolarizaciéon generalizada sin
otros datos llamativos.

profunda en II-III y AVF con descenso del ST

en dichas derivaciones. Repolarizacién normal.
La respuesta correcta es la c.

En el ECG que se muestra en la imagen, el eje del
QRS es derecho, hallazgo normal en recién nacidos,
dado que el ventriculo derecho soporta la circulacién
en el periodo fetal. Como se indica en la respuesta
correcta se observa un patrén QS en las derivaciones I
y AVL que sugiere una isquemia avanzada con necrosis
asociada. En recién nacidos es posible encontrar
ondas Q_en las derivaciones III y AVE, aunque con
una amplitud de menos de 0,33 mV y una duracién
de menos de 30 mseg. Una duracién de més de 30
mseg se considera patolégica. En ocasiones es posible
encontrar una onda r” en precordiales derechas con
QRS estrecho (<80 mseg) considerindose normal.

En el ECG que se muestra en la imagen se aprecia



una discreta elevacién del ST en I y AVL aunque <
1 mm. La elevacién del ST en neonatos > 1 mm es
poco comun y resulta mejor considerar como linea
isoeléctrica el segmento TP que el PQ. En cuanto a
la repolarizacién es muy variable durante la primera
semana de vida. A partir de la primera semana de la
vida la onda T se negativiza en V1 y se positiviza en

V5-Vé.

En el ECG se objetiva patron QS en derivaciones Iy
AVL con minima elevacion del ST en dichas derivaciones,
y se realiza ecocardiograma en el que presenta disfuncion
ventricular grave (fraccion de eyeccion 10-15%) con
afectacion  segmentaria predominantemente en cara
antero-lateral, sin evidenciarse cardiopatia estructural
y con patrin de origen de las coronarias normal. Ante
sospecha de disfuncion ventricular de origen isquémico
se realiza intubacion, canalizacion de vias centrales y se
inicia soporte inotrdpico con dobutamina y adrenalina; y
tras estabilizacion de laIA, con perfusion de levosimendin.
Ante la situacion de shock cardiogénico con datos de bajo
gasto cardiaco, empeoramiento de acidosis ldctica (pH
7,03 y ldctico 11.5 mmol/l), se decide canulacion en
ECMO veno-arterial cervical y se traslada a sala de
hemodindmica para realizacion de cateterismo urgente.

4. ¢;Cual es la etiologia conocida mas
frecuente del infarto agudo de miocardio
neonatal?

a. Cardiopatia estructural, fundamentalmente con
afectacién coronaria.

Tromboembolismos.
c. Situaciones de riesgo de hipercoagulabilidad
(sepsis,  asfixia  perinatal,  prematuridad,

insuficiencia placentaria, hipertensién materna,
hijos de madre diabética...).

d. Coronariopatias (calcificaciéon
idiopitica, vasculitis...).

e. Ninguna de las anteriores.

coronaria

La respuesta correcta es la a.

El infarto de miocardio neonatal es una entidad
poco frecuente y en la mayoria de los casos presenta una
etiologia idiopdtica. Este hecho, unido a la ausencia
de guifas especificas en la poblacién neonatal, hacen
de ella una patologia que se estima probablemente
infradiagnosticada. Dentro de las causas conocidas
mis frecuentes se encuentra la presencia de cardiopatia

estructural, sobre todo aquellas en las que exista una
alteracién del arbol coronario o pacientes que se
someten a cirugia cardiaca en periodo neonatal. Dentro
de los pacientes sin cardiopatia estructural existen
multiples etiologias asociadas al infarto de miocardio
neonatal, aunque dado el escaso nimero de pacientes
descritos en la literatura resulta dificil establecer una
relacién causal. Sin embargo los diferentes autores
coinciden en destacar los tromboembolismos, sobre
todo asociados a catéteres centrales y trombofilias,
seguido de situaciones que aumentan el riesgo de
un estado protrombético como la sepsis, asfixia o la
prematuridad.

En el cateterismo se visualiza trombosis a nivel de
coronaria izquierda a la altura de la insercion de la arteria
descendente anterior (DA) y circunfleja (Cx) por lo que
se realiza fibrinolisis local con dos dosis de alteplasa (0,2
mg/kg y 0,1 mg/kg) con control posterior con buen relleno
de territorio de Cx y de origen de la DA con ausencia de
relleno en el territorio distal de la DA.

El r-tPA o factor recombinante activador del
plasminégeno es el firmaco mds usado en pediatria
para la fibrinolisis local, ya que tiene una vida media
corta (5 minutos), no es antigénico y es especifico
de la fibrina. El mds utilizado es la alteplasa que
puede administrarse de manera local o en infusién
continua IV. Aunque no existen dosis estindar
segtn los diferentes casos publicados en la literatura
la dosis local varia entre 0,05-0,6 mg/kg. Cuando
se administra en infusién continua puede hacerse
con un bolo inicial (0,3-0,6 mg/kg) seguido de una
infusién (0,05-0,6 mg/kg/h) o directamente realizarse
la infusién sin bolo, que se mantiene durante varias
horas monitorizando la resolucién del trombo. Se ha
utilizado en nifios, fundamentalmente en fibrinolisis
local de fistulas sistémico-pulmonares trombosadas
postcirugia. Es importante la vigilancia estrecha
tanto clinica, debido al riesgo de complicaciones
relacionadas con el sangrado que aumentan con el
tiempo de infusién, asi como controles de coagulacién
frecuentes.

Durante la asistencia en ECMO se mantiene
hemodindmicamente estable con controles ecocardiogrdficos
iniciales con aparicion de derrame pericdrdico leve sin
compromiso hemodindmico y disfuncion ventricular grave
con alteracion de la contractilidad segmentaria. En este
contexto se inicia tratamiento corticoideo para tratamiento
de derrame post-isquemia.



5. ¢Cual de estos personajes describié por
primera vez la pericarditis post-infarto o
sindrome de Dressler?

Adolf Dressler.

Marie Dressler.

Martin Dressler.

William Dressler.

Ernst Christoph Dressler.

o0 TP

La respuesta correcta es la d.

El Dr. William Dressler describié por primera
vez en 1956 el sindrome de Dressler. Se trata de una
entidad infrecuente que consiste en una pericarditis
secundaria a un dafio miocdrdico post-infarto. La
presentacion de este tipo de cuadro suele ser tardia,
en general tras la primera semana del evento y suele
presentarse de manera mds frecuente en aquellos
infartos en los que existe necrosis miocdrdica con onda
Qenelelectrocardiograma aunque no es una condicién
necesaria. Aunque la fisiopatologia es desconocida, se
cree que el origen se encuentra en una disregulacién del
sistema inmune que produce un ataque autoinmune
del tejido necrético tras el infarto. El tratamiento
consiste en la monitorizacién ecocardiogrifica para
valorar el compromiso hemodindmico y el tratamiento
antiinflamatorio que incluye los AINEs como el
ibuprofeno o los corticoides, teniendo en cuenta que
estos ultimos pueden retrasar la cicatrizacién de la
region infartada. El resto de respuestas a) pintor, b)
actriz, ¢) escritor y e) compositor.

Ante la ausencia de recuperacion de la funcion el 5°
dia de ingreso, a pesar de descenso de enzimas cardiacas,
se realiza nuevo cateterismo en el que se evidencia
adecuado relleno de ambas arterias (DA y Cx). Al 6° dia
de asistencia se evidencia discreta mejoria de la funcion
ventricular Ormccio’n de eyeccion por Simpson 4C 30%,
con descenso de asistencia y soporte inotropico ), por lo que
se retira asistencia en ECMO y se administra nuevo ciclo
de levosimenddn. Progresivamente presenta desarrollo
de situacion de insuficiencia cardiaca con presencia de
datos ecocardiogrdficos de disfuncion diastdlica izquierda,
manteniendo disfuncion sistélica similar (fraccion de
eyeccion estimada 25-30%).

6. Ante la disfuncién diastélica que
presenta el paciente, ¢qué opcion
terapéutica no le parece adecuada
inicialmente?

a. Tratamiento para reducir la frecuencia cardiaca
con beta-bloqueantes como el propranolol.

b. Tratamiento para disminuir la presién arterial y
mejorar el remodelado miocirdico con IECAs
como el captopril.

c. Tratamiento para reducir la frecuencia cardiaca
con ivabradina.

d. Tratamiento con diuréticos para evitar la
congestién y sobrecarga hidrica.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

En esta situacién nos encontramos con un
paciente con una disfuncién sistélica grave del
ventriculo izquierdo y desarrollo de disfuncién
diastélica secundaria al infarto. Para el manejo de este
tipo de pacientes se incluye el tratamiento diurético
para prevenir la congestién sistémica, pulmonar y
venosa. Los IECAs actdan a nivel del remodelado
miocirdico y disminuyen la postcarga siendo dutiles
sobre todo en la disfuncién sistélica de ventriculo
izquierdo. En cuanto al control de la frecuencia
cardiaca, ésta resulta muy beneficiosa en los casos
de insuficiencia cardiaca, fundamentalmente con
compromiso de la disfuncién diastélica. En este
sentido los beta-bloqueantes resultan de gran utilidad,
incorporando también propiedades antihipertensivas
asi como antiarritmicas y en el remodelado miocérdico.
La ivabradina es un firmaco que disminuye la
frecuencia cardiaca de forma selectiva a nivel de nodo
sinoauricular y por tanto también resulta util para
los casos de disfuncién diastélica para mejorar del
llenado ventricular, eliminando ademis el efecto en
la depresién miocirdica y en la TA. Por tanto, todos
estos farmacos resultan utiles para el manejo de la
disfuncién del paciente.

En nuestro caso dado que todavia se encontraba en
una fase aguda y la disfuncion sistolica asociada se inicio
tratamiento con ivabradina, asociada a dosis bajas de
captopril, manteniendo ciclos semanales/bisemanales de
levosimenddn, con controles de NT proBNP previo.



Presenta fracaso inicial de extubacion en contexto
de bajo gasto y desarrollo de edema agudo de pulmon
con episodios de taquicardia supraventricular que
precisan iniciar tratamiento con amiodarona. Previo a
nuevo intento de extubacion se optimiza tratamiento
de insuficiencia cardiaca. Asi mismo ante diagndstico de
infarto de miocardio de etiologia desconocida, se inicia
tratamiento anticoagulante con enoxaparina que se
mantiene de cara al alta. Finalmente el 23° dia de ingreso
se realiza extubacion inicialmente a ventilacion mecdnica
no invasiva progresando posteriormente a CPAP y
retirdndose asistencia respiratoria las 24 horas previas al

alta de UCIP

7. :Qué tratamiento recomendarias para
el paciente?

a. Anticoagulacién con enoxaparina, para conseguir
niveles de antiXa 0,5-1.
b. Anticoagulacién con enoxaparina inicialmente

SOSPECHA CLINICA 1AM

perinatal en asfixia/shock

cardiogénico repentino

ECG urgente +
Ecocardiografia +

Biomarcadores (¢TnT, cTnl,

NT-proBNP)

(seriar 3-6 horas)

y valorar antiagregacién con AAS (3-5 mg/kg/
dia).

c. Anticoagulacion con enoxaparina inicialmente y
valorar antiagregacién con clopidogrel (0,2 mg/
kg/dia).

d. Anticoagulacién con enoxaparina iniciante e
iniciar doble antiagregacién con AAS (3-5 mg/
kg/dia) y clopidogrel (0,2 mg/kg/dia).

e. No estaria indicada la anticoagulacién. Valorar
iniciar antiagregacién con AAS (3-5 mg/kg/dia).

La respuesta correcta es la b.

Aunque existen guias y algoritmos especificos
para el tratamiento del infarto agudo de miocardio
en adultos, en pediatria, y mds ain en neonatos y
lactantes, dada la escasa incidencia, no existen guias
especificas y por lo tanto se realiza una adaptacién de
las guias de adultos junto con la experiencia basada en
casos clinicos. La anticoagulacién se recomienda en
general en todos los pacientes siendo la enoxaparina

Tratamiento del shock
cardiogénico (ABC +
vasopresores +
ecocardiograma + ECG

—_—

Confirmar diagnéstico por cateterismo +
considerar trombosis local (r-tPA o
urokinasa) + trombolisis IV-6 horas

Repetir diagnéstico por cateterismo +

considerar trombolisis local (r-tPA o
urokinasa) + trombolisis IV-6 horas

Conseguir estabilidad a largo plazo
Valorar tratamiento antiagregante (aspirina +/-
clopidogrel)

Seguimiento (ecocardiografia +/- cateterismo)

Figura 3. Algoritmo diagnéstico del Infarto de Miocardio neonatal traducido al Espafiol propuesto por Koyelle Papneja,
Anthony K.Chan ez al. Pediatr Cardiol 2017. DOI 10.1007/s00246-016-1556-7 . IAM (Infarto Agudo de Miocardio);
ECG (Electrocardiograma); ECO (Ecocardiografia); VI (Ventriculo izquierdo); FE (Fraccién de eyeccién); FA (Fraccion

de acortamiento); IV (Intravenoso).



el anticoagulante mds utilizado en pediatria por
contar con mayor experiencia, menor monitorizacion,
interacciones e incidencia de trombopenia inducida.
La duracién del tratamiento anticoagulante no se
encuentra establecida. En cuanto al tratamiento
antiagregante, en adultos ha demostrado disminuir
el riesgo de recurrencia y mortalidad. En pediatria su
uso estd recomendado como prevencion en pacientes
con alto riesgo (lesiones coronarias, implante de
dispositivos intracoronarios, episodios graves...).
Sin embargo en neonatologia existen pocos casos
descritos del uso de antiagregantes en infarto de
miocardio, siendo todos ellos utilizados como
mecanismo de prevencién. El uso de doble terapia
antiagregante ha demostrado mayor éxito en adultos
estando relegado en pediatria para casos mds graves y
con poca experiencia en neonatologia. En general se
recomienda una duracién de 12 meses de tratamiento.

Desde el punto de vista hematoligico durante la
asistencia en ECMO mantiene dificultad para lograr
rango de anticoagulacion a pesar de aumento progresivo
de perfusion de heparina, presentando a las 48 horas de
asistencia trombosis del circuito que requiere recambio del
mismo. Se realiza estudio de ecografia doppler de vasos
cervicales sin evidenciarse trombosis a otros niveles asi
como ecografia transfontanelar con hallazgo de lesion en
region taldmica de posible naturaleza isquémica a valorar
en evolucion, sin datos de sangrado asociado. Ante sospecha
de condicion protrombitica del paciente se solicita estudio
de trombofilia genética para mutacion de factor V de
Leiden y del gen G20210A de la protrombina que resulta
negativo (pendiente de completar estudio protrombitico a
partir de los 6 meses). También se realiza estudio completo
de trombofilia genética en ambos progenitores que resulta
normal.

El diagnéstico diferencial de la irritabilidad
en el recién nacido es fundamental para poder
detectar situaciones graves que puedan derivar en
un deterioro rdpido del estado general que precisa
valoracién y tratamiento urgente en unidades de
cuidados intensivos. Aunque la etiologia isquémica
es una causa rara de disfuncién ventricular grave o
shock cardiogénico en el recién nacido sin cardiopatia
estructural, es importante sospecharla ante una clinica
sugestiva para realizar un abordaje terapéutico precoz.
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ESTRIDOR EN EL LACTANTE,
¢10D0 ES LARINGOMALACIA?

Autora: Ana Sanchiz Perea. Tutora: M@ Isabel Iglesias Bouzas. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesis.

Madrid.

Consulta en el servicio de Urgencias un lactante de
2 meses por dificultad respiratoria de 5 dias de evolucion,
sin otra clinica infecciosa acompariante. En la exploracion
[fisica, presenta buen estado general, tiraje sub e intercostal
Junto con retraccion supraesternal intermitente y destaca
ventilacion simétrica pulmonar con estridor bifdsico, sin
otras alteraciones en la exploracion. Constantes vitales:
Frecuencia cardiaca (FC) 153 lpm; Saturacion de oxigeno
(8ar20) 99%; Frecuencia respiratoria (FR) 41 rpm.

El paciente no tiene antecedentes personales de
interés. En cuanto a los antecedentes familiares, su madre
estd ingresada por sospecha de posible infeccion tuberculosa

(TBC).

1. ¢Cuil de las siguientes entidades
deberia ser la principal sospecha?

Laringomalacia.

Laringitis aguda.

Bronquiolitis aguda.

Parilisis congénita de las cuerdas vocales.
Infeccién tuberculosa.

a0 TP

La respuesta correcta es la e.

El estridor es un tipo de ruido respiratorio
de tonalidad variable, que puede producirse en
inspiracién o bifdsico (inspiracién y espiracion). Se
considera un signo de obstruccién de la via aérea
superior. Estd producido por el flujo ripido de aire de
forma turbulenta a través de una zona mis estrecha de
la via aérea. Segun la fase de la respiracién en la que
aparezca el estridor, puede localizarse la obstruccién
de la via aérea.

¢ Estridor inspiratorio: Nivel glético.

¢ Estridor espiratorio: Via aérea baja intratoracica.

¢ Estridor bifdsico: Via aérea baja intratordcica por
lesiones fijas.

Los cambios de la voz asociados sugieren lesiones
de cuerdas vocales.

En base a esto, el paciente presenta estridor
bifisico por lo que la posibilidad diagnéstica mads
probable junto con el antecedente epidemiolégico
familiar seria una infeccién tuberculosa que afecte a
la via aérea.

En cuanto al resto de patologias posibles, la
laringomalacia es la anomalia laringea mds frecuente
que cursa con estridor inspiratorio desde los pocos
dias de vida. Se debe a un defecto intrinseco o a
la maduracién retardada de las estructuras que
conforman la laringe. La via aérea se obstruye
parcialmente durante la inspiracién por colapso de
pliegues ariepigléticos flacidos, aritenoides y epiglotis,
lo cual empeora en posicién supina, con el llanto o
agitacién y en relacién a infecciones de la via aérea
superior. Su evolucién es benigna y autolimitada. La
laringitis aguda es una patologia muy frecuente, de
origen viral en la mayoria de ocasiones, que produce
un cuadro de estridor inspiratorio en los casos leves
y se suele acompafar de otros sintomas de infeccién
respiratoria de via superior. La bronquiolitis aguda se
define como la inflamacién de la via aérea mas distal
en el contexto de infecciones viricas produciendo
cuadros de insuficiencia respiratoria obstructiva que
no cursan con estridor. En cuanto a la pardlisis de
cuerdas vocales, puede ser bilateral constituyendo una
urgencia vital por cuadro de disnea grave o unilateral,
pudiendo pasar desapercibida por compensacién de la
otra cuerda vocal.

Ingresa en UCIP tras presentar episodio de dificultad
respiratoria intensa con cianosis generalizada y mal estado
general desencadenado por llanto, con sospecha inicial de
laringitis, por lo que se trata con adrenalina nebulizada
y corticoterapia oral con mejoria del cuadro. En UCIP
se inicia soporte con oxigenoterapia de alto flujo con los
siguientes pardmetros: 6 lpm, FiO2 40%.



2. ¢Qué pruebas complementarias
deberian realizarse para completar su
estudio?

a. Prueba de la tuberculina y determinacién de
IGRA junto con recogida de jugos gistricos para
PCR de Mycobacterium tuberculosis.

b. Estudio de inmunidad y despistaje de infeccién
por virus de inmunodeficiencia humana (VIH).

c. Panel de virus respiratorios.

d. Radiografia de térax.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

En el estudio de un paciente con dificultad
respiratoria debe incluirse la determinacién de virus
respiratorios en aspirado o frotis nasofaringeo, con el
objetivo de descartar infecciones respiratorias como
causantes del cuadro.

Para realizar el estudio de infeccién tuberculosa
en el paciente pedidtrico, la rentabilidad de las pruebas
microbiolégicas es menor porlanaturaleza paucibacilar.
La prueba de tuberculina (PT) y la radiografia de
térax constituyen el primer nivel. Las pruebas de
Interferon-Gamma-Release-Assay (IGRA) aportan
especificidad. La reaccién en cadena de la polimerasa
(PCR) en secreciones respiratorias o jugos gastricos
incrementa la sensibilidad de la baciloscopia y aporta
rapidez, permitiendo la deteccién de resistencias. En
aquellos pacientes con infeccién tuberculosa siempre
debe descartarse la infeccién por VIH junto con

'

Figura 1. Radiografia de térax realizada al ingreso:
Hiperinsuflacién  pulmonar bilateral. Engrosamientos
peribronquiales  bilaterales asociados a opacidades
parenquimatosas parcheadas en pulmén derecho.

estudio de inmunidad para descartar posibles cuadros
de inmunodeficiencia asociada.

Se recoge muestra para virus respiratorios, resultando
negativos y se realiza radiografia de torax en la que se
objetiva  posible hiperinsuflacion bilateral sin otras
alteraciones. Se comienza estudio de posible infeccion
tuberculosa, realizdndose determinacion de prueba de
tuberculina, IGRA y envidndose muestra para PCR
en jugo gdstrico; resultando positivo para bacilo de
Mycobacterium tuberculosis la determinacion de PCR en
muestra de jugo gdstrico y la prueba de IGRA, por lo que se
inicia tratamiento con cuddruple terapia antituberculosa.
Se completa estudio de infeccion tuberculosa con analitica
sanguinea completa y puncion lumbar, sin alteraciones.
Ewoluciona favorablemente y puede ser dado de alta, tras
suspender oxigenoterapia a las 48 horas del ingreso.

Ingresa dos semanas después por nuevos episodios de
estridor bifdsico, cianosis y mal estado general, siempre en
relacion con el llanto, precisando intubacion orotraqueal
en uno de ellos. En radiografias de torax realizadas se
objetiva progresiva hiperinsuflacion de pulmon derecho.
Se confirmd con los familiares la correcta administracion de
la medicacion, asi como la sensibilidad del microorganismo
aislado al tratamiento pautado. Se realizd de nuevo,
panel de deteccion de virus respiratorios a través de PCR
resultando negativos.

Figura 2. Radiografia de térax tras reingreso en UCIP:
Signos de hiperinsuflacién pulmonar, muy significativo en
el I6bulo inferior derecho y 16bulo medio.



3. De las posibles complicaciones de
la TBC, ¢cuidl es la mas probable en el

paciente?

a. TBC miliar.
Meningitis tuberculosa.

c. Adenopatias tuberculosas que comprimen la via
aérea con efecto valvular.

d. Derrame pleural.

e. Neumatocele.

La respuesta correcta es la c.

La afectacién de la via aérea en la tuberculosis
primaria es una complicacién relativamente frecuente
en los pacientes pedidtricos con tuberculosis, pero
solo en un pequefio grupo de pacientes se produce
una compresién severa que precise intervencién
terapéutica. La trdquea y los dos bronquios principales
son las zonas mds afectadas por la presencia de
adenopatias, siendo la via aérea superior afectada
con menor frecuencia. Las adenopatias tuberculosas
pueden producir compresion extrinseca de la via aérea
o herniacién de las mismas hacia la luz bronquial
empeorando el cuadro de obstruccién. El grado
de obstruccién llevard a diferentes presentaciones
clinicas, siendo la mds frecuente un cuadro de
dificultad respiratoria con estridor audible en uno o
ambos hemitérax.

Los grupos ganglionares que se afectan con
mis frecuencia son los paratraqueales, hiliares y
subcarinales.

En ocasiones, la obstruccién por adenopatias
puede ser valorada en la radiografia de térax. Estas
mismas adenopatias pueden producir un efecto
valvular, que lleve a hiperinsuflacién unilateral por
atrapamiento aéreo grave en el contexto de una
obstruccién de la via aérea incompleta. El 16bulo
pulmonar o el pulmén comprometido puede herniarse
de manera contralateral, produciendo compresién
mediastinica en los casos mds graves.

4. ;Cuil puede ser la causa de este nuevo
empeoramiento?

Reaccién paradéjica.

Progresién de la infeccién.

Otra infeccién respiratoria concomitante.
Incumplimiento terapéutico.

Todas son correctas.

o0 TP

La respuesta correcta es la a.

Existe la posibilidad de que ocurra un
empeoramiento tanto clinico como radioldgico
de forma inesperada en pacientes con adecuado
cumplimiento del tratamiento, conociéndose como
reaccién paradéjica. Son pacientes que, tras una mejoria
inicial, presentan nuevas lesiones o las ya existentes
empeoran. El diagnéstico sélo es posible después de
un estudio exhaustivo que descarte otras causas de
empeoramiento de la enfermedad, especialmente el
fracaso o el incumplimiento terapéutico, asi como la
coinfeccién por otros patégenos. Este hecho ha sido
estudiado con mayor extensién en pacientes afectos
de VIH, aunque también puede ocurrir en pacientes
inmunocompetentes, especialmente en pacientes
pedidtricos. Aquellos pacientes con bajo peso al nacer
y afectacién multiorgdnica al diagnéstico tienen mayor
probabilidad. La mayoria mejoran con corticoterapia,
lo que sugiere una base inmunolégica bajo este proceso.

5. ¢Con qué pruebas complementarias
se deberia continuar el estudio de la
compresion de la via aérea?

a. Tomografia computerizada de pulmén.
b. Fibrobroncoscopia.
c. No es necesario
complementarias.
ay b son correctas.
e. Biopsia de las adenopatias.

realizar mds pruebas

La respuesta correcta es la d.

La broncoscopia es el gold estindar para
determinar el grado de compresién y obstruccion
de la via aérea. Se debe tener en cuenta, que durante
la broncoscopia puede producirse la enucleacién
de las adenopatias ulceradas con salida del tejido
de granulacién y consiguiente diseminacién de
la infeccién a la via aérea. Las indicaciones de la
broncoscopia son:

* Recogida de muestras para determinar resistencias
antibidticas.

* Determinar el grado de obstruccién de la via aérea
en pacientes con clinica y/o hallazgos radiolégicos
sugestivos.

* Determinar la causa y el grado de obstruccién en
situaciones criticas de obstruccién de via aérea.
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Figura3.TC pulmonar (corte coronal): Gran conglomerado
adenopdtico mediastinico y en hilio derecho, que se
introduce en bronquio principal derecho, obstruyéndolo
completamente con probable mecanismo valvular dado el
atrapamiento aéreo del 16bulo inferior derecho. Infiltrado
en 16bulo superior derecho y en regiones declives de 16bulo
superior izquierdo.

* Realizar  enucleacién  endoscépica  como

tratamiento de emergencia en pacientes con
adenopatias ulceradas.

* Guiar durante la intervencién quirdrgica.

* Opcién diagnéstica y terapéutica en pacientes con
infeccién tuberculosa que cursen con hemoptisis.

Las contraindicaciones incluyen hipertensién
pulmonar grave e hipoxia grave que no responde a
maniobras de ventilacién mecénica.

Tras diagnosticarse la obstruccién severa de la via
aérea, debe realizarse una tomografia computerizada
(TC) de térax. La TC es util para determinar la
localizacién anatémica de las adenopatias compresivas.
Estas adenopatias captardn contraste en anillo tras la
administracién de contraste. Segtn la literatura, los
grupos mds afectados serdn los ganglios subcarinales
(87%) y la localizacién de la compresién de la via aérea
mis frecuente serd el bronquio principal izquierdo
(21%) y bronquio principal derecho (14%).

Dada la  gravedad del cuadro, se realiza
Jfibrobroncoscopia en la que se objetiva compresion
extrinseca del bronquio principal derecho que condiciona
un colapso de aproximadamente un 80% del mismo. Se
completa estudio con T'C pulmonar por posible obstruccion
extrinseca de la via aérea superior, objetivindose
conglomerado adenopdtico mediastinico y alrededor de
bronguio principal derecho que condiciona obstruccion
completa del mismo e hiperinsuflacion llamativa de dicho
pulmon.

Ante dicho  hallazgo se administra bolo de
metilprednisolona  continuando tratamiento con 2
mg/kg/dia. Para mantener una adecuada oxigenacion y
ventilacion, se inician diferentes maniobras de ventilacion
mecdnica requiriendo aumentar la PEEP hasta 12
mmHg para evitar el colapso de la via aérea y mejorar
el patron de hiperinsuflacion que presentaba, junto con
cambios posturales manteniendo al paciente en deciibito
prono durante 72 horas.

Figura 4. Imdgenes de la fibrobroncoscopia con obstruccién a la entrada del bronquio principal derecho.




6. :Qué opciones terapéuticas existen?

Ventilacién mecénica no invasiva.
Ventilacién mecdnica invasiva.
Corticoterapia.

Cambiar régimen de antituberculostiticos.
b y ¢ son correctas.

o pp TP

La respuesta correcta es la e.

La ventilacién mecénica no invasiva podria ser
una opcién en caso de obstruccién de la via aérea para
mantener una presién media constante y garantizar
la permeabilidad de la misma. En aquellos casos,
con obstruccién que ocasione episodios criticos, la
ventilacién mecdnica invasiva debe ser la opcién.

Los pacientes pedidtricos con obstruccién de la
via aérea secundaria a infeccién tuberculosa deben
ser tratados con el régimen estindar de tres firmacos
antituberculosos junto con corticoterapia durante el
primer mes de tratamiento. Si la clinica y las imdgenes
radiolégicas mejoran, el tratamiento corticoideo
puede suspenderse.

Tras una semana, en la que impresiona de mejoria
clinica, se realiza intento de extubacion, que fracasa
en contexto de estridor y trabajo respiratorio grave en
momentos de llanto, a pesar de administrar tratamiento
con Heliox y ventilacion mecdnica no invasiva, por lo que
se realiza intubacion electiva y se intensifica de nuevo
sedoanalgesia y tratamiento corticoideo.

7. (Cuiles serian las indicaciones de
cirugia en este caso?

No estd indicada en ningun caso.

Fracaso de tratamiento corticoideo.

Necesidad de ventilacién mecénica prolongada.
Obstruccién de la via aérea critica.

b, ¢ y d son correctas.

o pp TP

La respuesta correcta es la e.

La intervencién quirdrgica en el manejo de la
obstruccién de la via aérea complicada solo es necesaria
en un grupo pequefio de pacientes. Las indicaciones
claras para realizar la enucleacién quirdrgica de las
adenopatias serian aquellas situaciones en las que se
requiere ventilacién mecanica de manera prolongada y

pacientes con situaciones criticas de obstruccién de la
via aérea. En aquellos pacientes con obstruccién mayor
de un 75% tras un mes de tratamiento corticoideo
deberian ser valorados. La presencia de adenopatias
de forma aislada no es indicacién de cirugia. Otras
indicaciones de cirugia podrian ser:
¢ La perforacién de adenopatias con empeoramiento
respiratorio.
* Obstruccién grave con colapso pulmonar o
hiperinsuflacién.
* Estenosis bronquial debido a fibrosis.
* Obstruccién de la vena cava superior.

Silas imdgenes de la TC demuestran calcificaciéon
de las adenopatias, la enucleacién quirtrgica tiene
menor tasa de éxito.

La tasa de complicaciones de la enucleacién es
baja, aunque se incluyen complicaciones graves como
rotura bronquial, dafio de la arteria pulmonar o fistula
broncopleural.

Se valora la posibilidad de realizar cirugia tordcica,
pero se desestima ante el cuadro de infeccion aguda
tuberculosa y la dificultad de la técnica quirirgica con
posible necesidad de circulacion extracorporea y riesgo de
rotura bronquial debido a la disposicion de las adenopatias.
Por lo que se decide mantener ventilacion mecdnica y
tratamiento corticoideo.

Permanece 11 dias con wventilacion mecdnica
precisando  diferentes regimenes de sedoanalgesia por
desarrollo de tolerancia a los mismos.

Se repite tanto la fibrobroncoscopia como la TC
tordcica objetivindose mejoria en la compresion del
bronguio principal por lo que, finalmente, se realiza
intento de extubacion que resulta exitoso sin precisar
soporte respiratorio posterior.
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LO QUE ESCONDE EL SDRA PEDIATRICO

Autora: Blanca de Pazos Azpeitia. Tutor: Juan Ignacio Sdanchez Diaz. Hospital Universitario 12 de Octubre.

Madrid.

Paciente de 8 arios que es trasladado a una UCI-P
de tercer nivel por sindrome de distrés respiratorio agudo
(SDRA), por lo que precisa transporte primario con
soporte mediante membrana de oxigenacion extracorporea
veno-venoso (ECMO V-V).

Refieren cuadro de 10 dias de evolucion de fiebre
y adenopatias inguinales. Cubierto con antibioterapia
(amoxicilina-dcido  clavuldnico 'y  posteriormente
cefotaxima y cloxacilina). Inicia cuadro de dificultad
respiratoria con radiografia con infiltrados parcheados
bilaterales.

1. :Qué pruebas diagnésticas solicitarias
y cual es tu sospecha clinica inicial?

a. Sospecho proceso infeccioso. Probablemente
adenopatias secundarias a Micobacterias atipicas.
Iniciaria tratamiento antibiético con clindamicina
y rifampicina y planteo exéresis quirdrgica.

b. Sospecho infeccién por VIH en estadio
avanzado. Solicito serologias e inicio tratamiento
antirretroviral.

c. La sospecha fundamental es de proceso
linfoproliferativo maligno. Solicito prueba de
imagen (TC abdomino-pélvico), frotis de sangre
periférica, biopsia de las adenopatias y biopsia de
médula dsea e inicio tratamiento con corticoides
intravenosos.

d. Ante la mala evolucién del cuadro es probable

que se trate de SDRA asociado a SARS-COV?2.
Repito de nuevo PCR para SARS-COV2 y
determinacién de IL-10 para iniciar tratamiento
con tocilizumab.

e. Mononucleosis infecciosa. Extraigo serologias
para VEB, CMV y toxoplasma. Tratamiento de

soporte.

La respuesta correcta es la c.

Ante un cuadro de linfadenopatias con datos de
alarma y que no mejoran tras tratamiento antibiético
con deterioro del paciente debemos pensar en un
cuadro linfoproliferativo maligno. En estos casos no
siempre existe expresion periférica, pero es de utilidad la
obtencién de muestras también en sangre y en médula
6sea ademds de biopsia de los ganglios linfiticos con
el fin de realizar diagnéstico histolégico y molecular.
Una vez obtenidas las muestras podria empezarse
tratamiento corticoideo intravenoso a dosis altas
ya que la mayoria de los procesos linfoproliferativos
malignos comparten este firmaco como uno de los
administrados durante la quimioterapia de induccién.

Se realiza TC abdomino-pélvico que informan de
sospecha de sindrome linfoproliferativo. En los siguientes
dias presenta progresion de la dificultad respiratoria
que precisa intubacion orotraqueal (IOT) y ventilacion
mecdnica invasiva (VMI) con aumento progresivo de
la asistencia respiratoria (reclutamiento con PEEP altas
y ventilacion protectora, prono y sedorrelajacion) siendo
refractario a estas medidas por lo que se contacta con
nuestro centro y se decide transporte primario en ECMO
con canulacion VV periférica.

Figura 1. Radiografia de térax del paciente.




2. En cuanto al SDRA pediitrico, elijala

respuesta correcta:

a.

b.

Es la entidad clinica mas caracteristica dentro de
la insuficiencia respiratoria hipoxémica o tipo I.
Segin la definicién de Berlin: existe un factor
desencadenante previo, ha de excluirse el edema
agudo de pulmén cardiogénico. Presentan
una disminucién de la complianza. También
presentan hipoxemia definida por: P/F(PaO2/
Fi0Oz2) <300 con una PEEP >5 cmH-O.

La ventilaciéon de alta frecuencia no ha
demostrado un aumento de supervivencia con
respecto a la ventilacién mecdnica convencional
con estrategia “open lung”.

La conferencia de consenso sobre la lesién
pulmonar aguda pedidtrica (PALICC) propone
una clasificacién modificada mds cercana al
ambito pedidtrico en la que: se excluye a los
pacientes con patologia perinatal relacionada con
la enfermedad pulmonar. No es necesario que en
la radiografia de térax haya afectacién bilateral.
La gravedad se establece en VMI en funcién
del indice de oxigenacidn, si bien el diagnéstico

se puede realizar en VMNI con el P/F o el

Age

Within 7 days of known clinical insult

PF ratio < 300
SF ratio < 264

€.

S/F(Sat02/Fi0z2). Incluye poblaciones especiales
como pacientes con enfermedad pulmonar
crénica o disfuncién ventricular izquierda.

Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

El SDRA pediitrico se define segtn los criterios

de Berlin. En el que se recogen las siguientes
caracteristicas:

Existencia de un factor de riesgo desencadenante
en la semana previa.
Inflamacién con aumento de la permeabilidad
vascular y pérdida del tejido aireado.
Afectaciéon radiolégica en forma de edema
pulmonar aguda con patrén de opacificacién
bilateral.
Incremento del shunt intrapulmonar, con aumento
del espacio muerto fisiolégico y descenso de la
complianza.
Exclusién de patologia cardiaca.
Hipoxemia. Definido por una PaFi <300

Los criterios de PALICC estdn resumidos en la

siguiente tabla:

Exclude patients with peri-natal related lung disease

Origin (0 @ DL (511 %: 0 Respiratory failure not fully explained by cardiac failure of fluid overload

Chest Imaging Chest imaging findings of new infiltrate(s) consistent with acute pulmonary parenchymal disease

Non invasive mechanical ventilation Invasive mechanical ventilation

Full face-mask bi-level ventilation or CPAP > 5 cm H.O

4<0I<8
5<0SI<75

8<0I=<16
7.5<0SI<12.3

Ol =16
OSI>12.3

Special Populations

Cyanotic Heart
Disease

Chronic Lung

Disease

Left Ventricular
Dysfunction

Standard Criteria above for age, timing, origin of edema and chest imaging with an acute deterioration in
oxygenation not explained by underlying cardiac disease

Standard Criteria above for age, timing, and origin of edema with chest imaging consistent with new infiltrate
acute deterioration in oxygenation from baseline wich meet oxygenation criteria above

Standard Criteria for age, timing and origin of edema with chest imaging changes consistent with new infiltrate
and acute deterioration in oxygenation which meet criteria above not explained by left ventricular dysfunction



En cuanto a la ventilacién de alta frecuencia se ha
recomendado su uso en aquellos pacientes con SDRA
grave con Pplat >28 cmH>O, sin embargo 2 ensayos
clinicos publicados en el afio 2013 han relegado
el uso de esta modalidad de ventilacién frente a la
ventilacién mecdnica convencional con estrategia de
pulmoén abierto, ya que no se ha demostrado aumento
de supervivencia en el grupo de la VAFO. Aunque se
puede plantear su uso como estrategia de rescate en
caso de fuga aérea persistente.

La estrategia de pulmoén abierto se basa en intentar
reclutar las mdximas unidades alveolares posibles,
manteniendo estas abiertas durante todo el ciclo
respiratorio para asi disminuir el shunt intrapulmonar
y garantizar el intercambio gaseoso. Ademds, pretende
también evitar el dafio producido por el volutrauma, el
atelectrauma y asi poder disminuir la FiO:z para evitar
los efectos toxicos del oxigeno.

3. ¢Cudl de las siguientes no es una
contraindicacién para utilizar el soporte
mediante oxigenaciéon por membrana
extracorporea

a. Paciente diagnosticado de neoplasia maligna en
tratamiento quimioterdpico activo.

b. Paciente con hemorragia intraventricular grado
III con hidrocefalia secundaria.

c. Parada extrahospitalaria con tiempo de parada
prolongado y RCP también de duracién
prolongada.

d. Paciente de 3 afios con SDRA secundario a gripe
con PEEP de 7, Vt de 6ml/kg, FiO2 de 90%,
sin disfuncién cardiaca en la ecocardiografia,
unicamente con soporte con adrenalina a 0.05
mcg/kg/min y gasometrias seriadas con pCO2 de
75 e 10 de 30.

e. Paciente con hemorragia digestiva masiva en
contexto de varices esofdgicas secundarias a
hipertensién portal y parada cardiorrespiratoria
secundaria.

La respuesta correcta es la a.

En cuanto a las contraindicaciones absolutas de la

ECMO nos encontramos las siguientes:

* Condicién irreversible o con
neurolégico pobre.

* Prematuridad extrema o bajo peso (<30 sem o <

1 kg).

prondstico

* Cromosomopatias letales (trisomia 13 o 18).
¢ Hemorragia incontrolada.
HIV grado III o mayor.

e Dafio cerebral irreversible.

Por tanto, las respuestas b y ¢ quedarin
descartadas. En cuanto a la respuesta d no presenta
ninguna contraindicacién, pero es un paciente en el
que probablemente se pueda optimizar el tratamiento
conservador (realizar maniobras de reclutamiento
para encontrar PEEP 6ptima, prono) si pese a ello
presenta pCO2>100 durante 6h o IO >35 durante 3
horas podria valorarse la ECMO.

Los pacientes oncolégicos han sido excluidos
clisicamente de la asistencia en ECMO por su
enfermedad de base, pero gracias al avance en los
tratamientos y el aumento de la supervivencia de estos
pacientes hacen que sean candidatos a este tipo de
asistencia. Si bien es verdad que son pacientes muy
complejos, cuya asistencia presenta peculiaridades
y retos y que su manejo y abordaje ha de ser
multidisciplinar.

Se realiza canulacion V-V femoroyugular en su
hospital de origen y se traslada a nuestro centro. Durante
las primeras horas de la asistencia en ECMO presenta
fendmeno de recirculacion que requiere recambio de la
canula femoral. Hemodindmicamente se mantiene estable
salvo hipertension que precisa perfusion intravenosa de
urapidilo y optimizacion de la sedacion. Ecocardiogramas
seriados normales.

4. ¢Cual de los siguientes factores no
esta implicado en la recirculacién en la

ECMO V-V?

a. Elflujo de sangre de la ECMO.

b. El tamarfio, la posicién de las canulas y el sentido
del flujo.

c. Eluso de bombas centrifugas.
El gasto cardiaco nativo.

e. El tamafio de la auricula derecha.

La respuesta correcta es la c.

La recirculacién consiste en que parte del flujo de
la sangre que deberia retornar al paciente, es succionado
de nuevo por la cinula de drenaje. Esto provoca que
parte de la sangre no oxigenada del paciente no pase

por la ECMO vy el paciente se desature. Requerird



intervencién si la recirculacién repercute al paciente.
La Tasa de recirculacién se  calcula:
(SatPreOxigenador —  SvOopaciente) /  (100-
SvOzpaciente). Es aceptable una tasa de recirculacién
en torno al 30%.
Factores que determinan la recirculacién:

1. Flujo sangre ECMO: el flujo efectivo aumenta
inicialmente al aumentar el flyjo de ECMO,
pero llega un momento en el que al aumentar el
flujo de ECMO, aumenta la tasa de recirculacién
(produce mayor presién negativa, por lo que
ejerce mayor succion).

2. GC nativo: un GC bueno disminuye la tasa
de recirculacién (el corazén bombea ripido la
sangre desde la auricula derecha y no da tiempo a
recircular). La insuficiencia tricuspidea aumenta
la tasa de recirculacién.

3. Tamano AD: una AD pequefia (por ejemplo,
en situacion de hipovolemia) aumenta la tasa de
recirculacién. Todos los factores que disminuyen el
retorno venoso, aumentan la tasa de recirculacién.

4. Canulas: las multiperforadas y las de mayor
tamafio (ejercen menor presién negativa)
disminuyen la tasa de recirculacién. La distancia
minima entre cinulas debe ser de 8 cm (Pediatria)
o 15 cm (adultos).

5. Localizaciéon canulas y sentido flujo. Las
canulas femoro-femorales en V-V producen
mayor recirculacién. Y la femoro yugular la que
produce menor recirculacién.

5. ¢Cudl de las siguientes medidas le
parece menos adecuada para mejorar el
fenémeno de recirculacion durante la

asistencia en ECMO V-V?

a. Cambio el modo de asistencia a femoro-femoral.

b. Modificamos las revoluciones por minuto
buscando el punto Sptimo donde se produce
menor recirculacién.

c. Cambio la cinula de retorno por un ndmero
mayor.

d. Revisolas cinulas mediante ecografia/radiografia.
Si la distancia entre ellas es escasa otra de las
opciones seria reposicionar las cinulas para que
quedaran mds separadas.

e. Invierto la direccién del flujo (retornando por la

femoral y succionando por yugular).

La respuesta correcta es la a.

Como ya hemos explicado anteriormente
la asistencia femoro-femoral produce mayor
recirculacién. El resto de las opciones serian vélidas
para intentar mejorar este fenémeno.

A la exploracion fisica presenta conglomerados
adenopdticos inguinales bilaterales y hepatoesplenomegalia
con ascitis importante que precisa colocacion de drenaje
peritoneal.

En cuanto a la sospecha de proceso linfoproliferativo
se mantiene tratamiento con metilprednisolona iniciado
en su hospital de origen y se realiza biopsia de medula
dsea, citometria de flujo en sangre periférica y en liquido
ascitico.

Se realiza PCR de VEB y Leishmania que son
negativas. Se diagnostica de Linfoma T anapldsico ALK+
(estadio IV) y ante la sospecha de sindrome hemofagocitico
ﬁebre, esplenomegalia, bicitopenia, hipertrigliceridemia
y CD25 clevado) se diagnostica finalmente de
linfohistiocitosis  hemaofagocitica (HLH) secundaria a
malignidad.

6. ;Cual de los siguientes no es un
criterio diagndstico de sindrome
hemofagocitico?

Citopenias.
Esplenomegalia.
Hiperfibrinogenemia.
Fiebre >38,5 °C.

Hipertrigliceridemia.

o0 TP

La respuesta correcta es la c.

linfocitos
Defecto de

- citotoxicidad

w (primario/genético o

secundario/adquirido)
Desencadenante

(infeccioso, oncolégico, L]
reumatolégico,
metabdlico)

Proliferacién celular
descontrolada

Cuadro clinico de
sindrome
hemofagocitico

interferén-gamma

¥
Macréfago

Liberacién de b _. ';'
citocinas — T s

proinflamatorias

Figura 2. Figura explicativa del sindrome hemofagocitico.



1. Fiebre > 38,5°C
2. Esplenomegalia

3. Citopenias

* Hemoglobina <9 g/dl (si menor de 4 semanas de vida, <12 g/dl)

* Plaquetas < 100.000/mm3
e Neutréfilos <1000 / mm3

4. Hipertrigliceridemia y/o hipofibrinogenemia

* Triglicéridos en ayunas > 150 mg/dl (3 mmol/1)

¢ Fibrinégeno <1,5 g/l
5. Ferritina >500pg/1
6. sCD25 = 2400 U/ml

7. Descenso o ausencia de actividad citotéxica NK

8. Hemofagocitosis en médula 6sea, LCR o ganglios linfaticos

Tabla 1. Criterios clinicos y de laboratorio (deben cumplirse 5 de 8).

El sindrome hemofagocitico (SHF), también
conocido como linfohistiocitosis hemofagocitica
(HLH), es un sindrome clinico provocado por una
respuesta inadecuada del sistema inmunolégico
a un desencadenante, sea infeccioso, neopldsico,
reumatolégico o metabdlico, dando lugar a una
reaccién inflamatoria exagerada. Esta respuesta
inmune altamente activada causa una liberacién
exagerada o tormenta de citocinas responsable del
cuadro clinico.

7. ¢Cudl es el tratamiento del HLH
asociado a patologia maligna?

a. Unicamente de soporte. No existe tratamiento
dirigido en estos casos.

b. Se debe iniciar tratamiento primario (del
linfoma) y si el paciente presenta un HLH grave
se puede afiadir tratamiento inmunomodulador,
ya que en casos graves el HLH es una situacién
de riesgo vital.

c. Iniciaremos tratamiento con quimioterapia
convencional, el diagnédstico es reciente y no ha
recibido quimioterapia previamente.

d. Con los corticoides que ya se habian iniciado
deberia ser suficiente para controlar el HLH y
el linfoma.

e. Inicio acondicionamiento para trasplante
de precursores hematopoyéticos ya que es el

tratamiento de primera linea.
La respuesta correcta es la b.

En cuanto al HLH, en casos graves y progresivos,
se recomienda empezar a tratar en base a una fuerte
sospecha clinica, aunque no cumplan estrictamente
todos los criterios diagndsticos, ya que es una situacién
urgente de riesgo vital. Las formas moderadas suelen
responder bien a esteroides e inmunoglobulinas, pero
los casos mds graves deben tratarse con combinaciones
de firmacos inmunosupresores o citotdxicos. Por eso
en este paciente se decidié iniciar tratamiento con
anakinra.

En cuanto al inicio de tratamiento quimioterdpico,
la situacién de gravedad del paciente y la presencia de la
ECMO condicionaron la eleccién de crizotinib como
uso compasivo y brentuximab (terapia monoclonal
dirigida) en lugar de un tratamiento convencional,
en base a la dudosa tolerancia clinica al tratamiento
convencional dada la gravedad del paciente y a las
dificultades en el cilculo de dosificacién de firmacos
en el contexto de la asistencia en ECMO y la
Hemodiafiltracién venovenosa continua.



Dada la situacion critica del paciente y la dificultad
de iniciar tratamiento quimioterdpico convencional se
inicia tratamiento con crizotinib y brentuximab. Dada la
relevancia clinica del HLH en este paciente, y al no poder
asegurar la adecuada absorcion del tratamiento primario
se decide también anadir tratamiento para el HLH
(anakinra).

Tras el inicio del tratamiento combinado, presenta
mejoria progresiva del SDRA que permite aumentar la
asistencia respiratoria y retirar asistencia en ECMO a los
10 dias con posterior destete de la VM en las siguientes 48
horas.

El paciente recibe el alta de UCI- P y se mantiene
ingresado en planta de Oncologia Infantil donde se realiza
reevaluacion en la que se encuentra en remision completa.
Posteriormente  recibe  quimioterapia  convencional,
actualmente en remision completa y en valoracion pre
trasplante alogénico de MO.

En el HLH secundario a patologia maligna es
primordial el tratamiento de la causa para la resolucion
de este. Pero en el caso del paciente critico en el que la
quimioterapia convencional no pueda administrarse
podria considerarse, como en este caso, el tratamiento con
inmunoterapia del HLH para controlar la tormenta de
citoquinas e inflamacion y mejorar la recuperacion a corto
plazo.

La enfermedad oncoldgica tradicionalmente ha sido
una contraindicacion para la terapia en ECMO, no
obstante, cada vez existe mds literatura sobre su utilidad
como terapia de soporte. Su abordaje, dada la complejidad,
debe ser multidisciplinar.
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INSUFIGIENCIA RESPIRATORIA AGUDA
GRAVE CON HALLAZGO ECOCARDIOGRAFICO

INESPERADO
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Lactante varén de 13 meses de edad que presenta
clinica catarral desde hace 4 dias, junto con fiebre de hasta
38.5 °C de 24 horas de evolucion. En las iultimas horas
asocia dificultad respiratoria rdpidamente progresiva,
motivo por el que consultan.

El paciente cuenta con la pauta de vacunacion al
dia (iltimas vacunas antimeningocécica ACWY y triple
virica administradas hace 15 dias).

A la llegada al servicio de Urgencias se inicia
monitorizacion de constantes, presentando saturacion de
oxigeno (SatHb) 56% con FiO: (fraccion inspirada de
oxigeno) de 0.21, frecuencia respiratoria (FR) 64 rpm,
frecuencia cardiaca (FC) 196 lpm y tension arterial
(TA) 117/87 mmHg. A la exploracion fisica se objetiva
regular estado general, hipoactividad y obnubilacion,
palidezx mucocutdinea, sin lesiones cutdneas exantemdaticas
ni petequiales y pulsos centrales y periféricos presentes con
tiempo de recapilarizacion alargado. La auscultacion
cardiopulmonar muestra entrada de aire disminuida con
hipofonesis bilateral, sibilantes espiratorios y subcrepitantes
bibasales con tiraje universal, junto con taquicardia con
tonos cardiacos ritmicos sin soplos. EI abdomen es blando
y depresible, no impresiona de doloroso a la palpacion y se
palpa hepatomegalia de 1-2 traveses de dedo.

De acuerdo con el tridngulo de evaluacion pedidtrica,
el paciente presenta un fallo cardiorrespiratorio secundario
a una sospecha de sepsis en relacion a una posible
bronconeumontia, por lo que se inicia oxigenoterapia con
mascarilla con reservorio, se canalizan dos vias venosas
periféricas, se extrae analitica sanguinea con hemocultivo,
se administra carga de volumen y se inicia antibioterapia
empirica. Posteriormente, se administra tratamiento
broncodilatador con mebulizaciones de salbutamol,
corticoterapia endovenosa y dosis de sulfato de magnesio
endovenoso.

La analitica sanguinea muestra hemoglobina 9.9
&/dl, leucocitosis (25.790/mm3), proteina C reactiva
de 43 mg/L y acidosis respiratoria (pH 7.16, pCO2 60
mmHg, bicarbonato 21 mmol/L, EB -7 mmol/L) con
hiperlactacidemia (lactato 4.9 mmol/L). Asimismo, se
realiza radiografia de torax que muestra infiltrados
pulmonares difusos alveolo-intersticiales de predominio
en hemicampo pulmonar izquierdo (Figura 1).

portatll

Figura 1. Radiografia de térax inicial.

Ante paciente con insuficiencia respiratoria aguda
hipoxémica grave (SatHb 80% con FiO: 0.9-1) en contexto
de bronconeumonia, se incrementa soporte respiratorio
con ventilacion no invasiva (VINI) modalidad BiPAP
y se contacta con el servicio de Emergencias Médicas

(SEM) para traslado a centro hospitalario con Unidad



de Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP). A la llegada
del SEM, ante empeoramiento respiratorio progresivo con
aumento de la taquipnea y de las necesidades de FiQO2,
se decide optimizar soporte respiratorio con intubacion
endotraqueal e inicio de ventilacion mecdnica invasiva
convencional. Posteriormente se traslada al paciente a
UCIP

Tras el inicio de ventilacion mecdnica convencional
persisten dificultades para la correcta oxigenacion. Se
realizan gasometrias arteriales seriadas que muestran
valores de cociente PaOy/FiO: (PaFi) de 85 (Pa0O2 76 con
Fi0:0.9) e indice de oxigenacion (10) de 21 (Pa0O2 76 con
Fi0:0.9y MAP 18).

1. En este paciente, ;qué significan los
valores del cociente P.o./Fio. (PAFI) e

indice de oxigenacién (10)?

a. Los valores se encuentran dentro del rango de
normalidad.

b. Evolucién a sindrome de distrés respiratorio
agudo (SDRA) leve.

c. Evolucién a SDRA moderado.

d. Evolucién a SDRA grave.

e. Ninguna de las anteriores.
La respuesta correcta es la d.

Elsindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA)
es una de las principales causas de insuficiencia
respiratoria hipoxémica o tipo I.

Segun los criterios de Berlin, el diagnéstico de
SDRA requiere:unaapariciénbruscaoempeoramiento

PaFi=
Pa02/Fi02

de los sintomas respiratorios en la siguiente semana
tras el inicio de la clinica, presencia de opacidades
bilaterales en imagenes de térax (no explicables por
derrame, atelectasias o nédulos pulmonares) de causa
no cardiaca y una hipoxemia arterial definida como
Pa02/Fi02 <300 mmHg con CPAP o PEEP > 5¢cm
H-O.

En los casos de SDRA, debido a una lesién
pulmonar  directa  (principalmente  neumonia,
aspiracién o contusién pulmonar) o en asociacién
a un dafio extrapulmonar (sepsis, gran quemado o
politraumatismo),seproduceunarespuestainflamatoria
sistémica descontrolada con liberacién de citoquinas
pro-inflamatorias que lesionan el epitelio alveolar y el
endotelio de los vasos capilares pulmonares. El dafio
de la barrera alveolo-capilar provoca un incremento
en su permeabilidad favoreciendo el paso de fluidos
desde el compartimento intravascular al extravascular
pulmonar, generando una acumulacién de liquido rico
en proteinas y células inflamatorias en los espacios
alveolares. Ademads, dada la presencia de productos
de degradacién de proteinas, fibrinégeno y fibrina
en el edema pulmonar, se produce la degradacién y
pérdida de las propiedades del surfactante pulmonar.
Como consecuencia, se produce un empeoramiento
en el intercambio gaseoso por alteracién entre la
relacién ventilacién/perfusion por existencia de mayor
corto-circuito pulmonar con incremento del espacio
muerto. Asimismo, se produce una disminucién de
la compliancia pulmonar, con heterogeneidad de
la ventilacién con zonas de atelectasias y otras de
sobredistension.

La clasificacién de gravedad en el SDRA en
pediatria se basa en el grado de hipoxemia (Tabla 1).

10 = Fi02 (%) x

ISO = Fio2 (%)

200 - 300
Moderado 100 - 200
Grave <100

MAP /Pa02 |x MAP /SatHb
4-8 5-75
8-16 7,5-12,3
>16 >123

Tabla 1. Clasificacién de la gravedad del SDRA. 1O: indice de oxigenacién; ISO (Indice de Saturacién de Oxigeno);

MAP: presién media de la via aérea.



2. ¢Qué terapia no estaria indicada para
mejorar la oxigenacion?

L RO

Colocacién en dectbito prono.

Maniobras de reclutamiento alveolar.

Oxido nitrico inhalado.

Ventilacién de alta frecuencia oscilatoria.
Administracién de surfactante alveolar exdgeno.

La respuesta correcta es la e.

El SDRA es una enfermedad que afecta al
pulmén de manera heterogénea y difusa. El
gradiente de presién transpulmonar se define
como la diferencia entre la presién alveolar y la
presion intrapleural. Cuanto mayor es la presién
transpulmonar, mayor es la expansién del pulmén
y la entrada de aire. En la posicién de decubito
supino el gradiente de presién transpulmonar es
mayor en las zonas no dependientes de gravedad
(zonas esternales o anteriores) que en las
dependientes (zonas dorsales). La consecuencia
es un llenado alveolar heterogéneo con menor
ventilacién en las zonas dorsales que, ademds,
son las zonas que presentan una mejor perfusién,
lo que conlleva una disminucién de la relacién
ventilacién/perfusion. Por otra parte, el decubito
prono varia la distribucién de este gradiente de
presién transpulmonar debido a la redistribucién
de los infiltrados pulmonares, el peso de la
masa cardiaca y al desplazamiento cefilico del
abdomen, facilitando una ventilacién alveolar
mds homogénea (Figura 2). Ademds, al existir
una perfusién facilitada en las regiones dorsales,
la posicién en prono induce una mejor relacién

111 I

Supino

ventilacién/perfusién. Por estas razones, la
maniobra de decubito prono puede constituir una
maniobra terapéutica segura y relativamente ficil
de aplicar que consigue mejorar la oxigenacién en
pacientes pedidtricos con SDRA.
Las maniobras de reclutamiento alveolar estin
basadas en incrementos transitorios de la presion
al final de la espiracién (PEEP). Son estrategias
ventilatorias que tienen como objetivo reducir el
colapso pulmonar y disminuir el corto-circuito
intrapulmonar para asi mejorar el fallo de
oxigenacion. Estas maniobras deben considerarse
ante un paciente con SDRA grave persistente.

Se han descrito dos tipos de maniobras de

reclutamiento alveolar:

* La insuflacién mantenida: aplicacién de una
presién positiva continua alta (40 cmH:0)
durante un breve periodo de tiempo (40
segundos).

¢ Incrementos progresivos de la PEEP: se realiza
un incremento escalonado de PEEP de 5 o
10 cmH:>O cada 2 minutos manteniendo un
gradiente de presion pico sobre PEEP (driving
pressure) de 15 cmH20. Una vez se alcanza la
PEEP deseada (individualizada en cada caso
segin patologia, situacién hemodindmica y
monitorizacién radiolégica/ecogrifica si es
posible), se inicia el descenso progresivo de
PEEP hasta alcanzar la PEEP 6ptima, basada
en la mejor compliancia pulmonar. Este tipo
de maniobras suponen menor afectacion
hemodindmica y por eso, en general, son mejor
toleradas.

c. El uso de éxido nitrico inhalado (iNO) esti
indicado unicamente en los casos de disfuncién
ventricular derecha con hipertensién pulmonar,

Prono "" PTe

Va1 S~ " Ph

Figura 2. Cambios de la distribucién de la presién transpulmonar y de la perfusion alveolar producidos por el decibito
prono.

Abreviaturas. MC: peso de la masa cardiaca; PTr: presion transpulmonar; V'/Q’; relacién ventilacion/perfusion.



o en casos graves de SDRA para mejorar
temporalmente la oxigenacién para intentar
evitar o posponer la oxigenacién por membrana
extracorpérea (ECMO).

d. La ventilaciéon de alta frecuencia oscilatoria
(VAFO) se caracteriza por emplear volimenes
corriente pequefios, habitualmente menores que
el espacio muerto anatémico, con frecuencias
respiratorias elevadas. Esta modalidad ventilatoria
no ha demostrado ser superior a la ventilacién
mecdnica convencional optimizada, pero si que
deberia ser considerada como una alternativa a la
misma en pacientes con SDRA grave con fugas
aéreas (neumotdrax) o con presiones meseta >28
cmH-O.

e. A pesar de estar demostrado el importante papel
del surfactante pulmonar en la fisiopatologia
del SDRA, actualmente la administracién de
surfactante exégeno no se recomienda como
terapia de rutina en estos pacientes.

A pesar del inicio de soporte wventilatorio con
ventilacion mecdnica invasiva y estrategia de ventilacion
pulmonar protectora, el paciente presenta una evolucion
a SDRA grave con hipoxemia mantenida. Para intentar
mejorar la oxigenacion se procede a colocacion en deciibito
prono, se instaura tratamiento con dxido nitrico inhalado
hasta 20 ppm y se realizan maniobras de reclutamiento
alveolar. Pese a todas las medidas iniciadas, el paciente
persiste con hipoxemia que precisa inicio de ventilacion de
alta frecuencia oscilatoria.

NAC tipica

NAC

intersticial

3. Desde el punto de vista infeccioso,
¢cual es el tratamiento antibiético
empirico de eleccién ante la sospecha
de neumonia adquirida en la comunidad
grave que precisa ingreso en UCIP?

a. Meropenem endovenoso.
Amoxicilina-clavuldnico endovenoso.

c. Cefotaxima endovenosa +  claritromicina
endovenosa.

d. Ampicilina endovenosa.

e. Amoxicilina via oral.

La respuesta correcta es la c.

El espectro etiolégico de la neumonia adquirida
en la comunidad (NAC) que precisa ingreso en la
UCIP es amplio, incluyendo Streptococcus pneumoniae,
Sthapylococcus — aureus  (incluyendo  los  S.aureus
resistentes a meticilina) y Streptococcus  pyogenes,
entre otros. En casos de NAC tipica que precisan
ingreso en UCIP se recomienda el uso de cefotaxima
endovenosa asociando un antibiético con actividad
antiestafilocécica. En casos de NAC intersticial que
precisan ingreso en UCIP la asociacién antibiética
recomendada es cefotaxima endovenosa mds un
macrélido endovenoso (Tabla 2).

Cefotaxima endovenosa (200-300 mg/kg/dia, cada 6 horas) + uno de los siguientes: Cloxacilina
endovenosa (150-200 mg/kg/dia, cada 6 horas) o Clindamicina endovenosa (30-40 mg/kg/
dia, cada 6-8 horas) o Vancomicina endovenosa (60 mg/kg/dia, cada 6 horas) +/- Macrélido
endovenoso (Eritromicina 40 mg/kg/dia cada 6 horas o Claritromicina 15 mg/kg/dia cada 12
horas o Azitromicina 10 mg/kg/dia cada 24 horas)

Cefotaxima endovenosa + Macrélido endovenoso (Eritromicina, Claritromicina o Azitromicina)

Tabla 2. Tratamiento antibiético recomendando en pediatria para la neumonia adquirida en la comunidad que precisa

ingreso en UCIP.




Figura 3. Ecocardiografia que muestra imagen hiperecogénica en cavidad ventricular derecha.

Ante la sospecha clinica y radiologica de neumonia
grave que precisa ingreso en UCIR se inicia tratamiento
antibidtico endovenoso con cefotaxima y claritromicina.
Se amplia estudio etiologico infeccioso con lavado
broncoalveolar (BAL) que muestra PCR positiva para
Haemophilus influenzae y para Rinovirus/Enterovirus,
con crecimiento en cultivo microbioldgico del BAL de
colonias de H.influenzae. Ademds, se recibe resultado del
hemocultivo recogido en centro emisor previo inicio de
tratamiento antibictico con crecimiento de H.influenzae
(cepa  no  wvacunal). Los  hemocultivos  recogidos
posteriormente resultaron todos negativos.

El paciente presenta elevacion precoz de reactantes
de fase aguda con proteina C reactiva mdxima de 47
mg/L y procalcitonina mdxima de 67 ng/ml a las 24
horas de ingreso, junto con mala evolucion clinica, por
lo que se amplia cobertura antibictica con meropenem
endovenoso. Completa un ftotal de 5 dias de tratamiento
con claritromicinay 7 dias de tratamiento con meropenem.

Se realiza estudio con ecocardiografia que muestra
Sfuncion ventricular conservada, vdlvulas auriculo-
ventriculares y sigmoideas normofuncionantes, septos
interauricular e interventricular integros y ausencia
de derrame pericdrdico, destacando la presencia de
una imagen hiperecogénica en cavidad de entrada de
ventriculo derecho de 8x5mm, movil (Figura 3). Para
intentar filiar la etiologia de la imagen intracardiaca, se
realiza una ecocardiografia transesofdgica que muestra la
misma imagen hiperecogénica en ventriculo derecho.

4.:Quéetiologiaconsiderasmasprobable
parala imagen de la ecocardiografia?

Tumor cardiaco primario.

Trombo intracardiaco.

Vegetacion valvular en contexto de endocarditis.
Variante de la normalidad.

Artefacto de la prueba de imagen.

o0 TP

La respuesta correcta es la b.

Cuando se identifica una masa intracardiaca, la
aproximacién inicial se basa en definir la localizacién y
las caracteristicas de la imagen para poder establecer el
diagnéstico mds probable, teniendo siempre en cuenta
el contexto clinico del paciente.

a. Los tumores cardiacos primarios son raros en la
edad pedidtrica, por lo que no seria el diagnéstico
inicial mas probable en el que pensariamos en
este paciente.

b. La sepsis se considera un estado procoagulante,
proinflamatorio y antifibrinolitico en el que se
liberan mediadores inflamatorios que dafan el
endotelio, produciendo la expresién del factor
tisular que conlleva una activacién de la via
extrinseca de la coagulacién. Teniendo en cuenta
que los pacientes con sepsis presentan un estado
de hipercoagulabilidad, la hipétesis de que la
imagen intracardiaca sea un trombo es la mds
probable en este caso.

c. Los microorganismos que mds frecuentemente
producen endocarditis son bacterias cocos
grampositivos, en especial Streptococcus viridans



Figura 4. Radiografias de térax. Mejoria radiografica durante el ingreso.

(8. sanguis, S.mutans) o Staphylococcus (S.aureus,
S.epidermidis).  Suele  existir  crecimiento
del microorganismo causante en diferentes
hemocultivos tomados separadamente en el
tiempo. La imagen ecocardiogrifica suele mostrar
vegetaciones que afectan mds frecuentemente
a las vilvulas cardiacas, produciendo, en ciertos
casos, insuficiencia de las mismas. En este caso
el paciente presenta una sepsis y bacteriemia
por H. influenzae, el cual se considera una causa
excepcional de endocarditis. Ademds, solo se
obtiene crecimiento del microorganismo en
un hemocultivo aislado. Finalmente, la imagen
intracardiaca se encuentra en ventriculo derecho
y no en ninguna vilvula cardiaca, que ademds,
son normofuncionantes.

d. Los hallazgos ecocardiogrificos no son
compatibles con ninguna variante de la
normalidad descrita.

e. La imagen intracardiaca se ha objetivado en dos
técnicas de imagen (ecocardiografia transtordcica
y transesofdgica), asi como también en distintos
planos ecogrificos, por lo que es poco probable
que se trate de un artefacto de la técnica.

La ecocardiografia mostrd imagen compatible con
trombo intracardiaco situado en ventriculo derecho con
Sfuncion ventricular conservada.

Volviendo a la evolucion clinica, el paciente presenta
persistencia de la hipoxemia refractaria (PaFi minima de

70) a pesar de las maniobras para mejorar la oxigenacion
iniciadas previamente. Dada la insuficiencia respiratoria
grave, a pesar de mantener una correcta funcion cardiaca,
se decide iniciar soporte con Oxigenacion por Membrana
Extracorporea (ECMO) Veno-Arterial en lugar de
ECMO Veno-Venosa por el riesgo de tromboembolismo
pulmonar debido a la presencia de trombo intracardiaco
en cavidades derechas.

Para optimizacion de la situacion respiratoria, dada
la afectacion predominante del campo pulmonar izquierdo,
se realiza fibrobroncoscopia con intubacion selectiva
izquierda y realizacion de maniobras de reclutamiento
alveolar dirigidas a dicho pulmon. En los siguientes dias
se realizan controles ecogrdficos y radiogrdficos pulmonares
que muestran mejoria progresiva de la aireacion de los
campos pulmonares y disminucion de las consolidaciones e
infiltrados (Figura 4).

En cuanto al tratamiento del trombo intracardiaco, se
valora la posibilidad de fibrindlisis pero se desestima dado
el riesgo aumentado de sangrado debido al tratamiento
anticoagulante con heparina sodica en infusion continua
que el paciente ya estd recibiendo por estar bajo soporte con
ECMO. A las 2 semanas de ingreso, en ecocardiografia
de control, se objetiva resolucion de la imagen del trombo
intracardiaco, junto con la aparicion de signos indirectos
de hipertension pulmonar. En este contexto el paciente
presenta un empeoramiento clinico concomitante con
aumento de las necesidades de FiO..




5. ¢(Cual podria ser l1a causa mas probable
del empeoramiento de oxigenacién del
paciente en este punto de su evolucion?

Fuga aérea pulmonar (neumotérax).
Disfuncién del circuito de ECMO.
Tromboembolismo pulmonar (TEP).
Obstruccién del tubo endotraqueal.
Extubacién accidental.
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La respuesta correcta es la c.

Existen distintas causas por las que un paciente
intubado puede presentar un deterioro agudo de la
oxigenaciéon. Las principales causas a descartar, de
manera ripida, se pueden resumir con el acrénimo
DOPES: Desplazamiento del tubo (extubacién
accidental, intubacién selectiva), Obstruccién del tubo,
Pneumotérax, Equipo que estd fallando y distension
gastrica (Stomach). En este caso, el paciente estd
asistido con ECMO, por lo que nos encontramos
ante un escenario diferente y algunas de estas causas
no tendrian apenas repercusién en la oxigenacién.
En el caso de un empeoramiento de la hipoxemia
durante una asistencia con ECMO habria que
descartar: un posible fallo del oxigenador, que exista
una fuga o desconexién del gas, comprobar que la FiO2
administrada sea correcta, que el flujo de sangre sea el
adecuado y descartar otras causas que incrementen los
requerimientos de oxigeno del paciente.

Una vez descartadas estas posibilidades 'y,
teniendo en cuenta el contexto clinico del paciente
del caso en el momento actual, se debe considerar
como causa mds probable del empeoramiento de la
oxigenacién la presencia de un tromboembolismo
pulmonar. Esto es asi ya que en la ecocardiografia se
ha objetivado la resolucién de la imagen del trombo
intracardiaco coincidiendo con la aparicién de signos
indirectos de hipertensién pulmonar, que podrian
indicar la migracién del trombo hacia el drbol vascular
pulmonar. EITEP produce una disminucién o ausencia
de la perfusién pulmonar que conlleva un aumento del
espacio muerto alveolar, zonas de infarto pulmonar,
broncoconstriccién refleja y atelectasias, derivando
en hipoxemia e hipercapnia. La principal causa de
hipoxemia en el TEP se debe a la existencia de zonas
pulmonares con mala perfusién y buena ventilacién,
lo que produce un corto-circuito intrapulmonar.
Ademis, la obstruccién del flujo arterial pulmonar
produce una elevacién de la presién en la arteria

pulmonar (hipertensién pulmonar), aumentando la
poscarga del ventriculo derecho.

Ante dichos hallazgos en la ecocardiografia, a los 3
dias, se realiza angiografia por tomografia computarizada
(angio-TC) en la que no se identifican defectos claros de
replecion en arterias pulmonares principales, lobares
0 segmentarias, no pudiéndose valorar ni descartar la
presencia de un trombo en arterias mds distales con la
técnica de imagen actual. En los controles ecocardiogrdficos
posteriores se objetiva buena funcion ventricular en
todo momento con mejoria progresiva de los signos de
hipertension pulmonar.

El paciente presenta una evolucion lenta pero
adecuada con mejoria progresiva de la clinica, la
auscultacion, las imdgenes radiogrdficas y la hipoxemia, lo
que permite la retirada del soporte con ECMO tras 14
dias.

A nivel hematoldgico, se objetiva una trombosis de
arteria iliaca distal, asi como de arteria femoral comiin
y superficial derechas en relacion con canalizacion de
catéter arterial en dicha extremidad. Por esta razon y por
la sospecha clinica de TEP se mantiene tratamiento con
heparina de bajo peso molecular (HBPM) tras la retirada
de la bomba de infusion continua de heparina sodica tras
el destete de la ECMO.

Se extuba de manera electiva a ventilacion no
invasiva (VINI) a los 21 dias de ingreso. Tras 7 dias de
VNI se cambia soporte respiratorio a oxigenoterapia de
alto flujo. Posteriormente, es dado de alta a planta de
hospitalizacion.
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TROMBOPENIA REFRACTARIA Y
HEPATOMEGALIA EN INMUNODEPRIMIDOS,
¢QUE NOS PODEMOS ENCONTRAR?
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Se presenta el caso de un paciente de 10 arios con
antecedente de Leucemia Linfoblistica Aguda tipo B
(LLA-B), en fase de Reinduccion I para Alto Riesgo en ese
momento, segtin el protocolo LAL-SEHOP-PETHEMA
2013. Habia iniciado en las dos semanas previas el
ciclo de quimioterapia con dexametasona, vincristina,
adriamicina y asparraginasa pegilada.

Habia ingresado 48 horas antes en la planta
de oncobematologia infantil por un cuadro de dolor
abdominal asociado a neutropenia febril con sospecha
de tiflitis y colitis, inicidndose tratamiento antibidtico
con meropenem. En las primeras 24 horas de ingreso,
se aisla en una muestra de heces, Clostridium difficile,
anadiéndose al tratamiento vancomicina oral. A las 48

Figura 1. TAC craneal en el que se objetivan Lesiones
corticosubcorticales perirroldndicas bilaterales con edema
vasogénico y realce nodular cértico-subcortical.

horas del ingreso, comienza con un cuadro compatible con
una crisis convulsiva focal secundariamente generalizada
con desviacion de la mirada hacia la izquierda y clonias
de los cuatro miembros, de duracion aproximada de
30 segundos que cede de manera espontinea, asociando
periodo poscritico posterior. A las 2 horas presenta un
nuevo episodio de similares caracteristicas por lo que se
decide la realizacion de tomografia axial computarizada
(TAC) craneal urgente (Figura 1) en el que se aprecian
lesiones perirroldndicas cortico-subcorticales con edema
circundante. Continiia presentando crisis, cada vez de
mayor duracion por lo que se decide ingreso en la unidad
de cuidados intensivos (UCIP) para control de las mismas
y vigilancia hemodindmica.

A la exploracion fisica destaca hipertension arterial
(HTA) con tensiones de 180/110 (90) mmHg, con
frecuencia cardiaca normal para la edad (100 lpm) y
Saturacion de oxigeno de 100% con mascarilla reservorio.

Se extrajeron hemocultivos diferenciales y se realizd
una analitica sanguinea en la que destacaba anemia
(hemaglobina 9,2 g/dL ), trombopenia (25.000 plaguetas),
leucopenia (200 leucocitos, O neutrdfilos), INR de 1.49,
hipertransaminemia (GOT: 319 U/L, GPT: 685 U/L,
GGT: 149 U/L), LDH de 464 U/L ¢ hipoalbuminemia
de 2.6 g/dL. Asimismo, se objetiva Proteina C Reactiva
(PCR) de 29.4 mg/dL y procalcitonina de 2.22 mcg/L.

La funcion renal y la coagulacion eran normales.

1. ¢Cuil de los siguientes posibles
diagnésticos diferenciales no incluirias
dentro del diagnéstico diferencial?

a. Infiltracién leucémica.
b. Infeccién fungica o bacteriana con afectacion del
sistema nervioso central (SNC).



c. Sindrome de encefalopatia posterior reversible
(PRES).

d. Enfermedad de Rasmussen.

e. Toxicidad farmacoldgica.

La respuesta correcta es la d.

Ante un caso de convulsiones en un paciente con
LLA-B siempre debemos descartar la infiltracién
cerebral por el tumor. El paciente presenta un cuadro
de fiebre y neutropenia de varios dias de evolucién,
estando inmunodeprimido y objetivindose en la
analitica elevacién de los reactantes de fase aguda,
como son la PCR y la procalcitonina, que en este tipo
de pacientes pueden no elevarse o ser poco llamativo
este ascenso. Asociado a la clinica de convulsiones,
tenemos que incluir en nuestro diagnéstico diferencial
una posible infeccién bacteriana o fingica con
afeccién del SNC. La hipertensién arterial asociada
a convulsiones en un paciente con tratamiento
inmunosupresor nos debe hacer pensar también en
la posibilidad de un sindrome de PRES. Uno de los
efectos secundarios de la vincristina puede ser las
convulsiones, por lo que si no llegamos a objetivar
lesién orginica debemos descartar esta posibilidad.
La Enfermedad de Rasmussen, es una enfermedad
neurolégica de probable origen inmunoldgico
caracterizada por presentar crisis refractarias con
deterioro neuroldgico y la presencia de anticuerpos
contra receptores de glutamato R3, pareciendo poco
probable en el contexto de nuestro paciente este
diagnéstico.

El paciente ingresa en la UCIE inicidndose
tratamiento con levetiracetam (40 mg/kg/dia) y precisando
bolos de midazolam intravenoso para control de crisis
convulsivas durante las primeras 24 horas de ingreso. Asi
mismo, al objetivarse cifras elevadas de tension arterial,
se inicia perfusion continua de nitroprusiato, pudiendo
pasar posteriormente a tratamiento con amlodipino e
hidralazina. Tras control de la tension arterial no realiza
nuevas crisis, a pesar de no tener niveles dptimos de
antiepilépticos en rango en sangre.

2.Anteeste cuadro, ¢cudl serialasiguiente
prueba imprescindible y urgente que
realizarias?

a. Repetiria el TAC craneal para ver la evolucién de
las lesiones a las 24 horas del primero.

b. Realizarfa una puncién lumbar (PL) con
citoquimico y estudio microbiolégico que
incluya estudio de bacterias, virus y hongos y
un Electroencefalograma. Posteriormente una
Resonancia Magnética (RM).

c. Realizaria una RM urgente, el sindrome de PRES
no se puede diagnosticar s6lo con una TAC.

d. Repetiria el TAC craneal o harfa una RIM, no hay
diferencia entre hace una prueba u otra.

e. No son necesarias mds pruebas urgentes en este
momento, iniciarfa tratamiento y esperaria a ver
la evolucién.

La respuesta correcta es la b.

Previo al ingreso en UCIP ya se habia realizado
un estudio de neuroimagen con TAC craneal sin
poderse determinar de forma certera el origen de
las lesiones. La realizacién de una PL con muestra
para citoquimico nos permitiria descartar infiltracién
leucémica si no se observan células neopldsicas. Asi
mismo, permite estudio microbiolégico de liquido
cefalorraquideo. Por otro lado, la RM al ser una
prueba de imagen mads especifica permite ver lesiones
en la sustancia blanca especificas que pueden llevar al
diagnéstico definitivo.

Se realizd PL no objetivdndose células neopldsicas
en el liquido y se extrajo estudio microbioldgico. En espera
de resultados se inicid de forma empirica anfotericina B
y meropenem a dosis meningeas de forma consensuada

Figura 2. Afectacion bilateral, relativamente simétrica, de
regiones parietooccipitales bilaterales que sugieren PRES,

como primera posibilidad diagnéstica.



con infectologia pedidtrica y oncobematologia infantil.
Posteriormente, se realiza RM (Figum 2) objetivindose
una afectacion bilateral, relativamente simétrica, de
regiones  parietooccipitales  bilaterales que sugieren
sindrome de PRES, como primera posibilidad diagndstica.
Se realiza interconsulta a neuropediatria, que indica la
realizacion de electroencefalograma en el que informan
actividad ~ generalizada enlentecida 'y encefalopatia
moderada, compatibles con la sospecha diagndstica, sin
objetivarse actividad epileptiforme.

Durante las primeras 48 horas de ingreso, se objetiva
aumento progresivo e importante de transaminasas
con patron predominante de citolisis, compatible con
hepatitis aguda, con resolucion posterior. Ademds, desde
el ingreso, presenta trombopenia refractaria que precisa
trasfusiones diarias de plaquetas. A las 72 horas, en la
exploracion fisica, se objetiva hepatomegalia de 3 cm e
ictericia (hiperbilirrubinemia directa de hasta 6 mg/
dL), solicitdindose ecografia abdominal para descartar
enfermedad venooclusiva hepdtica.

3. ¢Qué hallazgo de la historia clinica
del paciente no hace sospechar una
enfermedad venooclusiva hepatica?

La hepatomegalia.

El antecedente de tratamiento con quimioterapia.
El patrén de citolisis.

El patrén de colestasis.

La trombopenia refractaria a transfusiones.
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La respuesta correcta es la c.

El sindrome de obstruccién sinusoidal hepitica
(SOS), también llamado enfermedad venooclusiva
(EVO), es una enfermedad endotelial sistémica que
generalmente se presenta dentro de los primeros 30
dias después del trasplante de células hematopoyéticas
(HCT). Aunque es menos frecuente también puede
darse en pacientes con tratamiento activo con
quimioterapia, radioterapia o inmunoterapia contra
el céncer, sobre todo en el caso de tratamientos
de tumores de alto riesgo que precisan altas dosis
de quimioterdpicos. Cursa con dolor abdominal
(fundamentalmente en cuadrante superior derecho
o epigastrio), trombocitopenia refractaria a las
transfusiones, hepatomegalia, ascitis e ictericia, y puede
progresar rdpidamente a disfuncién multiorginica
y muerte. En los casos de SOS hepitico en los que
la presentacién clinica sigue a un tratamiento de

quimioterapia, inmunoterapia o radioterapia fuera
del contexto de un TCH es mas frecuente que la
presentacion clinica sea subaguda o crénica, pudiendo
también surgir después de una insuficiencia hepatica
fulminante acompafiada de necrosis hepdtica aguda.
La evaluacién de la sospecha de SOS hepitico se
basa en los hallazgos clinicos y de laboratorio, que
se complementan con una ecografia abdominal en
la cual se objetiva ascitis, hepatomegalia, cambios
en la vesicula biliar, inversién del flujo sanguineo de
la vena porta, disminucién del tamafio de las venas
hepiticas y/o indices de resistencia de la arteria
hepatica elevados. El inicio precoz del tratamiento
(en la primera semana tras el diagnéstico) mejora el
prondstico. El tratamiento de eleccién es defibrotide,
que ha demostrado mejorar la supervivencia.

En la ecografia se descarta enfermedad venooclusiva
hepdtica y se objetivan alteraciones del parénquima
hepdtico ademds de trombosis parcial de la vena porta.
Coincidiendo en el tiempo presenta un empeoramiento
clinico abdominal consistente en ascitis refractaria
a tratamiento diurético con aumento de la presion
intrabdominal a 20 mmHg y derrame pleural bilateral que
finalmente requirid intubacion endotraqueal y conexion a
ventilacion mecdnica invasiva e inicio de noradrenalina.

4. Con la evolucién del paciente, squé
actitud considera que hay que realizar a
continuacion?

a. La ascitis refractaria es criterio de enfermedad
venooclusiva, hay que repetir la ecografia.

b. Realizar un estudio de trombofilia para descartar
la causa de la trombosis parcial de la vena porta.

c. Solicitar TAC abdominal para filiar las
alteraciones del parénquima hepitico.

d. Interconsulta a cirugia para realizar una
laparotomia por sindrome compartimental
abdominal.

e. La respuesta c y d son correctas.
La respuesta correcta es la c.

El paciente cumple criterios de sindrome
compartimental abdominal (SCA) al presentar
una presion intraabdominal (PIA) mayor o igual a
20 mmHg, aunque asocie o no, disminucién de la

presion de perfusién abdominal (PPA = PAM-PIA

menor a 60 mmHg). Ante un caso de hipertensién



Figura 3. TAC abdominopélvico: Hallazgos compatibles
con abscesos hepiticos bilobares. Zonas de alteracién

de la atenuacién en el LHI que pueden traducir infarto
parenquimatoso / dreas flemonosas. Trombosis parcial del
tronco portal y trombosis de una rama posterior de la vena
esplénica.

intraabdominal (PIA igual o mayor a 12 mmHg) o
SCA es fundamental iniciar de inmediato medidas
conservadoras para optimizar la perfusién sistémica
e instaurar medidas especificas para disminuir
la PIA. Esto consiste en sedoanalgesiar y relajar
adecuadamente al paciente, colocar una sonda
nasogdstrica y una rectal y evitar la retencién hidrica.
Posteriormente es imprescindible filiar la causa de
la HIA, siendo en nuestro caso necesario conocer la
naturaleza de las lesiones hepdticas conocidas, antes de
realizar una laparatomia exploradora. Un paso previo
a la laparatomia exploradora puede ser la colocacién
de un drenaje peritoneal que permita la evacuacién del
liquido ascitico.

Se solicita TAC abdominal (Figura 3), en el que
se objetiva trombosis parcial de la vena porta y de una
rama posterior de la vena esplénica, asi como imdgenes de
dreas de infarto y otras compatibles con abscesos hepdticos
y esplénicos. Asi mismo, en el liquido cefalorraquideo
obtenido al inicio del ingreso se informa PCR panfiingica
positiva, sin ser posible identificacion de ningin hongo,
estando cubierto con tratamiento con anfotericina B.

Con el objetivo de filiar dichas lesiones se decide
realizar puncion aspiracion con aguja fina (PAAF)
asistida por TAC'y se coloca drenaje peritoneal en el mismo
momento, para evacuar el liquido ascitico. En el material
obtenido se identifican hifas aseptadas en tincion con
calcofliior compatibles con infeccion fiingica diseminada.

5. Con estos hallazgos, ¢cuil es el
diagndstico mas probable de nuestro
paciente?

Mucormicosis diseminada.
Candidiasis diseminada.
Toxoplasmosis diseminada.
Aspergilosis diseminada.
Histoplasmosis diseminada.
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La respuesta correcta es la a.

Las hifas aseptadas son caracteristicas del
género Mucor. Estos organismos son ubicuos en la
naturaleza y se pueden encontrar en la vegetacién en
descomposicién y en el suelo. Estos hongos crecen
rapidamente y liberan una gran cantidad de esporas
que pueden transportarse por el aire. Debido a que
los agentes de la mucormicosis son comunes en
el ambiente todos los humanos tienen una amplia
exposicién a estos hongos durante las actividades
diarias, no apareciendo la enfermedad debido a que
el sistema inmune es capaz de contenerla. Por tanto,
la mucormicosis es una infeccién fingica oportunista
invasiva que normalmente afecta a pacientes
inmunocomprometidos, pudiendo encontrarse en la
fase neutropénica de pacientes con leucemia aguda
tras un ciclo de quimioterapia. Se asocia a altas tasa de
morbimortalidad. Las afecciones mds frecuentes son
la rinocerebral (sobre todo en diabéticos), cutinea y la
pulmonar siendo menos frecuente la gastrointestinal,
y excepcional la forma hepitica. La afectacién portal
por Mucor puede producir obstruccién al tracto de
salida y necrosis hepatocelular masiva simulando
enfermedad venooclusiva hepitica. La presentacion
clinica a menudo es inespecifica y los cultivos
generalmente no muestran crecimiento, lo que
dificulta el diagnéstico. El diagnéstico requiere un
alto indice de sospecha y evaluacién histopatolégica y,
cada vez mis, identificacién molecular.

6. En este momento, ;qué tratamiento
plantearias?

a. Continuar con anfotericina B intravenosa
durante 3 semanas y posteriormente pasar a un
antifingico oral hasta completar 3 meses de
tratamiento.

b. Cambio de anfotericina B a fluconazol por ser el
tratamiento de eleccidn en estos casos.



c. Asociaria posaconazol o isovuconazol intravenoso
al tratamiento con anfotericina B. Plantearia
desbridamiento quirtrgico de las lesiones si fuera
posible.

d. Cambiaria anfotericina B por isovuconazol
o posaconazol para disminuir el espectro
antifingico y disminuir los efectos adversos
asociados al tratamiento prolongado con
anfotericina B.

e. Es imprescindible la exéresis de las lesiones, por
lo que en caso de no ser posible la resecciéon de
las mismas, plantearia un trasplante hepitico.
Hasta el mismo continuaria con anfotericina B
intravenosa.

La respuesta correcta es la c.

El desbridamiento quirdrgico y las terapias
antimicSticas combinadas (anfotericina B mis
isovuconazol o posaconazol) son la piedra angular para
combatir la mucormicosis invasiva. La anfotericina B,
el posaconazol y el isavuconazol son los agentes mas
potentes in vitro. Actualmente, las recomendaciones
de tratamiento se basan en estudios retrospectivos y
en pequefos estudios prospectivos no controlados,
teniendo la terapia combinada con anfotericina B mas
isovuconazol/posoconazol un grado de recomendacién
IIB. El desbridamiento quirdrgico ha demostrado
mejorar el prondstico y los porcentajes de curacién.

Se optimizd el tratamiento antifiingico ariadiendo
isavuconazol intravenoso, una vez se identificd la PCR
panﬁingim pasitiwz, sin contar en ese momento con la
confirmacion microbioldgica. Una vez se identificd el
germen causante, Moucor indicus, se continud tratamiento
con anfotericina B e isovuconazol y se planted la
posibilidad de reseccion quirirgica. La extension de las
lesiones imposibilitaba la cirugia por lo que no se pudo
hacer abordaje quiriirgico.

Durante la evolucion de la enfermedad presenta
miiltiples complicaciones. Entre ellas, cabe destacar las
varices esofdgicas y gdstricas secundarias a hipertension
portal debido a la trombosis parcial de la vena porta,
siendo una complicacion frecuente en los casos de
mucormicosis debido al tropismo del género Mucor por
los vasos sanguineos. En este contexto presentd sangrado
digestivo que se contuvo de forma espontinea mediante
la formacion de un codgulo intraabdominal, sin presentar
hipotension arterial importante requiriendo la trasfusion
de un nico concentrado de hematies.

7. ¢Qué tratamiento indicarias en este
momento para el sangrado digestivo alto
que presenta el paciente?

a. Realizacién de una gastroscopia para ver si hay
puntos de sangrado activo.
Iniciar Propanolol y/o Somatostatina.

c. Dieta absoluta e inicio de nutricién parenteral.
Dosis de omeprazol de 40 mg/12 horas IV.
By ¢ son correctas.

e. A,by cson correctas.

La respuesta correcta es la e.

La recomendacion actual de las Guias Europeas
para el manejo de la hemorragia digestiva alta por
varices esofdgicas /o gdstricas recomiendan tres medidas:
omeprazol IV 40 mg cada 12 horas, la realizacion de una
endoscopia digestiva alta en las primeras 24 horas tras el
sangrado para valorar el control de la misma mediante
medidas fisicas y la profilaxis dual posterior del resangrado
con somatostatina/ ocredtido y beta-bloqueantes. En
este momento, en consenso con el servicio de digestivo
pedidtrico del hospital, se dejo a dieta absoluta y se doblo
la dosis de omeprazol a 40 mg cada 12 horas IV. Se realizo
una gastroscopia urgente en la que no se evidencio ningin
punto de sangrado activo en ese momento, no siendo
candidato a ligadura con banda de las varices esofdgicas.
Se inicid tratamiento con somatostatina y propanolol
para reducir el riesgo de resangrado. Se solicitd nutricion
parenteral hasta resolucion del codgulo y control clinico de
enfermedad.

Posteriormente  presenta  evolucion  favorable,
retirdndose soporte vasoactivoy pudiendo extubarse después
de 22 dias con descenso progresivo de soporte respiratorio
hasta canulas nasales. Presenta normalizacion del patron
de colestasis y estabilizacion de sangrado digestivo.
Finalmente, se va de alta a la planta de oncohematologia,
habiendo permanecido ingresado en la UCIP 37 dias.

Laevolucion posterior en la planta de oncohematologia
ha sido favorable. Continiia con tratamiento antifiingico
con anfotericina B e isovuconazol. Durante la estancia en
planta se asocid terapia con cdmara hiperbdrica.
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HIPERTENSION ARTERIAL DE DIFICIL MANEJO:
COMPLICACION POSTQUIRURGICA EN PACIENTE
PEDIATRICO CON VASCULITIS DE BASE

Autor: Daniel Alonso Losada. Tutor: José Andrés Concha Torre. Hospital Universitario Central de Asturias.

Owiedo.

Paciente mujer de 14 atios que ingresa en Unidad de
Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP) procedente de
quirdfano para control hemodindmico y monitorizacion
estrecha de las cifras de tension arterial.

Se trata de una paciente con pluripatologia de
base como consecuencia de una wvasculitis. A destacar:
miocardiopatia  dilatada, insuficiencia  cardiaca e
hipertension arterial (HTA) grave y refractaria.
Estenosis de la aorta descendente y estenosis de arterias
renales. Antecedente de dos paradas cardiorrespiratorias.
Tratamiento inmunosupresor de base, con necesidad
de bioldgicos (tocilizumab). Antecedente infeccioso de
aspergilosis pulmonar, colonizada con gérmenes productores
de metalobetalactamasa. Tuberculosis ganglionar en
tratamiento al momento del ingreso. Sospecha de dario
tubulointersticial con posible diabetes insipida nefrogénica
e hiperfiltracion compensatoria por disminucion del flujo
sanguineo renal.

La  paciente  habia  sido  programada  para
repermeabilizacion de la arteria renal izquierda. A su
llegada a la unidad respira espontineamente, saturacion
de oxigeno (Sat.02) del 97% (FiO» 50%), frecuencia
respiratoria de 20 respiraciones por minuto (rpm).
Frecuencia cardiaca 80 latidos por minuto (lpm), tension
arterial sistolica (TAS) 170 mmHg, tension arterial
diastilica (TAD) 80 mmHg con una tension arterial
media (TAM) de 125 mmHg. Diferencia marcada de
tension entre el miembro superior derecho (MSD) y el
izquierdo (MSI). Pulsos periféricos palpables, pero algo
débiles en extremidades inferiores, relleno capilar menor
de dos segundos. Glasgow 15. Fenotipo Cushing. No otros
hallazgos relevantes a la exploracion.

En los dias posteriores al ingreso en UCIR presenta
muy dificil manejo de la H'TA con necesidad de miiltiples
Sfarmacos: perfusiones continuas (PC) de nitroprusiato y
labetalol a dosis elevadas, miiltiples antihipertensivos por

sonda nasogdstrica (SNG).

Dada la situacion clinica de la paciente con mal
control de la HTA a pesar de miiltiple farmacologia, se
decide realizar una prueba de imagen para evaluar la
situacion que tuvo lugar en el quirdfano, la cual puede ser
causa de la H'IA que presenta la paciente.

. ’ . ’ >
1. ¢Qué observa en las imagenes:

(Figuras 1y 2)

a. Diseccién adrtica abdominal, asi como estenosis
de ambas arterias renales (mds significativa
en arteria renal derecha) en angio-resonancia
magnética (angioRM).

b. Diseccién aédrtica abdominal, asi como estenosis
de ambas arterias renales (mds significativa en
arteria renal izquierda) en angioRM.

c. Diseccién adrtica abdominal, asi como estenosis
de ambas arterias renales en angioRM.

d. Diseccién adrtica asi como estenosis de ambas
arterias renales (mads significativa en arteria renal
derecha) en angiotomografia computarizada
(angioTC).

e. Diseccién adrtica asi como estenosis de ambas
arterias renales (mads significativa en arteria renal

izquierda) en angioT'C.
La respuesta correcta es la a.

Se trata de una angioRM donde se puede apreciar
una diseccién de la aorta abdominal desde D9-D10
hasta tronco celiaco de 89 mm de didmetro, sin fistulas.
Ademis, se puede apreciar una marcada estenosis de
arteria renal derecha, similar también en arteria renal
izquierda, pero menos significativa.



Figuras 1y 2. Angio-resonancia magnética abdominal.

2. ¢Cree usted que se escogié la técnica
de imagen de control adecuada para el
caso que se comenta?

a. No, la técnica de imagen mds adecuada hubiese
sido realizar una angioT'C.

b. No, la técnica de imagen mis adecuada hubiese
sido realizar una T'C sin contraste.

c. No, lo mis adecuado hubiese sido realizar una
ecografia transesofigica (ETE).

d. Si, la técnica de eleccién para este caso es la
angioRIM.

e. Tanto la angioRM como el angioT'C hubiesen

sido validos.
La respuesta correcta es la d.

Si bien tanto la angioT'C como la angioRM son
técnicas adecuadas para la valoracién de una diseccién
aortica (tal y como dicta la respuesta e), existen
caracteristicas propias de la angioRM que la hacen
preferible en este caso concreto. La sensibilidad y la
especificidad de la TC para establecer el diagndstico
de diseccién aértica se sitda entre el 83 y el 94%, y sus
especificidades entre el 87 y el 100%. En el caso de la
RM, ambos valores son muy préximos al 100%.

En el caso del angioTC, una de sus limitaciones es
el uso de contraste yodado y su posible nefrotoxicidad,
por lo que debe intentar evitarse en pacientes con

patologia renal de base. Debemos recordar que la
paciente presenta una vasculitis como enfermedad de
base y asocia estenosis de ambas arterias renales (la
necesidad de repermeabilizacién de la arteria renal
izquierda habia sido el motivo por el que la paciente
habia sido programada para el quiréfano).

Por su parte, la angioRM presenta como ventaja
el uso de gadolinio u otros contrastes no nefrotéxicos,
por lo que podria ser una mejor opcién tanto en
pacientes diabéticos como con insuficiencia renal. Al
mismo tiempo, los pacientes no sufren exposicién a
radiacién, por lo que es una técnica especialmente
indicada en mujeres embarazas o en poblacién
pedidtrica.

En una situacién ideal, con pacientes estables y sin
existencia de limitacién de coste o de disponibilidad
de equipos, la angioRM representa la mejor eleccion.

En las Tablas 1 y 2 se puede observar en qué
condiciones puede ser preferible una técnica respecto
a la otra y la distinta sensibilidad y especificad de las
mismas.

En los dias posteriores la paciente empeora
clinicamente. No se consigue control de las cifras de
TA a pesar de miiltiples farmacos a dosis elevadas (PC
de nitroprusiato y labetalol ademds de amlodipino y
doxazosina por SNG). Comienza con hipoxemia a pesar
de aumento de FiO: y la funcion renal se deteriora. Se
elevan creatinina y urea, disminuye filtrado glomerular
y diuresis.



Afectacion de la aorta ascendente
Ecxtension de la diseccién
Puerta de entrada

Puntos de comunicacién

Afectacion de los troncos supraaérticos

Afectacion de las arterias coronarias
Enfermedad coronaria aterosclerética

Trombos en la luz falsa

Afectacion de la valvula adrtica
Derrame pericirdico

Funcién ventricular
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Tabla 1. Utilidad de la ecocardiografia transesofdgica (ETE), la tomografia axial computarizada (TC), la resonancia
magnética (RM) y la aortografia (AOGR) en la valoracién de diferentes aspectos diagnésticos de la diseccién adrtica.
Tomado de Ref 3. Zamorano, JL ez al. Guias de prictica clinica en enfermedades de la aorta. Rev Esp Cardiol Vol. 53,

Num. 4, Abril 2000; 531-54.

Sensibilidaad (%)
Especificidad (%) ++
Valor predictivo positivo (%)

Valor predictivo negativo (%)

* Exceptuando las formas discretas

+++ +++ +++

ETE: ecografia transesofdgica, TC: tomografia computarizada; RNM: resondncia nuclear magnética

Tabla 2. Sensibilidad y especificidad de diferentes técnicas diagnésticas en el diagndstico de la diseccién aértica Tomado
de Ref 1. Zamorano José L, Pérez de Isla L, Gonzilez R, Almeria C, Rodrigo José L. Diagnéstico por imagen en el
sindrome adrtico agudo. Rev Esp Cardiol 2003; 56(5): 498-508.

En el ecocardiograma se aprecia una dilatacion del
ventriculo izquierdo (VI) con disfuncion sistdlica leve,
insuficiencia mitral (IM) moderada, insuficiencia adrtica
leve y dilatacion de auricula izquierda. Sobre el cayado
de la aorta existe una imagen aneurismdtica de 22 mm.
con flujo enlentecido, la aorta descendente tordcica con flujo
continuo y velocidad enlentecida y la aorta abdominal con
Slujo disminuido y continuo.

Existe un deterioro de la fraccion de eyeccion y de la
fraccion de acortamiento del ventriculo izquierdo (FEVI
y FA) respecto a controles previos.

Ante esta situacion, es necesario iniciar soporte
respiratorio con wventilacion mecdnica invasiva (VMI)
y se decide reintervenir para la colocacion de un stent
autoexpandible desde arterias supradiafragmaticas hasta el
tronco celiaco. Con ello se observa una marcada mejoria del



flujo adrtico y en arteria renal izquierda. Tras la salida de
quirdfano, la paciente se mantiene en ventilacion mecdnica
invasiva durante diez dias, pudiendo posteriormente ser
extubada. Mejoria progresiva de la funcion renal en los
dias siguientes a la intervencion quiriirgica.

3. ¢Cual cree usted que pudo ser la causa
del deterioro a nivel respiratorio en esta
paciente?

a. Infeccién respiratoria de origen nosocomial.

b. Toxicidad pulmonar secundaria al contraste de
gadolinio.

c. Deterioro de la funcién cardiaca con el
consiguiente edema de pulmén agudo asociado.

d. Hipertensién  pulmonar de origen no
cardiogénico.

e. Reactivacién / reinfeccién aspergilosis pulmonar.

La respuesta correcta es la c.

En el contexto clinico de la paciente,lo més l6gico
serfa pensar que la hipoxemia se deba a una alteracién
de la relacién ventilacién/perfusion (V/Q) secundaria
a edema agudo de pulmén de origen cardiogénico.
Todo ello como consecuencia del deterioro de la
funcién cardiaca por una HTA grave mantenida.
Ademis de la clinica y fisiopatologia, hay datos de
laboratorio (proBNP), datos de la ecocardiografia y de
la radiografia de térax que apoyan esta causa.

En cuanto a la causa infecciosa, no habia datos
clinicos, analiticos o microbiolégicos que hiciesen
pensar en ello. La paciente se encontraba afebril, los
reactantes de fase aguda (RFA) no se encontraban
elevados y los cultivos de aspirado traqueal y los
hemocultivos habian resultado negativos tanto
para bacterias como para hongos. La deteccién de
galactomano asi como de beta-D-glucano también
resulté negativa.

En la literatura revisada no se ha encontrado
documentada toxicidad a nivel pulmonar por el
gadolinio.

Tras la colocacion del stent autoexpandible se
consiguid una marcada mejoria del flujo aortico y de la
arteria renal izquierda. Sin embargo, continud precisando
miiltiples farmacos para control de la TA, con cifras de TAS
de 170 mmHg y TAM de 130 mmHg. Finalmente, tras
la mejoria de la funcion cardiaca a la situacion basal de
la paciente, asi como de la funcion renal, la resolucion del

edema agudo de pulman y el ajuste de dosis y optimizacion
de los antihipertensivos se consiguid un control progresivo
de cifras de TA en rangos de 150/80 mmHg tras mds de
dos semanas de ingreso. La paciente es dada de alta de
la UCIP a planta de hospitalizacion tras conseguir la
estabilizacion de las cifras tensiones y la resolucion de la
diseccion adrtica. Continiia a seguimiento por parte de las
unidades pedidtricas de Reumatologia, Cardiologia y la
unidad de Hipertension Arterial (HTA).

4. En relacion con la situaciéon
hemodiniamica, ¢en qué situacién se
encuentrala paciente traslaintervenciéon
quirdrgica?

Normal.

Prehipertensién / tensién arterial elevada”.
Estadio 1 hipertensién.

Estadio 2 hipertension.
Crisis hipertensiva.

o0 TR

La respuesta correcta es la e.

La Crisis Hipertensiva (CH) se define como
un aumento brusco de la TA acompafiado o no
de sintomatologia clinica, que puede suponer una
importante amenaza vital y requiere un abordaje
y tratamiento precoces. No existe consenso para
establecer los puntos de corte para definirla. Algunos
autores consideran que un umbral especifico para el
riesgo de CH podria ser por encima del percentil
99 (p99) de TA, pero se recomienda generalmente
tratamiento inmediato en los siguientes casos:

* TAS y/o TAD >180 / 120 mmHg.

* TA con valor superior al 20% del limite para
clasificar la HTA en estadio 2.

* TAS o TAD 2 p99 para edad, sexo y talla.

* TAS o TAD 2 30 mmHg por encima del p95 para
su edad, sexo y talla.

En la guia més reciente de la American Academic
of Pediatrics, se considera como riesgo de aparicién de
complicaciones hipertensivas los valores de TA > 30
mmKHg por encima del p95.

En la Tabla 3 se pueden observar los valores de
referencia de los diferentes estadios de HTA.

Es importante resaltar que se debe prestar mds
atencién a los sintomas y signos de dafio en 6rganos
diana que a la cifra aislada de TA. Por otro lado, la
velocidad de instauracién de la HTA es importante. Un
paciente con HTA crénica puede estar asintomitico,



Clasificacion PA

Percentiles PA

Normal

PAS y PAD < p90

Prehipertensién/ “presion arterial elevada™ PAS o PAD entre p90 y p95, 0 PA > 120/80 mmHg incluso si < p90

Estadio 1 hipertensién

Estadio 2 hipertensién

PAS 0 PAD > p95 y < p99 + 5 mmHg

PAS 0 PAD > p99 + 5 mmHg

*Nuevo término propuesto segin la guia mds reciente de la AAP

Tabla 3. Clasificacién de la TA en edad pedidtrica (NHBPEP). Tomado de Ref 5. Castafio Rivero A, Gonzilez Calvete
L. Crisis hipertensiva. Manejo en Urgencias. Protoc Diagn Ter Pediatr. 2020; 1: 183-196. AAP: American Academic of

Pediatrics.

mientras que otro con una HTA aguda puede presentar
sintomas graves con cifras menores de TA.

Al mismo tiempo, se puede clasificar una CH en:

*Urgencia hipertensiva (UH), definiendo ésta
como una elevacién grave y generalmente aguda de la
TA cuando no se acompaiia de afectacién de 6rganos
diana ni de sintomatologia grave. En el caso que el
paciente presente un proceso agudo, el tratamiento
deberi realizarse con medicacién intravenosa, mientras
que, si presenta una patologia crénica, el descenso de
la TA deberi ser mis lento.

*Emergencia hipertensiva (EH), definiendo ésta
como un aumento brusco de TA acompafiado de
sintomatologia clinica y afectacién de 6rganos diana.
La emergencia hipertensiva requiere de tratamiento
antihipertensivo intravenoso.

5. ¢Qué tratamiento antihipertensivo de
inicio escogeria en la paciente del caso?

a. Un solo antihipertensivo oral.

b. Asociacién de dos o mds antihipertensivos
administrados de forma oral.

c. Asociaciéon de dos antihipertensivos de
administracién intravenosa (IV).

d. Comienzo por un antihipertensivo de
administracién IV y escalada / desescalada del
tratamiento en funcién de la respuesta de la TA.

e. Asociacién de antihipertensivo de administracién
IV mis otro de administracién oral de entrada.

La respuesta correcta es la d.

De forma general, para el tratamiento inicial
de la CH se elegirin firmacos de administracion
intravenosa, por su biodisponibilidad e inicio de
accién rdpido, ya que permiten ademds un ajuste
mis rdpido de la dosificacién para lograr el efecto
deseado. Posteriormente, es recomendable continuar
con una perfusién continua, comenzando con la dosis
mids baja y ajustando la velocidad de infusién segin
la respuesta de la TA. En algunos casos, en lo que
existen elevaciones menos graves de la TA o donde no
se constaten lesiones a nivel de érganos vitales (UH),
se podran usar firmacos orales o sublinguales.

El labetalol o el nicardipino podrian ser los
fairmacos de primera eleccién, siendo preferible el
labetalol en casos en los que existe taquicardia asociada.
También se utilizan, aunque con menos frecuencia,
el esmolol y el fenoldopam, que producen un efecto
hipotensor casi inmediato (este dltimo con poca
experiencia en nifios y todavia no comercializado en
Espaiia). El nitroprusiato de sodio ya no se recomienda
como agente de primera linea debido a problemas
con la toxicidad del cianuro, especialmente en nifios
con insuficiencia renal o cuando se usa por periodos
prolongados. Actualmente no deberia utilizarse a
menos que otros agentes no estén disponibles.

Los pacientes con sobrecarga de volumen suelen
requerir, ademds, diuréticos para maximizar el efecto
del tratamiento antihipertensivo, pero estos nunca
deben utilizarse como tunica terapia. Los pacientes
pedidtricos con dafio renal agudo o enfermedad renal
crénica subyacente y EH pueden requerir didlisis
ademis del tratamiento antihipertensivo, dependiendo
del grado de insuficiencia renal.



El nifedipino oral se ha utilizado a menudo
como primera opcién en Urgencias, pero su uso es
ahora cada vez mds controvertido por su potente

En la Tabla 4 se muestran los firmacos
hipotensores mds cominmente utilizados en funcién

de la etiologia de la HTA.

efecto hipotensor, por lo que debe ser utilizado con

precaucion.

Etiologia

Emergencia hipertensiva (causa desconocida):
* Sin insuficiencia cardiaca izquierda
* Con insuficiencia cardiaca izquierda
Urgencia hipertensiva de causa desconocida
Encefalopatia hipertensiva
Enfermedad renovascular (unilateral)
Enfermedad renal crénica
Nefritis aguda

Coartacién de aorta

Cirugia cardiaca

HTA neonatal (trombosis de la arteria
renal, coartacién de aorta, displasia broncopulmonar,
enfermedad renal poliquistica y trombosis de la vena renal)

HTA relacionada con obesidad

Feocromocitoma

HTA monogénica:
e Sindrome de Liddle
* Exceso aparente de MC
* Hiperaldoseronismo tratable con GC
* Sindrome de Gordon

Embarazo (preeclampsia/eclampsia)

Sobredosis de cocaina o anfetaminas

Farmacos mas cominmente utilizados

* Labetalol, nitroprusiato, nicardipino
* Nitroprusiato + furosemida

Nifedipino

Labetalol, nicardipino, nitroprusiato

IECAs, ARAII, diuréticos, vasodilatadores

IECAs*, ARAII, bloqueantes de canales del calcio, B-bloqueantes
Diuréticos de asa, vasodilatadores

B-bloqueantes (labetalol, esmolol), IECAs

Nitroglicerina, nitroprusiato, labetalol

Nicardipino

IECAs, ARAII

Tratamiento inicial con alfa-bloqueantes (fentolamina,
fenoxibenzamina, doxazosina o prazosina)

* Amiloride, triamterene

* Espironolactona, esplerenona
¢ Amiloride, triamterene, GC
* Diuréticos tiazidas

Labetalol, hidralazina, nicardipino

Fentolamina

GC: glucocorticoides

IECA: inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina; ARA-II: antagonistas de lo receptores de angiotensina II; MC: mineralocorticoides;

*El enalapril puede ser muy eficaz en estos pacientes debido al bloqueo del sistema renina-angiotensina, pero puede exacerbar la insuficiencia renal

Tabla4. Indicaciones de hipotensores en funcién de la etiologia de la HTA. Tomado de Ref 5. Castafio Rivero A, Gonzilez
Calvete L. Crisis hipertensiva. Manejo en Urgencias. Protoc Diagn Ter Pediatr. 2020; 1: 183-196.



6.

Una vez instaurado el tratamiento

de inicio, ¢cual deberia ser el objetivo

48 horas. Desescalar en la medida de lo posible a
tirmacos orales.

terapeutico? c. Reduccién lenta y progresiva de la TA durante las
primeras 12 horas con firmacos intravenosos en
a. Reduccién inmediata de la TA (m4s del 25% en PC. Posteriormente, se intentard conseguir una
las primeras 8 horas) con firmacos intravenosos reduccién gradual durante las siguientes 24-48

en PC. Posteriormente, se intentard conseguir horas.
una reduccién gradual durante las siguientes 24-  d. Reduccién lenta y progresiva de la TA durante

48 horas.

Reduccién inmediata de 1aTA (no mas del 25% en
las primeras 8 horas) con firmacos intravenosos
en PC. Posteriormente, se intentard conseguir

las primeras 24 horas con firmacos por via
oral. Podria comenzarse si fuese necesario con
tirmacos IV en perfusién continda pasadas las
primeras 24h.

una reduccién gradual durante las siguientes 24-

Dosis: 0,05-0,3 mg/kg/dosis cada 24 horas (< 6 afios pueden precisar cada 12 horas)

> 6 anos: se puede comenzar por 2,5 mg/dia cada 24 h, aumentando progresivamente hasta 5 mg/dia si no se alcanza el objetivo de
PA después de 4 semanas

Dosis méx: 0,6 mg/kg/dia

RN < 7 dias: 0,01 mg/kg/dosis cada 8-12 h

Neonatos > 7 dias: 0,05-0,1 mg/kg/dosis cada 8-24 h. Mix. 0,5 mg/kg/dosis cada 6-24 h

Lactantes: 0,15-0,3 mg/kg/dosis cada 6-24 h. Max. 6 mg/kg/dia

Ninos: 0,3-0,5 mg/kg/dosis cada 8 h. Max. 6 mg/kg/dia

Nifios mayores: 6,25-12,5 mg/dosis cada 12-24 h. Méx. 6 mg/kg/dia

Adolescentes: 12,5-25 mg/dosis cada 8-12 h. Aumentar 25 mg/semana si es preciso

Lactantes y nifios < 12 afios: 0,1-0,5 mg/kg/dosis cada 12 h

> 12 afios: 12,5 mg cada 24 h durante los dos primeros dias. Aumentar a 25 mg cada 24 h. Puede incrementarse gradualmente a
intervalos de al menos dos semanas

Dosis méx.: 25 mg/12 h

Amlodipino VO

Captopril VO

Carvedilol VO

Dosis: 5-10 pg/kg/dia cada 8-12 h. Aumentar si es necesario hasta 25 pg/kg/dia

loniehi Dosis méx.: 1,2 mg/dfa

VO

Neonatos: 0,04-0,1 mg/kg/dia cada 24 h; dosis méx. 0,27 mg/kg/dia

VO Nifos y adolescentes: 0,08 mg/kg/dosis cada 24 h. Dosis max. 5 mg (dosis > 0,58 mg/kg/dfa o > 40 mg no han sido estudiadas)

Enalapril

Esmolol Lactantes, nifios y adolescentes: dosis de carga 100-500 pg/kg en 1-4 min (emergencia hipertensiva). Posteriormente administrar en
smolo! v . .. . .
infusién continua 100-500 pg/kg/min
Neonatos: 0,1 a 0,5 mg/kg/dosis cada 6-8 h. Dosis max. 2 mg/kg/dosis cada 6 h
Nifios: 0,1 a 0,5 mg/kg/dosis cada 6-8 h. Dosis méx. 2 mg/kg/dosis
v Emergencia hipertensiva: 0,15-0,6 mg/kg/dosis cada 4 h. Dosis max. 20 mg/dosis. Puede administrarse IM
Ninos y adolescentes: 1-2 mg/kg/dia (formulaciones de liberacién inmediata cada 8-12 h; las formulaciones de liberacién sostenida
se pueden dosificar una vez al dia)
Dosis max.: 4 mg/kg/dia hasta 640 mg/dia

Hidralazina

Neonatos: 0,25-1 mg/kg/dosis cada 6-8 h. Dosis méx. 7,5 mg/kg/dia

Vo Nifos y adolescentes: 0,75-3 mg/kg/dia cada 6-12 h. Dosis max. 7 mg/kg/dia 0 200 mg/dia

Dosis: 0,2-1 mg/kg/dosis en 1-10 min. Dosis max. 40 mg/dosis
v Se puede repetir cada 10-15 minutos. Dosis méx. 300 mg
Infusién continua: 0,25-3 mg/kg/h
Labetalol
Dosis: 1-3 mg/kg/dia cada 12 h

e Dosis max.: 10-12 mg/kg/dia, hasta 1,200 mg/dia

Lactantes, nifios: 0,07-0,1 mg/kg/dosis cada 24 h; puede aumentar a intervalos > 2 semanas

Vo Dosis mix.: lactantes, 0,5 mg/kg/dia; nifios, 0,6 mg/kg/dia o 40 mg/dia

Lisinopril

<12 anos: 0,2 mg/kg/dosis cada 24 h (méx. 5 mg/dia inicialmente). Aumentar cada 3 dias, lentamente. Dosis max. 50 mg/dia
Dosis efectiva habitual (dosis de mantenimiento): 0,25-1 mg/kg/dia cada 8-24 h
>12 anosy adolescentes: 5 mg cada 24 h. Aumentar progresivamente cada 3 dias si es necesario. Se puede dividir dosis de 1 a 3 veces

al dia. Dosis max. 100 mg/dia

Minoxidil VO

Dosis efectiva habitual (dosis de mantenimiento): 10-40 mg/dia cada 8-24 horas



Dosis: 0,5-1 pg/kg/min. Aumentar segin la PA a intervalos de 15-30 min

v . . o (o
Nicardipino Dosis max: 4-5 pg/kg/min (neonatos) o 250 pg/kg/min (nifios)
VO Datos muy limitados disponibles; dosis no establecida. Entre 20-30 mg/8 h en adolescentes
Lactantes 1 mes-1 ano: 15 pg/kg/h, las 2 primeras horas. Aumentar a 15-45 pg/kg/h si es necesario
v Nifios > 12 afios (peso corporal de hasta 70 kg). Inicialmente 0,5 mg/h, aumentar tras 2 horas si precisa a 1-2 mg/h. Continuar
durante al menos
Nimodipino 5 dias (max. 14 dias)

\©) Dosis: 0,9-1,2 mg/kg/4-6 h (méx. 60 mg/dosis). Comenzar dentro de los 4 dias de la hemorragia y continuar durante 21 dias

Dosis: cipsulas de liberacion inmediata, 0.04-0,25 mg/kg/dosis cada 4-6h. Max. 10 mg/dosis

Dosis max.: 1-2 mg/kg/dia

Las cdpsulas de liberacién convencional pueden masticarse antes de tragar o bien pueden puncionarse y administrarse el liquido de su
interior (las cdpsulas de 10 mg=0,34 mL; 20 mg = 0,45 mL)

Retard: 0,25-0,5 mg/kg/dia cada 12-24 h. Max. 60 mg/dosis

Dosis méx.: 3 mg/kg/dia hasta 120 mg/dia

Nifedipino VO o SL

Dosis: 0,3-0,5 pg/kg/min. Aumentar progresivamente segin PA. Dosis habitual, de 3 a 4 pg/kg/min
Dosis miax.: 8-10 pg/kg/min
Nitroprusiato v Neonatos: 0,25-0,5 pg/kg/min, titulando la dosis cada 20 min. Dosis de mantenimiento: < 2 pg/kg/min. En crisis hipertensivas se
sédico puede aumentar hasta 8-10 pg/kg/min, durante < 10 min
Nota: dosis > 1,8 ug/kg/min se han associado con una mayor concentracién de cianuro en pacientes pedidtricos en postoperatorio de
cirugia cardiaca

Lactantes y nifios: 0,25-0,5 pg/kg/min. Titular dosis en funcién de la respuesta, incrementos de 0,5-1 pg/kg/min cadaa 15-20 min
Dosis habitual: 1-5 pg/kg/min

Dosis méx.: 10 pg/kg/min (5 pg/kg/min en neonatos)

Adolescentes: 5-10 pg/kg/min; titular cada 3-5 min segun sea necesario, a una velocidad méxima de 200 pg/kg/min

Nitroglicerina v

Prazosina VO Dos%s: 0,95—0,1 ug/kg/dia, cada 8 h. Aumentar gradualmente hasta 0,5 mg/kg/dia, cada 8 h

Dosis mix.: 20 mg/dia

Neonatos: liberacién inmediata: 0,25-0,5 mg/kg/dosis cada 8 h. Aumentar segn sea necesario, controlando la frecuencia cardiaca
Dosis habitual: 0,5-1 mg/kg/dosis cada 8 h

Dosis max.: 5 mg/kg/dia (algunos expertos han recomendado dosis de hasta 8-10 mg/kg/dia)

Nifios y adolescentes: 1-2 mg/kg/dia (formulaciones de liberacién inmediata cada 8-12 h; las formulaciones de liberacién sostenida
se pueden dosificar una vez al dia)

Dosis méx.: 4 mg/kg/dia hasta 640 mg/dia

Propranolol VO

Dosis: 1-2 mg/kg en bolo lento. Se puede repetir a los 5 min. Dosis de mantenimiento de 0,8-3,3 mg/kg/h
Duracién méx. de la infusién: 7 dias

Urapidil v

VO: via oral, IECA: inhibidor de la enzimaa convertidora de angiotensina; PA: presion arterial; IV: via intravenosa; IM: via intramuscular; ECG: electrocardiograma; HTA: hipertensién arterial;
GGT: gamma-glutamiltransferasa; SL: via sublingual

Fuentes (en linea): Uptodate “Pediatric Drug Information”, BNF for Children, Centro de informacién online de medicamentos (CIMA), Agencia Espafiola de Medicamentos y Productos Sanitarios
(AEMPS), Pediamécum y manuales pedidtricos (consultado el 31 de marzo de 2018)

Tabla 5. Dosificacion de los firmacos mds comunes para el tratamiento de las crisis hipertensivas y mecanismo de accién
comercializados en Espafa. Tomado de Ref 5. Castafio Rivero A, Gonzélez Calvete L. Crisis hipertensiva. Manejo en
Urgencias. Protoc Diagn Ter Pediatr. 2020; 1: 183-196.

e. Reduccién inmediata de la TA a cifras normales La EH requiere un inicio inmediato de la reduccién
con farmacos intravenosos en PC en las primeras  de la TA (no mas del 25% en las primeras 8 horas)
8 horas. Posteriormente desescalada a firmacos habitualmente con firmacos intravenosos en perfusién

de administracién oral. continua. Posteriormente, se intentard conseguir una
reduccién gradual durante las siguientes 24-48 horas.
La respuesta correcta es la b. En la UH se pretende conseguir un descenso

progresivo de la TA en un periodo de 24-48 horas. El
La TA debe reducirse de forma gradual y tratamiento se realiza generalmente de forma oral o
controlada. En funcién del tipo de CH, se distinguen sublingual.
las siguientes pautas:



Una vez que la TA se ha reducido a un
nivel aceptable, se debe iniciar la transicién a un
medicamento oral adecuado para el control de la
HTA crénica, intentando minimizar la probabilidad
de aparicién de efectos secundarios. El tiempo
necesario para una mayor reduccién de la TA y el
tratamiento hipotensor de mantenimiento dependera
de la existencia o no de HTA previa y de la etiologia
de la crisis.

En la Tabla 5 se detallan varios de los firmacos
orales que pueden emplearse. Algunos firmacos no
son de uso habitual en pediatria, como la prazosina

o el minoxidil, pero su uso podria estar justificado
en algunos casos de HTA grave refractaria a otras
terapias, aunque pueden producir importantes efectos
adversos.

Importante recordar que en aquellos pacientes
que presentan HTA crénica existe un mayor riesgo
de complicaciones (fundamentalmente neuroldgicas)
si se disminuye la TA de forma rdpida, debido a la
adaptacién de los mecanismos autorreguladores que
protegen al cerebro de la isquemia.

En la Figura 3 se detalla un algoritmo general de
actuacién ante una CH.

CRISIS HIPERTENSIVA

Daiio a nivel de 6rganos vitales

Emergencia Hipertensiva

Urgencia Hipertensiva

Figura 3. Algoritmo general de actuacién ante una Crisis Hipertensiva. Tomado de Ref 5. Castafio Rivero A, Gonzilez
Calvete L. Crisis hipertensiva. Manejo en Urgencias. Protoc Diagn Ter Pediatr. 2020; 1: 183-196.



7. ¢Qué vasculitis sospecha que presenta
la paciente?

a. Enfermedad de Wegener / Granulomatosis con
poliangeitis.

Enfermedad de Churg-Strauss.

Poliarteritis nodosa infantil.

Purpura de Schonlein-Henoch.

Arteritis de Takayasu.

oo T

La respuesta correcta es la e.

Se asume diagndstico de arteritis de Takayasu por
afectacion de grandes vasos (aorta y sus ramas principales:
aorta tordcica/abdominal, arterias renales y mesentérica)
detectadas mediante angioTAC y angioRM, HTA
secundaria, diferencia significativa en la presion arterial
y pulsos entre ambos miembros superiores, soplo acrtico y
aumento de reactantes de fase aguda y de otros pardmetros
inflamatorios.

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis
crénica que afecta principalmente a grandes vasos. Es

Anomalia angiogrifica (convencional, tomografia
computarizada o resonancia magnética)

Obligatorio

la tercera causa de vasculitis en nifios. Su diagnédstico
es dificil, porque en la fase aguda son sintomas muy
inespecificos (astenia, artralgias, mialgias, fiebre,
anorexia, pérdida de peso y dolor en la zona de arterias
afectadas) que pueden persistir durante meses. Con el
tiempo, se produce estenosis, dilatacién y aneurismas.
Los hallazgos clinicos mds comunes se derivan de la
isquemia de los miembros o los érganos afectos. Los
criterios de clasificacion que se utilizan en la actualidad
son los de EULAR/Pediitrica Reumatologia
International Trials Organization (PRINTO)/PReS,
publicados en 2010 (Tabla 6).

No existen biomarcadores fiables y la actividad
inflamatoria no siempre se correlaciona conla elevacién
de los reactantes de fase aguda. En cuanto a pruebas
de imagen, la angioRM o el angioT'C son las mds
atiles. La angioRM es preferible porque minimiza la
radiacién y aporta informacién sobre la pared arterial.
Entre las escalas para evaluar la actividad contamos
con PVAS (para la actividad de vasculitis en nifios) y la
ITAS-2010 (especifica de AT), con buena correlacién
entre ellas.

Presencia de anormalidades angiogréficas de aorta o sus ramas principales
y arterias pulmonares

* Aneurisma o dilatacién

* Estenosis

* Oclusién

* Engrosamiento arterial (no debido a displasia fibromuscular o causas
similares)

Ademis de 1 delos 5 siguientes:

Pulso arterial disminuido o claudicacién

Diferencia de tensién arterial

Soplos

Hipertensién arterial

Reactantes de fase aguda

Pulso arterial periférico disminuido, perdido o desigual o claudicacién
de extremidades: dolor muscular focal en extremidades inducido por la
actividad fisica

Diferencia > 10 mmHg en las cifras de tension arterial en cualquier
extremidad

Soplo audible o palpable en la aorta o alguna de sus ramas principales

Tensi6n arterial sistélica/diastélica por encima del P, para su talla

Velocidad de sedimentacién globular > 20 mm en la primera hora o
proteina C reactiva por encima del rango normal

Tabla 6. Clasificacién de la arteritis de Takayasu de la edad pedidtrica segtn la definicién de EULAR/PRINTO/PReS.

Tomado de Referencia 8.
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AIRE Y LIQUIDO EN EL ESPACIO PLEURAL DE
UN LACTANTE DE 12 MESES CON NEUMONIA

Autora: Daniela Sturla. UCIP Hospital Nirio Jesiis. Madrid.

Lactante de 12 meses con antecedente de hernia
diafragmdtica izquierda de Bochdalek de diagndstico
postnatal, intervenido a los 2 dias de vida por toracoscopia
con buena evolucion posterior. Consultd en urgencias
por cuadro de vomitos y dificultad respiratoria de 24
horas de evolucion, sin fiebre asociada. Es tratado como
un broncoespasmo moderado, ingresando en planta de
pediatria por necesidad de oxigenoterapia.

Durante su ingreso presentd fiebre y empeoramiento
respiratorio. Se solicitd analitica sanguinea que muestra
leucocitosis, neutrofilia y elevacion de reactantes de fase
aguda (PCR 14.8 mg/dly PCT 5.29 ng/ml) y radiografia
de torax donde se evidencid neumonia izquierda con
derrame y burbuja aérea probablemente localizada en
espacio pleural anterior.

Figura 1. Radiografia de térax del paciente.

1. ¢Cudl de las siguientes pruebas
complementarias realizaria a
continuacion?

a. Puncién pleural diagnéstica para valorar el tipo
de derrame.

b. Ecografia pulmonar para valorar el espesor del
derrame.

c. Tomografia axial computarizada para valorar el
espesor del derrame, ya que la ecografia no es
una buena técnica para valorar el parénquima
pulmonar.

d. Radiografia lateral de térax para conocer la
posicién anterior o posterior del derrame.

e. No es necesario realizar mds pruebas
complementarias ya que la radiografia es una
prueba muy precisa para valorar la cuantia de un
derrame.

La respuesta correcta es la b.

Figura 2. Ecografia toricica del paciente.




La ecografia toricica ofrece una modalidad
no invasiva y libre de radiacién para confirmar la
presencia de derrame pleural cuando éste se sospecha
por radiografia. Ademds, la ultrasonografia permite
estimar su cuantia y diferenciar liquido libre en el
espacio pleural de un derrame loculado. La tomografia
computarizada no es la prueba inicial de eleccién
debido a su alta radiacién. Se indica en los casos en
que se sospecha una cavitacién o absceso pulmonar ya
que proporciona una mejor definicién del parénquima.

Se realiza ecografia tordcica confirmdndose un
derrame de mdximo 3.3 cm, sin tabiques. En este contexto
ingresd en la unidad de cuidados intensivos pedidtricos
(UCIP) y se inicio soporte con oxigenoterapia de alto
Slujo (mdximo de 15 litros y FiO2 30%). A la exploracion
[fisica destacaba taquicardia con tension arterial en rango,
polipnea con tiraje subcostal e hipoventilacion izquierda
generalizada.

2. ¢Qué medida es la mas adecuada a
continuacién?

a. Inicio de tratamiento antibidtico, sin otras
medidas.

b. Inicio de tratamiento antibiético y puncién
pleural diagnéstica.

c. Colocacién de tubo de drenaje pleural, sin otras
medidas.

d. Inicio de tratamiento antibidtico y colocacién de
tubo de drenaje.

e. Manejo expectante.

La respuesta correcta es la d.

Es 16gico que ante la sospecha de neumonia
con derrame pleural y elevacién de reactantes de fase
aguda sea necesario iniciar tratamiento antibidtico.
En pediatria las indicaciones de colocacién de tubo de
drenaje pleural son la presencia de un derrame pleural
de gran tamafio (mayor a 1.8-2 centimetros de espesor
méximo), compromiso de la funcién respiratoria,
evidencia de loculacién o de empiema y ausencia
de mejoria después de 48-72 horas de tratamiento
antibiético.

Ante la sospecha de hidroneumotdrax (sin haber
podido descartar la presencia de un absceso pulmonar) se
inicia tratamiento con cefotaxima y clindamicina y, dado
espesor de 3.3 cm con compromiso respiratorio, se colocd tubo

de drenaje pleural. Se obtiene liquido serohemdtico con la
siguiente citoquimica: hematies 36.000/mm3, leucocitos
24.600/mm3, polimorfonucleares 91%, mononucleares
9%, pH 7.3, glucosa 102 mg/dL, proteinas 2.43 gr/dL,
ADA 37 U/L, LDH 1254 U/L, antigeno de neumococo y
test rapido de estreptococo en liquido negativos. De forma
concomitante se extrajo analitica sanguinea con LDH

302 U/L, glucosa 99 mg/dL, proteinas totales 5.5 gr/dL.

3. ¢Como se clasificaria el derrame
pleural?

Es un exudado.

Es un exudado, con caracteristicas de empiema.
Es un trasudado.

Es un trasudado, con caracteristicas de empiema.
Ninguna de las anteriores.

o0 TP

La respuesta correcta es la a.

Los criterios més extendidos para diferenciar entre
trasudado y exudado son los de Light que permiten
identificar un derrame como exudado si cumple al
menos alguno de estos tres criterios: a) proteinas en
liquido pleural/proteinas en sangre > 0,5; b) LDH
en liquido pleural/LDH en sangre > 0,6; ¢) LDH en
liquido pleural superior a dos tercios de los valores
maximos considerados normales. Las caracteristicas
sugerentes de empiema son aspecto purulento, pH <7,

glucosa <40 mg/dL y LDH >1000 U/L.

A las 48 horas persistia febril, con dificultad
respiratoria  importante 'y desarrolld  inestabilidad
hemodindmica que precisé inicio de noradrenalina.
Asociaba empeoramiento analitico (PCR 20.4 mg/dL y
PCT 29.8 ng/mL), a pesar de que el débito por el drenaje
era escaso y de contenido serobemdtico (no purulento) y de
que todas las pruebas microbioldgicas del liquido resultaban
negativas. Se realizaron controles con radiologia simple
y ecografia tordcica con persistencia del derrame y de la
burbuja aérea superpuesta.

. volucid drpi :qué
4. Ante evolucion térpida, squé
podriamos hacer?

a. Cambiar el tratamiento antibiético por

meropenem y clindamicina.
b. Agregar al tratamiento antibiético vancomicina
para mejorar cobertura de gram positivos.



c. Agregar al tratamiento antibidtico vancomicina
para mejorar cobertura de gram positivos y
realizar tomografia computarizada para descartar
complicacién o diagnéstico alternativo.

d. Realizar tomografia computarizada  para
descartar complicacién o diagnéstico alternativo
sin realizar cambios en el tratamiento.

e. Ninguna de las anteriores, ya que es la evolucién
esperable.

La respuesta correcta es la c.

Ante una mala evolucién con hallazgos
sugerentes de sepsis e inestabilidad hemodindmica,
es importante ampliar el tratamiento antibiético
para agregar cobertura a los agentes que no
estuvieran suficientemente cubiertos. La tomografia
computarizada es de valor cuando se plantean dudas
en el diagndstico o se sospecha la existencia de una
anomalia subyacente asociada o causante del derrame.
Puede ayudar a diferenciar el empiema pleural de un
absceso pulmonar y también puede determinar la
necesidad de intervencién quirdrgica, asi como ayudar
a su planificacién en caso necesario.

En este contexto se ariadid vancomicina y se solicito
TC tordcico informado como: ‘gran cavidad situada
en region posterior e inferior de hemitirax izquierdo,
redondeada, de aproximadamente 7 cm de didmetro, con
nivel hidroaéreo en su interior. Presenta captacion de la
pared. Esta imagen se continua con la cavidad abdominal
a través de un pequerio defecto en el hemidiafragma
izquierdo de aproximadamente 1,5 cm de didmetro y
sugiere recurrencia de su hernia de Bochdalek con paso
del fundus gdstrico hacia la cavidad tordcica. Moderado
derrame pleural izquierdo de aproximadamente 1,15 cm
de grosor. Catéter de drenaje pleural izquierdo”. Estos
hallazgos son interpretados como una recidiva de hernia
diafragmadtica con datos de estrangulacion.

La hernia diafragmdtica congénita es un defecto
del desarrollo del diafragma que permite a las visceras
abdominales herniarse hacia la cavidad toricica,
comprimiendo el pulmén e impidiendo un correcto
desarrollo pulmonar. Esto resulta en hipoplasia
pulmonar e hipertensién pulmonar. De manera
postnatal se manifiesta como distrés respiratorio
de grado variable en las primeras horas de vida. El
diagnéstico se establece en la mayoria de los casos de

Figura 3. Imagenes del TC toracico del paciente.




manera prenatal mediante ecografia. En el periodo
perinatal su manejo se basa en la estabilizacién de las
tunciones pulmonar y cardiovascular y la correccién
quirdrgica, que puede hacerse mediante sutura del
defecto o con parche.

5. ¢Cuidles son las complicaciones a
largo plazo de la hernia diafragmatica
congénita?

Enfermedad pulmonar crénica.
Recurrencia de la hernia.

Infeccién crénica del parche.
Enfermedad por reflujo gastroesofagico.
Todas las anteriores.

a0 TP

La respuesta correcta es la e.

Dentro delas complicaciones tardias se encuentran
la enfermedad pulmonar crénica (especialmente
los pacientes que precisaron soporte en ECMO), la
infeccién crénica del parche en caso de haber realizado
dicho tipo de intervencién, deformidades de la pared
tordcica, reflujo gastroesofdgico, obstruccién intestinal,
fallo de medro, alteraciones del neurodesarrollo
y recidiva de la hernia. La tasa de recurrencia
reportada varia entre un 2 a un 13% y usualmente
se diagnostica mediante una imagen realizada por
sintomas respiratorios o gastrointestinales. El riesgo
de recurrencia es mayor en defectos grandes.

6. Ante el diagnéstico de hernia con datos
de estrangulacidén ¢cudl es el manejo mas
correcto?

a. Cirugia urgente.
Cirugia diferida.

c. Se puede realizar tanto un manejo conservador
como quirdrgico, sin diferencias en resultados.

d. Manejo conservador.

e. Replantear el diagnéstico dado que las hernias
diafragmaticas no se estrangulan.

La respuesta correcta es la a.
Ante el diagnéstico de hernia estrangulada estd

indicado realizar una cirugia urgente, dado el riesgo
de isquemia intestinal con necrosis.

El paciente se intervino de forma urgente mediante
laparotomia, realizdndose gastrectomia parcial por necrosis
de fundus y curvatura mayor. Tras la cirugia se cambid el
tratamiento antibiotico a meropenem y vancomicina que
se mantuvo durante 7 dias.

Presento mejoria progresiva, tanto clinica como
analitica, permitiendo la retirada del soporte respiratorio
y vasoactivo, inicidndose tolerancia oral sin incidencias.
Es dado de alta a los 10 dias de ingreso.

Conclusion

El derrame pleural es una complicacién frecuente
de las neumonias en la edad pedidtrica. La ecografia
es una técnica util para cuantificar y establecer las
caracteristicas del derrame. Sin embargo, en algunos
casos es necesario realizar otras pruebas, como la
TC toricica, para definir de manera mds precisa
las caracteristicas del parénquima subyacente,
especialmente cuando se sospecha una complicacion,
por ejemplo, un absceso. En pacientes con
patologia pulmonar aguda y antecedentes de hernia
diafragmatica es importante plantear la posibilidad de
una complicacién de ésta, como una recidiva. A nivel
radiolégico puede ser dificil de distinguir de otras
patologias mds frecuentes, siendo necesario un alto
indice de sospecha para su diagnéstico.
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SINDROME HEMOLITICO UREMICO ATIPICO
CON AFECTACION MULTISISTEMICA
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Nisio de 7 atios, trasladado desde Hospital Comarcal,
donde consulta por cuadro febril asociado a abdominalgia,
vomitos cuantiosos en posos de café y deposiciones liquidas
de 4 dias de evolucion. En las iltimas 24 horas, presenta
empeoramiento clinico junto con rectorragia, motivo por el
que se decide inicio de antibioterapia empirica intravenosa
con cefotaxima y traslado a Hospital de Referencia.

Sin antecedentes personales ni familiares de interés.
No alergias medicamentosas conocidas. Correctamente
vacunado segin calendario vacunal actual (incluido
meningococo B y tetravalente de meningococo C).

Constantes al ingreso: FC 120 lpm, FR 50 rpm,
TA 123/95 mmHyg, saturacion de oxigeno 98% sin
oxigenoterapia suplementaria. Exploracion fisica: Peso 27
kg. Aceptable estado general con palidez cutdnea, mucosas
secas y signos de deshidratacion leve. No exantemas ni
petequias. No signos de dificultad respiratoria. Auscultacion
cardiorrespiratoria normal. Abdomen blando y depresible
con dolor a la palpacion en fosa iliaca derecha con signo de
Blumberg dudoso.

Pruebas complementarias: Analitica sanguinea:
hemaoglobina 17 g¢/dL, plaquetas 201.000, leucocitos
13.090, neutrdfilos 8.810 /mm3. Biogquimica: normal.
PCR: 16,4 mg/L. Antigeno viral en heces: positivo a
Norovirus. Ecografia abdominal: engrosamiento mural
compatible con pancolitis, descartando apendicitis.

Se decide ingreso en Planta de Hospitalizacion
de Pediatria General, presentando empeoramiento del
estado general con dificultad respiratoria y abdomen
distendido, poco depresible y doloroso a la palpacion de
forma generalizada, asi como aumento en el nimero de
deposiciones y disminucion progresiva de la diuresis. Se
realiza TAC abdominal con ascitis leve, liquido libre
intraabdominal y engrosamiento mural compatible con
pancolitis severa, sin identificarse perforacion intestinal.
Dada la situacion clinica, se decide ingreso en Unidad
de Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP) y se asocia
metronidazol al tratamiento previo.

Analitica  sanguinea: hemoglobina 11,2  g/dL,
hematocrito 33%, plaquetas 48.000, leucocitos 24.270,

neutrdfilos 16.840 /mm3. Bioquimica: glucosa 85 mg/dL,
urea 105 mg/dL, creatinina 3,4 mg/dL, iones normales,
albimina 2,7 g/dL, proteinas 3,7 g/dL, LDH 2.558
U/L. PCR 91,2 mg/dL. Coagulacion: normal.

1. Ante la situacién clinica actual, ;cual
es la actitud terapéutica mas adecuada?

a. Fluidoterapia y albimina 20% intravenosa.

b. Fluidoterapia, albumina 20% y furosemida
intravenosa.

c. Restriccién hidrica y furosemida intravenosa.
Fluidoterapia y furosemida intravenosa.

e. Ninguna respuesta es correcta.

La respuesta correcta es la b.

En el contexto del cuadro de gastroenteritis aguda,
la analitica sanguinea sugiere datos de dafio renal
agudo secundario a deplecién hidrosalina y/o tercer
espacio. Por este motivo, en este paciente estarian
indicadas la expansién de volumen con fluidoterapia
intravenosa calculando el grado de deshidratacién, asi
como la administracién de albtimina al 20% dados los
datos de hipoalbuminemia para aumento de presién
oncética por sospecha de tercer espacio, junto con
furosemida intravenosa para forzar diuresis en un
paciente con oliguria. La restriccion hidrica podria
ser una opcién posible si se sospecha un dafio renal
agudo parenquimatoso en un paciente en anuria con
signos de sobrecarga de volumen.

A su ingreso en UCIB presenta regular estado
general con taquicardia, taquipnea mantenida que precisa
oxigenoterapia en gafas nasales para mantenimiento de
saturaciones adecuadas y signos de deshidratacion leve con
sequedad de mucosas. Se administra carga de volumen a
10 ml/kg, albiimina intravenosa al 20% y se mantiene
sueroterapia intravenosa de mantenimiento a necesidades



basales junto a una deshidratacion calculada del 5%. Tras
varias horas de ingreso y tras sondaje vesical, persiste
oliguria, por lo que se inicia tratamiento con furosemida
intravenosa.

En controles analiticos seriados se observa
disminucion progresiva de plaquetas y hemoglobina junto
con aumento de LDH, disminucion de haptoglobina,
persistencia de fallo renal agudo a pesar de reposicion de
liquidos y coagulacion normal, excepto fibrindgeno de 649
mg/dL. Para ampliar el estudio, se solicita frotis de sangre
periférica con presencia de 4.5% de esquistocitos y se solicita
test de Coombs directo con resultado negativo.

2. ¢Cuil es la sospecha diagnéstica?

a. Anemia nefrogénica.

b. Microangiopatia trombética (MAT).

c. Puarpura trombocitopénica idiopatica (PTT).
d. Anemia hemolitica autoinmune.

e. Coagulacién intravascular diseminada (CID).

La respuesta correcta es la b.

La anemia nefrogénica quedaria desestimada
al ser una anemia causada por una enfermedad renal
crénica y que, en el caso de este paciente, el fallo renal
se presenté de forma aguda. Ademis, esta patologia

no cursa con trombopenia ni datos de hemdlisis
intravascular. La  parpura trombocitopénica
idiopatica es el trastorno autoinmunitario mds
frecuente en nifios, caracterizado por aparicién brusca
de purpura mucocutinea secundaria a trombopenia,
sin otras alteraciones analiticas ni afectacién de otros
6rganos. La anemia hemolitica autoinmune quedaria
descartada ya que, a pesar de presentar datos de
anemia hemolitica, ésta no seria de causa autoinmune
al poseer un test de Coombs directo con resultado
negativo y al no caracterizarse esta enfermedad por
asociar afectacion renal y trombopenia, como en el caso
presente. La coagulacién intravascular diseminada
es un proceso resultante de la activacién y estimulacién
excesiva del sistema de la coagulacién, ocasionando
microangiopatia trombética por depésito de fibrina
en la microcirculacién y fibrindlisis secundaria. Se
caracteriza clinicamente por hemorragia y/o trombosis
y analiticamente por presencia de trombopenia,
esquistocitos en sangre periférica y afectacién grave
de la coagulacién con aumento de los tiempos de
coagulacién, disminucién del fibrinégeno, aumento
del dimero-D y productos de degradacién de fibrina
(PDF), no presentes en este caso.

La sospecha clinica corresponderia a una
microangiopatia trombética (MAT), definida
por lesiones histolégicas de arteriolas y capilares

Microangiopatias trombdticas primarias

Entidad

Fisiopatologia

SUH asociado a infeccién

Escherichia coli cepa 0157:H7 y otras cepas no 0157:H7, Shigella dysenteriae tipo 1

Staphylococus pneumoniae (neuraminidiasa)

SUHa

Alteraciones genéticas del complemento: mutaciones en FHC, PCM, FIC, THBD, FBCC y C3

Alteraciones inmuninarias del complemento: anticuerpos anti-FHC

PTT idiopética

Alteraciones inmunitarias de ADAMTS13 (actividad < 5-10%) con anticuerpos inhibidores

PTT congénita (sindrome de Upshaw-Schulman) Alteraciones genéticas de ADAMTS13 (actividad < 5-10%) sin la presencia de anticuerpos inhibidores

Microangiopatias trombdticas secundarias

Tipo de desencadenante:

Quinina, mitomicina C, gemcitabina, cisplatino, interferd, inhibidores de VEGF y tirosin cinasa,

Farmacos

anticonceptivos orales
Conectivopatias
Gestacién HELLP, preeclampsia
Otras

ticlopidina, clopidogrel, inhibidores de la calcineurina (ciclosporina, tacronimus), sirolimus, valaciclovir,

LES; sindrome antifosfolipido; esclerodermia

Infeccién por VIH; glomerulopatias; hipertension arterial maligna; HIN1 (influenza A); neoplasias;
aciduria metilmalénica con homocistinuria; TPH, TOS

Tabla 1. Clasificacién de las microangiopatias trombéticas. Guia diagéstica y terapeutica de las microangiopatias trom-
béticas del Grupo Espafiol de Aféresis. Med Clin (Barc). 2015;144(7):331.e1-331.e13.



con inflamacién de la pared vascular y presencia de
trombos plaquetarios que ocluyen las luces vasculares.
Se caracteriza por la triada: anemia hemolitica
microangiopdtica (hemolisis intravascular),
trombopenia y afectacién de érganos diana, siendo
el rifén el 6rgano mds frecuentemente afectado. Las
MAT se pueden clasificar en primarias y secundarias,
existiendo dentro de las primarias dos entidades
clinicas de causa y base fisiopatoldgica diferentes:
purpura trombética trombocitopénica (PTT) vy
sindrome hemolitico urémico (SHU) (Tabla 1).

A las 48 horas de su ingreso en UCIB presenta
deterioro clinico con mayor ftaquicardia, hipertension
arterial (135/75 mmHg) y empeoramiento a nivel
respiratorio con aumento de taquipnea, tiraje universal
moderado e hipoventilacion bibasal en auscultacion
respiratoria. Se solicita ecografia y radiografia de torax,
objetivindose derrame pleural bilateral importante. A
nivel neuroldgico, estado confusional agudo con agitacion,
por lo que se solicita TAC craneal, sin hallazgos patologicos.
Desde el punto de vista infeccioso, presenta picos febriles
aislados con reactantes de fase aguda en ascenso con PCR
mdxima 130 mg/dL. Se modifica antibioterapia empirica
intravenosa a meropenem y linezolid tras evidenciar en
radiografia de torax infiltrado alveolar en lobulo superior
derecho. Hemocultivos seriados negativos con aparicion
de Candida albicans en broncoaspirado, asocidndose
anfotericina B liposomal al tratamiento.

3. Dado el empeoramiento clinico, ¢cual
seria el siguiente paso a llevar a cabo?

a. Toracocentesis  diagnéstico-terapéutica
colocacién de tubo de drenaje pleural.

b. Intubacién orotraqueal con conexién a ventilacién
mecdnica convencional.

c. Canalizacién de via venosa central.
Las respuestas a, b y ¢ son correctas.

e. Ninguna respuesta es correcta.

con

La respuesta correcta es la d.

En esta situacién, dados los datos clinicos y
las pruebas de imagen referidas anteriormente,
estarfa indicada la realizacién de toracocentesis
diagnéstico-terapéutica con colocaciéon de tubo de
drenaje pleural y canalizacién de via venosa central
por empeoramiento clinico progresivo. La intubacion
orotraqueal con conexién a ventilacién mecanica

convencional resultaria conveniente realizarla ante
el estado confusional agudo que presenta el paciente
y el deterioro respiratorio progresivo con mayores
requerimientos de FiOz.

Se procede a la realizacion de toracocentesis
diagndstico-terapéutica bilateral con extraccion de liquido
serohemdtico de caracteristicas bioquimicas de trasudado,
Junto con colocacion de tubo drenaje pleural y posterior
canalizacion de via central femoral. En control radioldgico,
mejoria del derrame. Ante la situacion clinica del paciente,
con alteracion del estado neuroldgico y deterioro respiratorio
progresivo, se procede a intubacion orotraqueal y conexion
a wventilacion mecdnica convencional en modalidad
asistida/controlada (Figura 1). A nivel hemodindmico
se mantiene estable, sin precisar drogas vasoactivas, con
tendencia a la taquicardia e hipertension arterial con
ldcticos seriados normales.

Figura 1. Derrame pleural bilateral con tubo de drenaje
pleural derecho e intubacién orotraqueal.

Paralelamente presenta evolucion torpida a nivel
digestivo (Figuras 2 y 3), presentando episodios de ileo
paralitico con aumento progresivo del dolor y distension
abdominal, sin respuesta a medidas conservadoras.
Se realiza laparoscopia exploradora donde se objetiva
perforacion de sigma que precisa reseccion y anastomosis
término-terminal. De forma transitoria, requiere
tratamiento con insulina subcutdnea por cifras de
glucemia hasta 350 mg/L, sugiriendo dario de MAT a

nivel pancredtico.



Figura 2. Marcado engrosamiento mural de marco célico
con realce disminuido de la pared sugerente de pancolitis.

Figura 3. Liquido libre peritoneal interasas.

A nivel renal presenta deterioro progresivo de
la funcion renal con creatinina de hasta 4.07 mg/
dL, urea de 124 mg/dL y acidosis metabilica sin otras
alteraciones electroliticas destacables. A las 48 horas
de evolucion, persiste anuria a pesar de perfusion de
diuréticos intravenosos y otras medidas ya mencionadas
previamente. A la exploracion presenta edemas maleolares
y mayor distension abdominal con presencia de liquido
libre peritoneal en mayor cuantia que con respecto a
controles ecogrdficos previos.

4. Ante el dafio renal agudo anurico, ;qué
técnica es la mas apropiada?

Diilisis peritoneal.

Hemodiilisis intermitente.
Plasmaféresis.

Hemodiafiltracién veno-venosa continua.
Diuréticos intravenosos.

o0 TP

La respuesta correcta es la d.

De las opciones planteadas, continuar tratamiento
unicamente con diuréticos intravenosos no parece la
opcién mds adecuada, dado el fracaso de éste ante la
persistencia de anuria tras su instauracién. La dialisis
peritoneal seria la primera opcién a plantear, al ser
la técnica de eleccién en nifios con fallo renal agudo
oligoandrico, sin embargo, quedaria descartada en
este paciente por la afectacién abdominal severa con
perforacién de sigma. La plasmaféresis es considerada
en la actualidad un tratamiento de segunda linea en
las MAT y queda limitada a indicaciones concretas.
Esta técnica consiste en el reemplazo plasmitico
cuya finalidad es eliminar o remover particulas de
gran peso molecular, patégenos o disminuir la tasa de
inmunocomplejos circulantes u otros componentes
en el plasma que intervienen en la respuesta inmune
patoldgica, por lo tanto, no resultaria adecuada para el
tratamiento de la hipervolemia con insuficiencia renal
aguda que se presentaba en este caso. La hemodialisis
intermitente es util para el tratamiento de la
enfermedad renal crénica, asi como parala enfermedad
renal aguda en pacientes hemodinimicamente
estables. No obstante es una técnica que no estd
disponible en todos los centros hospitalarios por
lo que no seria una opcién adecuada. De entre las
técnicas de depuracién extrarrenal, la mas adecuada
seria la hemodiafiltracién veno-venosa continua, ya
que ésta proporciona un aclaramiento de liquidos y
solutos de forma continua tanto por mecanismos de
conveccién como de difusién con mejor tolerancia
hemodindmica.

Dada la sospecha diagnistica inicial de MAT, se
amplia estudio para orientar etiologia solicitdndose:
actividad enzima ADAMTSI13, toxina Shiga en
heces, coprocultivo, niveles de complemento, estudio
inmunoldgico (anticuerpos antinucleares, anti-ADN,
anticuerpos  anticitoplasma  de  neutrdfilos, anti-
SCL70, anticentromero, anticuerpos anticardiolipina,
anticoagulante hipico) y serologias. En todas las pruebas



realizadas el resultado fue negativo excepto el C3 con
niveles disminuidos en sangre (60 mg/dL,).

5. Dentro de las MAT, ¢en qué entidad

estariamos pensando?

Purpura trombética trombocitopénica.
Sindrome hemolitico urémico tipico.

MAT secundaria a lupus eritematoso sistémico.
MAT secundaria a neoplasia.

Sindrome hemolitico urémico atipico.

o pp TP

La opcion correcta es la e.

El lupus eritematoso sistémico (LES) es
una enfermedad inflamatoria crénica de caricter
autoinmune caracterizada por afectacién de multiples
6rganos y sistemas y por la presencia de anticuerpos
antinucleares (ANA) en sangre. Por lo tanto, la
MAT secundaria a lupus eritematoso sistémico seria
incorrecta ya que el paciente no cumple criterios de
LES con estudio inmunolégico negativo. Asi mismo,
la opcién de MAT secundaria a neoplasia no serfa
correcta al no identificarse neoplasias en el estudio
diagnéstico. La actividad normal de la enzima
ADAMTS13 descartaria la opcién de puarpura
trombética trombocitopénica (PTT) ya que es una
enfermedad rara producida un déficit o disfuncién
de una proteina denominada A Disintegrin and
Metalloproteinase with Thrombospondin type 1 motif,
member 13 (ADAMTS13), responsable de la escisién
del factor von Willebrand (FvW). Se caracteriza
por anemia hemolitica no inmune, trombopenia
y afectacién neurolégica. E1 SHU es una entidad
clinica definida por la triada: anemia hemolitica no
inmune, trombopenia e insuficiencia renal aguda y
se caracteriza por una MAT sistémica que afecta
principalmente a los vasos intrarrenales. La mayoria
de los casos son causados por infecciones entéricas por
Escherichia coli productora de toxina Shiga (STEC)
u otros gérmenes productores de verotoxina (VTEC),
siendo éstos denominados como SHU tipico o
STEC (VTEC)-SHU. En un 10% de los casos, el
SHU puede estar causado por una desregulacién
de la via alternativa del sistema del complemento,
denomindndose como SHU atipico (SHUa). En
este paciente, se solicité coprocultivo y toxina Shiga
en heces, ambos con resultado negativo, asi como
disminucién del complemento concretamente de C3,
reforzando la sospecha diagnéstica de SHU atipico.

Ante los resultados negativos de los estudios
complementarios y la sospecha diagndstica de SHU atipico
(por disrupcion  del complemento), se solicita estudio
genético, con resultado posterior sin alteraciones, y se inicia
tratamiento especifico.

6. ¢El tratamiento médico mas indicado
en este paciente seria?

Bolos de metilprednisolona intravenosa.
Adalimumab subcutineo.

Eculizumab intravenoso.
Ciclofosfamida intravenosa.

Ninguno tratamiento es correcto.

o0 TP

La respuesta correcta es la c.

Ante el diagnéstico clinico de SHU atipico en este
paciente, el tratamiento de eleccién es el eculizumab
intravenoso. Es un anticuerpo monoclonal IgG
humanizado recombinante que inhibe la activacién del
complemento mediante su unién a la proteina C5 del
complemento. En la actualidad, la mayoria de las gufas
recomiendan que, en los pacientes pedidtricos, una vez
descartado el SHU asociado a toxina Shiga, se inicie
el tratamiento con eculizumab tan pronto como sea
posible. Este hecho se debe a que tanto el diagnéstico
como el inicio precoz del tratamiento disminuyen
considerablemente la morbimortalidad asociada a esta
enfermedad. El adalimumab forma parte del grupo
de anticuerpos monoclonales, sin embargo, su uso estd
indicado en otras patologias autoinmunes tales como
artritis idiopdtica juvenil, enfermedad de Crohn, colitis
ulcerosa y psoriasis, entre otras. La ciclofosfamida
tampoco seria de eleccién en el tratamiento del SHU
atipico, sin embargo, si se utiliza en el tratamiento
de otras enfermedades autoinmunes como el lupus
eritematoso sistémico asi como en el tratamiento de
leucemias, linfomas y otras neoplasias. Y por tltimo en
el caso del SHU atipico no estd indicado el tratamiento
con bolos de metilprednisolona intravenosos.

Tras inicio de tratamiento con eculizumabd, evolucion
positiva con disminucion progresiva de pardmetros de
hemdlisis y normalizacion posterior tanto de plaquetas
como hemoglobina, asi como mejoria de la funcion renal,
reiniciando diuresis que permite suspender técnicas de
depuracion extrarrenal, siendo trasladado a planta de
hospitalizacion con mejoria clinica progresiva.



Como conclusiones, dada la gravedad de las

MAT es importante establecer el diagnéstico precoz
permitiendo asi el inicio inmediato de medidas de
soporte. En el caso del SHU atipico es fundamental
comenzar tratamiento con eculizumab ante la
sospecha clinica ya que mejora el pronédstico de la
enfermedad renal.

Bibliografia

1.

Atypical aHUS: state of the art. Nester CM, Barbour
T et al. Mol inmmunol. 2015 sep.; 67(1):31-42.
David Kavanagh, Tim H. Goodship, Anna Richards.
Sindrome hemolitico urémico atipico. El Instituto
de Medicina Genética, Universidad de Newcastle,
Newecastle upon Tyne, Reino Unido. 2013.

Enric Contreras, Javier de la Rubia, Julio del Rio-
Garma, Maribel Diaz-Ricart, Jose Maria, Garcia gala,
Miguel Lozano. Guia diagéstica y terapettica de las
microangiopatias trombéticas del Grupo Espaiiol de
Aféresis. Med Clin (Barc). 2015;144(7):331.e1-331.
el3.

Fakhouri F, Zuber ], Frémeaux-Bacchi V| Loirat C.
Haemolytic uraemic syndrome. Lancet 2017; 390:
681-696.

Josep M. Campistol, Manuel Arias, Gema Ariceta,
Miguel Blasco, Laura Espinosa, Mario Espinosa.
Actualizacién en sindrome hemolitico urémico atipico:
diagnéstico y tratamiento. Documento de consenso.
Sociedad espafiola de nefrologia 2015;35(5):421-447.
Le Clech A, Simon-Tillaux N, Provot F ez al. Atypical
and secondary hemolytic uremic syndromes have a
distinct presentation and no common genetic risk
factors. Kidney Int. 2019; 95: 1443-1452).

Natalia Henao-Piedrahita. Primary thrombotic
microangiopathies. Revista hematol Méx. 2021; 22
(1): 18-29.

Praga M, Rodriguez de Cérdoba S. Secondary atypical
hemolytic uremic syndromes in the era of complement
blockade. Kidney Int. 2019; 95:1298-1300.

Teresa Cavero, Manuel Praga Terente. Sindrome
hemolitico urémico. Servicio de nerologia. Hospital
12 de octubre. Madrid. 2021.




UNA MASA ABDOMINAL EN PEDIATRIA, 6COMO

LA MANEJAMOS?

Autor: Javier Alfonso Vaquero. Tutor: Vianor Pablo Silvero Enrigquez. Hospital Materno Infantil de Badajoz.

Nisia de 5 arios sin antecedentes de interés acude a su
hospital de referencia por dolor abdominal periumbilical
y de ambas fosas iliacas de aproximadamente una
semana de evolucion. Intensidad variable, con frecuentes
exacerbaciones, sobre todo tras la ingesta, actualmente
limitada a liquidos. Astenia generalizada de unas semanas
de evolucion y molestias imprecisas en miembros inferiores.
Afebril. No ha presentado pérdida de peso significativa en
las iltimas semanas. Refiere empeoramiento progresivo del
dolor, acompariado de distension abdominal y decaimiento
en las iltimas horas.

Se realiza una ecografia en la que destaca, entre otros
hallazgos, la existencia de una masa en pelvis de unos 5,8
x 5 x 7 cm por lo que se decide derivacion a hospital de
tercer nivel.

A su llegada presenta constantes normales y en
la exploracion fisica destaca un abdomen distendido,
en el que se palpa una masa de consistencia dura en
region hipogdstrica y fosa iliaca izquierda. Molestias
generalizadas a la palpacion abdominal.

1. ¢Cual de las siguientes actuaciones
llevaria a cabo a continuaciéon?

a. Realizacién de nueva prueba de imagen (TC o
RM) para definir mejor los hallazgos.

b. Extraccién de analitica completa, incluyendo
marcadores tumorales.

c. Contactaria con cirugia pedidtrica para
intervencién quirtrgica urgente, ya que la
paciente presenta datos de obstruccién intestinal.

d. Son correctas a y b.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la d.

Actualmente la paciente se encuentra estable,
por lo que nuestras actuaciones deben dirigirse a

completar el diagnéstico de los hallazgos ecograficos.
En esta paciente se debe realizar una nueva prueba de
imagen que ayude a caracterizar la masa descrita en
la ecografia de abdomen, asi como realizar un estudio
de cuerpo entero para descartar la existencia de otras
lesiones, adenopatias o afectaciones a otros niveles,
esta prueba de imagen puede ser una TC o una RM
urgente. Otra de las actuaciones que debemos realizar
es una analitica completa, incluyendo marcadores
tumorales, que nos ayuden a orientar el diagnéstico,
asi como evaluar la existencia de afectacién de las
funciones renal, hepitica, alteraciones idnicas u
hormonales, etc. Aunque la existencia de obstruccién
intestinal puede ser una indicacién de cirugia urgente,
en este caso la paciente no presenta una obstruccién
intestinal, ya que continda tolerando la alimentacién
(aunque escasa). Ademds, hay que tener en cuenta
el riesgo de una intervencién quirdrgica cuando atn
no se ha determinado la naturaleza ni extensién de
la lesién que presenta la paciente, ya que si se tratara
de una patologia neoplasica se podria contribuir a su
diseminacién.

Se realiza analitica y nuevas pruebas de imagen
(TC de estudio de extension + ecografia) con los siguientes
hallazgos destacables:

En la gasometria presenta una acidosis metabilica
con pH 7,28, pC02: 27,7 mmHg, HCO3: 12,9 mmol/L,
EB: -12,2 mmol/L. En el hemograma presenta una
hemoglobina (Hb) de 11,5 g/dl, leucocitosis de 11.260
leucocitos/ml y trombocitosis de 614.00 plaquetas/ml.
En la biogquimica destaca una creatinina (Cr) de 2,03
mg/dl (previa al traslado 0,98 mg/dl); Urea 39 mg/
dl: Acido iirico 13,5 mg/dl; lones normales salvo potasio
(K) de 5 mmol/l; Lactado deshidrogenasa (LDH) 748
UL/l; Bilirrubina y transaminasas normales. Proteina C
reactiva de 54 mg/l. Sin alteraciones en la coagulacion.

En las pruebas de imagen se observan los siguientes
hallazgos: una masa solida en pelvis de aproximadamente
58 x 5 x 7 em (Figura 1). Miiltiples adenopatias



-

Figuras 1y 2. En la figura 1 podemos ver la imagen ecografica de la masa pélvica descrita. En la figura 2 podemos ver
una imagen de TC con la afectacién pulmonar, incluyendo el derrame pleural bilateral.

abdominales, ascitis. Vejiga medianamente replecionada
con  probable compresion extrinseca de la wuretra.
Hidronefrosis grado 2 - 3 con compresion extrinseca de los
uréteres en el nivel de S1-82. Signos de infiltracion difusa
genital, ganglionar, mesentérica e intestinal probablemente
en duodeno y un asa de intestino delgado en mesogastrio.
También presenta un derrame pleural bilateral de gran
tamafio (Figura 2). Derrame pericdrdico. Atelectasia
importante de ambos pulmones, sobre todo el derecho.

2. ¢Cual de los siguientes diagnésticos
consideraria como el mas probable en
este momento?

Leucemia.

Linfoma tipo Hodgkin.

Linfoma No Hodgkin.

Tumor ovirico.

Enfermedad infecciosa diseminada.

o pp TP

La respuesta correcta es la c.

Aunque las leucemias son el tipo de cincer mis
frecuente en la infancia, en el momento del diagnéstico
suelen presentar alteraciones del hemograma, ya
sean citopenias o hiperleucocitosis. Tampoco es una
forma habitual de presentacion la existencia de una
gran proliferacién extramedular en forma de masa
abdominal. Los tumores oviricos son raros en la edad
pedidtrica y ademds suelen afectar a pacientes entre
10 y 14 afios.

Aunque pudiera tratarse de un proceso infeccioso,
ni la anamnesis ni las pruebas complementarias

orientan a ello. Los linfomas son el tercer tipo
de cincer infantil mds frecuente y los podemos
subdividir en linfomas de Hodgkin y linfomas No
Hodgkin. En el caso del tipo Hodgkin suelen afectar
a pacientes de mayor edad (pico en la adolescencia),
puede acompafiarse de los llamados “sintomas B”
(fiebre, pérdida de peso y sudoracién nocturna) que
la paciente no presenta. Los linfomas No Hodgkin
afectan a pacientes de menor edad, suelen ser tumores
de crecimiento rapido y agresivo, que pueden debutar
con sintomas de compresién por la masa tumoral o
incluso con un sindrome de lisis tumoral por lo que
resulta la respuesta mds idénea en esta etapa del
diagnéstico.

Ante la sospecha de estar ante un linfoma, se
consensua iniciar corticoterpia IV y se administra bolo de

Ciclofosfamida 1V

3. ¢Qué actitud tomaria a continuacién?

a. Intervencién quirdrgica para resecar todo el
tejido sospechoso de malignidad, incluyendo
cadenas ganglionares afectas y drenaje de liquido
ascitico y pleural y continuar con el tratamiento
médico.

b. Intervencién quirdrgica para resecar todo el
tejido sospechoso de malignidad, incluyendo
cadenas ganglionares afectas y drenaje de liquido
ascitico y pleural y continuar con el tratamiento
médico, garantizado la permeabilidad de la via
urinaria.

c. Intervencién quirtrgica para toma de muestras
(médula 6sea, liquido pleural y biopsia ganglionar)



y continuar con tratamiento médico a la espera
de los resultados de Anatomia Patolégica (AP).

d. Intervencién quirdrgica para toma de muestras
(liquido pleural, médula ésea y biopsia
ganglionar), garantizar la permeabilidad de la via
urinaria y continuar con tratamiento médico a la
espera de los resultados de Anatomia Patolégica
(AP).

e. No es necesario tomar muestras dada la elevada
sospecha diagndstica, se pueden obtener en caso
de fallo de la terapia inicial.

La respuesta correcta es la d.

Independientemente de la elevada sospecha
diagnéstica, siempre se deben obtener muestras del
tejido tumoral para alcanzar el diagnédstico de certeza
y ademds caracterizar las estirpes tumorales, algunas
de las cuales pueden ser susceptibles de tratamientos
mis especificos. También se debe obtener una muestra
de la médula ésea que contribuird a esclarecer el
diagnéstico y como parte del estudio de extension. El
tratamiento de los linfomas No Hodgkin es mediante
poliquimioterapia intensiva, no quirdrgico. El papel
de la cirugia en esta patologia es fundamentalmente
diagnéstico y para el tratamiento de posibles
complicaciones. Ademds, la paciente muestra tanto en
las pruebas de imagen como en la analitica sanguinea
datos de fallo renal de origen obstructivo, por lo que
otra de las actuaciones debe ir encaminada a garantizar
la permeabilidad de la via urinaria. Por lo tanto, la d)
es la respuesta mds adecuada.

En quirdfano se realiza drenaje pleural, colocacion de
drenaje peritoneal, exéresis de 2 adenopatias inguinales
y biopsia de médula dsea que se envian a AP junto con
cistoscopia y colocacion de catéter doble ] en ririon izquierdo
(imposibilidad en uréter derecho).

Tras la intervencion la paciente pasa a la Unidad
de Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCI-P) para control
posoperatorio.

A su llegada permanece conectada a la ventilacion
mecdnica. Constantes: SarOz2 90% con FiO2de 1. TA 97/52
(67) mmHyg, afebril, frecuencia cardiaca (FC) 130 lpm.
Exploracion fisica (EF): mal estado general. Palidez
cutinea. Mal perfundida. Pulsos presentes. Entrada de
aire bilateral aceptable, peor en base izquierda. Abdomen
distendido y a tension. Mantiene diuresis adecuada.

Se realiza una gasometria venosa a su llegada que
presenta: pH 7,12; PCO2 49,4 mmhg; HCOs 14,2 mmol/l;
EB-13.3 mmol/l; Na 143 mmol/l; Ca 1,12 mmol/l, K 7,5

mmol/l; C1 117 mmol/l, Hb 10,1 g/dl; Glucemia 311 mg/
dl; Lactico 1,5 mmol/l. Se extrae bioquimica sanguinea
con los siguientes resultados: glucemia 271 mg/dl; Urea 84
mg/dl; Cr 1.6 mg/dl; Acido Urico 8.6 mg/dl; K 8 mmol/I;
Cl 113 mmol/l; Calcio (Ca) 8,3 mg/dl, Fésforo (P) 11,7
mg/dl; LDH 719 UL/L; resto dentro de limites normales.
Se comprueban valores ionicos en nueva muestra y en
electrocardiograma (EKG) se visualizan T picudas.

4. ¢:Qué complicacién cree que es mas
probable que esté realizando la paciente?

a. Las alteraciones idénicas se deben a wuna
insuficiencia renal obstructiva, el catéter doble ]
habra dejado de funcionar correctamente.

b. Es probable que se trate de un sindrome de lisis
tumoral, habitual en este tipo de tumoraciones

c. Esas alteraciones en la gasometria se deben a
una mala ventilacién durante la intervencién
quirdrgica, se corregird de forma paulatina
de forma espontinea una vez reajustemos los
pardmetros de ventilacién.

La paciente presenta una pericarditis.

e. Seguramente se deba a un nuevo fallo del

laboratorio, habria que remitir una nueva muestra.

La respuesta correcta es la b.

El sindrome de lisis tumoral se define como el
conjunto de alteraciones metabdlicas resultantes de
la rdpida destruccién de las células malignas, cuyas
consecuencias pueden ser potencialmente graves e
incluso mortales, su diagnéstico se establece mediante
los criterios de Cairo y Bishop (Figura 3). Se caracteriza
por la presencia de hiperuricemia, hiperpotasemia,
hiperfosfatemia e hipocalcemia, las cuales pueden
aparecer de manera espontdnea, especialmente en los
tumores de crecimiento muy rdpido o en los primeros
dias tras el inicio del tratamiento citotéxico. En este
caso la paciente presentaba ya de forma previa al inicio
de la corticoterapia y ciclofosfamida una elevacién del
acido trico y potasio, entre otras, aunque no llegaba
a los valores requeridos en la definicién establecida
actualmente para el sindrome. Por ello la respuesta
b) es la mds adecuada. No tenemos datos que nos
hagan sospechar de la obstruccién del catéter doble
J ya que la paciente mantiene la diuresis. Tampoco
las alteraciones de la gasometria parecen indicar que
se trate de un problema de ventilacién, sino a nivel
metabdlico, ya que presenta una acidosis con una



Sindrome de lisis tumoral analitico

(2 0 mas de las siguientes alteraciones simultaneas)

Sindrome de lisis tumoral clinico
(cumple criterios del analitico y, al menos, uno de los siguientes)

> 8 mg/dl o incremento 25% sobre el basal

> 6 mEq/l o incremento 25% sobre el basal

> 6,5 mg/dl o incremento 25% sobre el basal

< 7,5 mg/dl o descenso 25% sobre el basal

Creatinina > 1,5 veces el limite superior de la normalidad ajustado a la edad

Arritmia cardiaca/muerte stubita

Crisis convulsiva

Figura 3. Definicién de sindrome de lisis tumoral segtin Cairo y Bishop (2004).

PCO: normal y un bicarbonato bajo. La respuesta
d) tampoco es correcta ya que en las pericarditis las
alteraciones caracteristicas no son T picudas, sino una
elevacion difusa del segmento ST. No es probable que
se haya cometido un nuevo error en el laboratorio
ya que la paciente es candidata a presentar este tipo
de complicaciones y ademds presenta en el EKG
alteraciones caracteristicas de la hiperpotasemia como
son las T picudas.

Ante la alta sospecha de que se trate de un sindrome
de lisis tumoral se decide iniciar tratamiento del mismo.

5. ¢Cual seria un tratamiento adecuado
para dicha complicacién?

a. Hiperhidratacién 3000 ml/m2/dia + Rasburicasa
0.2 mg/kg/dia + Furosemida para garantizar
diuresis en torno a 100 ml/m2/h + tratamiento
de hiperpotasemia e hipocalcemia.

b. Hiperhidratacién 3000 ml/m2/dia + Prednisona

50 mg/kg/dia + Furosemida para garantizar
diuresis en torno a 100 ml/m2/h + tratamiento
de hiperpotasemia e hipocalcemia.

c. Rasburicasa 0.2 mg/kg/dia + Prednisona 50 mg/
kg/dia + Furosemida para garantizar diuresis
en torno a 100 ml/m*h + tratamiento de
hiperpotasemia e hipocalcemia.

d. Dada la gravedad de las alteraciones, se debe
iniciar sin demora una técnica de depuracién
extrarrenal continua.

e. Ninguna de las anteriores es correcta.

La respuesta correcta es la a.

El tratamiento del sindrome de lisis tumoral tiene
como objetivo el corregir las alteraciones metabdlicas
existentes y evitar la aparicién de un fallo renal
agudo (Figura 4). En estas situaciones el tratamiento
establecido actualmente consiste en hiperidratacién a
3000 ml/m?*/dia, la administracién de rasburicasa para
el tratamiento de la hiperuricemia, tratamiento con
turosemida para conseguir una diuresis en torno a 100



Sindrome de Lisis Tumoral establecido

Figura 4. Tratamiento del sindrome de lisis tumoral establecido.

ml/m*h y el tratamiento de las alteraciones idnicas,
en este caso el mds apremiante es el tratamiento de
la hiperpotasemia y la hipocalcemia. El tratamiento
de la hiperfosfatemia en casos asintomdticos se basa
en la hiperhidratacién y la adecuada diuresis, no
suele requerir firmacos especificos. Los corticoides
no desempefian ninglin papel en el tratamiento del
sindrome de lisis tumoral. Las técnicas de depuracién
extrarrenales se reservan para casos en los que el
tratamiento médico no es suficiente.

Se instaura tratamiento para el sindrome de lisis
tumoral, con dificultad para el control del potasio, que
permanece en limites altos durante las primeras 24
horas, con posterior normalizacion y estabilizacion de la
situacion general de la paciente.

A las 48 horas de la intervencion el servicio de AP
comunica el diagndstico de linfoma B de células grandes
con inmunobistoquimica tipo Burkitt. Por lo que se
ariade al tratamiento quimioterapia con vincristina Yy
ciclofosfamida. Se completa estudio mediante realizacion
de puncion lumbar, cuyo resultado es normal.

Posteriormente tras estabilizacion pasa a planta
de hemato-oncologia pedidtrica, donde se continua
con tratamiento del sindrome de lisis tumoral y con el
tratamiento de quimioterapia tras la confirmacion del
diagndstico.

Actualmente la paciente acude de forma regular a
las consultas de hemato-oncologia para seguimiento Yy
continuar con el tratamiento de su enfermedad.

6. Antes se ha mecionado el tratamiento
de la hiperpotasemia, en este caso
especifico, ¢cuil hubiera sido el
tratamiento m?iS correcto de esta
alteracidn electrolitica?

a. Conlafurosemida administrada en el contexto del
sindrome de lisis tumoral deberia ser suficiente,
pudiéndose aumentar la dosis para conseguir una
diuresis 6ptima.

b. Calcio IV (gluconato célcico 10% o cloruro
célcico) + Salbutamol (exclusivamente via IV)



Tratamiento médico urgente

Calcio
Beta-agonistas
Insulina +/- glucosa
Diuréticos de asa

Depuraciéon

extrarrenal

Figura 5. Manejo de la hiperpotasemia.

+ Bicarbonato sédico 1M + Insulina (con o sin
glucosa) + furosemida.

c. Salbutamol (IV o nebulizado) + Bicarbonato
sédico 1M + Insulina (con o sin glucosa) +
furosemida.

d. Calcio IV (gluconato cilcico 10% o cloruro
célcico) + Salbutamol (IV o nebulizado) +
Bicarbonato sédico 1M + Insulina (con o sin
glucosa) + furosemida.

e. Dada la existencia de alteraciones en el EKG,
estaria indicada iniciar técnica de hemodiilisis
sin demora.

La respuesta correcta es la d.

Lahiperpotasemiase define poruna concentracién
sérica de potasio superior a 5-5,5 mmol/l. Su
gravedad se determina en funcién de los niveles y
potasio y de la existencia o no de alteraciones en el
EKG asociadas, su potencial para provocar arritmias
cardiacas la convierte en una de las alteraciones

Tratamiento de la causa
Restriccién en la dieta

Interaccciones farmacolégicas
Resinas
Diuréticos de asa

hidroelectroliticas mds graves. Su origen puede ser
diverso, pero en este caso concreto se debe en su mayor
parte a la destruccién de las células tumorales, con la
consecuente salida de iones al espacio extracelular. E1
objetivo del tratamiento es antagonizar los efectos
cardiacos, promover el desplazamiento del potasio al
interior celular y favorecer su eliminacién.

En el caso de nuestra paciente, nos
encontrariamos en una situacién de hiperpotasemia
grave (K 8 mmol/l y alteraciones electrocardiogréficas
en forma de T picudas) por lo que no bastaria con
mantener el tratamiento con diuréticos. Tampoco
estaria indicado una técnica de hemodiilisis sin haber
iniciado y optimizado el tratamiento médico de la
hiperpotasemia. En cuanto al tratamiento médico, se
debe iniciar con la administracién de sales de calcio
que, aunque no actian disminuyendo los niveles de
potasio, actia como estabilizador de las membranas
celulares, antagonizando la repercusién cardiaca de
la hiperpotasemia. Debe ir seguido de otras medidas
destinadas a promover la entrada de potasio al interior



celular. Los beta-agonistas como el salbutamol ya sea Bibliograﬁa
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INSUFICIENCIA RESPIRATORIA FATAL DE

CAUSA INESPERADA

Autora: Laura Maria Sdez Garcia. Tutora: Marta Brezmes Raposo. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Varon de 14 meses de edad y 10 Kg de peso, que acude
a urgencias por broncoespasmo y congestion nasal de 1 mes
de evolucion que no mejora a pesar de tratamiento con
salbutamol y budesonida inhalados.

Como antecedentes personales destaca prematuridad
de 32+5 semanas, bronquiolitis a los 6 meses de vida y
posteriormente 3 episodios de broncoespasmo con manejo
ambulatorio. Infeccion por SARS-Cov-2 en los 6
meses previos al ingreso. No refiere alergias conocidas.
Calendario vacunal al dia.

A su llegada a urgencias, presenta palidez cutdnea y
coloracion ciandtica de labios, con adecuada hidratacion de
piel y mucosas, estando bien perfundido. A la auscultacion
cardiaca, tonos ritmicos sin soplos y a la pulmonar,
hipoventilacion marcada en hemicampo derecho y regular
entrada de aire en hemicampo izquierdo, con sibilancias
espiratorias generalizadas. Frecuencia respiratoria (FR)
35 rpm, frecuencia cardiaca (FC) 110 lpm. Tiraje
moderado subcostal e intercostal. SatO2 98% con gafas
nasales a 1 lpm. Score segiin escala Sant Joan de Deu
8 puntos (moderada). Abdomen normal. Orofaringe
hiperémica sin exudados amigdalinos. Afebril en ese
momento.

1. ¢Qué prueba complementaria
realizaria en este momento?

Analitica sanguinea.

Frotis faringeo para virus respiratorios y bacterias.
Radiografia de térax

No es necesario realizar pruebas.

Realizaria todas ellas.

L RO

La respuesta correcta es la e.

Como estudio de broncoespasmo de larga
evolucién que no mejora con tratamiento estdndar
habria que hacer un despistaje de infeccién. Para ello,
la analitica nos podra orientar segtin la férmula blanca

que resulte en el hemograma, asi como los reactantes
de fase aguda. La radiografia de térax nos ayudara
a descartar si hubiera algin drea de condensacién
neumoénica o algin otro hallazgo que nos haga
sospechar otra etiologia (por ejemplo, cuerpo extrafio
en via respiratoria). El frotis faringeo nos orientard si
la etiologia es infecciosa.

Ingresa en planta de Pediatria para tratamiento
con oxigenoterapia en gafas nasales, broncodilatadores y
corticoterapia. En las pruebas complementarias realizadas,
tiene una analitica anodina y en el film array de virus
respiratorios se aislan entero-rinovirus y adenovirus. La
radiografia de torax muestra § espacios intercostales sin
dreas de condensacion.

Al ingreso se administra sulfato de magnesio
intravenoso y precisa pasar a oxigenoterapia de alto flujo
(OAF) a las 2 horas por empeoramiento sibito (10-15
lpm y FiO2 0,35-0,45 ). A las 6 horas del ingreso en planta
presenta deterioro clinico agudo que motiva aumentar
pardmetros de OAF hasta 20 lpm y FiO: de 1, precisando
ingreso en UCL

2. ¢Qué diagnésticos diferenciales te
planteas en este momento?

a. Evolucién térpida de broncoespasmo.
Laringitis asociada al cuadro de broncoespasmo.

c. Posible aspiracién de cuerpo extrafio que ha
desencadenado deterioro respiratorio agudo.
Enfermedad obstructiva de otra etiologia.

e. Cualquiera de ellas es posible.

La respuesta correcta es la e.

Tal y como indica la dltima respuesta, todas las
opciones podrian ser correctas ante un empeoramiento
subito de la situacién respiratoria del paciente. En
el caso clinico no se describe estridor, por lo que no



parece probable que se trate de una laringitis. Tampoco
un broncoespasmo debe empeorar subitamente tras
1 mes de evolucién. Si podria tratarse de un cuadro
obstructivo mecénico, ya sea por un cuerpo extrafio u
otro material.

En la radiografia de torax realizada a su ingreso en
UCIP se observa atelectasia de campos medio y superior
derechos, por lo que se conecta a ventilacion mecdnica no
invasiva (VINI) (pardmetros iniciales 9/12 cmH>0 y FiO:
de 1, que se aumentan hasta 10/14 cmH-O y FiO:z 0. 8).
Dada la escasa mejoria a pesar de optimizar la VINI y resto
de medidas, a las 4 horas se decide intubacion endotraqueal
e inicio de wventilacion mecdnica convencional, con
aumento de PEEP hasta 14 cmH20. Con ello, presenta
mejoria transitoria clinico-radiolégica (Figura 1). En
relacion con sedoanalgesia y elevados pardmetros del
respirador presenta hipotension, que motiva canalizacion
de via venosa central e inicio de noradrenalina (mdximo
0.3 mcg/Kg/min ), que se suspende al tercer dia de ingreso.
Se canaliza arteria femoral derecha.

Alas 8 horas del ingreso en UCI presenta desaturacion
brusca  hasta 70%, coincidiendo con nuevo colapso
pulmonar derecho (Figura 2), por lo que se decide realizar

Jfibrobroncoscopia urgente, extrayéndose molde mucoso que
dibuja el drbol bronquial (Figura 3), diagnosticindose de
bronguitis pldstica.

Figura 3. Molde mucoso bronquial.

3. ¢Cuidl es la forma mas habitual de
diagnéstico de la bronquitis plastica?

a. Radiografia de térax.
Visualizar in vivo el molde mucoso.

c. Alteraciones en gasometria arterial nos pueden
orientar.

d. Alto indice de sospecha ante patologia obstructiva
intermitente.

e. bydson correctas.

Figura 1. Aparente ausencia de patologia.



La repuesta correcta es la e.

La bronquitis plastica es una rara manifestaciéon
consistente en la formacién de moldes bronquiales
de origen linfitico de material fibrinomucoide que
provocan obstruccion a veces fatal de la via respiratoria.

No debe confundirse con el taponamiento mucoso
purulento de las vias respiratorias que se observa en
pacientes con fibrosis quistica o bronquiectasias.

El diagnéstico de bronquitis pléstica se obtiene
de forma habitual por la expectoracién de moldes
fibrinomucosos de origen bronquial, siendo Ila
broncoscopia el método diagnéstico y terapéutico
mds importante y mds frecuente en el paciente grave
intubado.

También resultan utiles pruebas de imagen como
la tomografia axial y la linfangiografia por resonancia
magnética. Debe existir un elevado indice de sospecha
cuando nos encontramos con este tipo de cuadro de
patologia obstructiva intermitente.

4. ¢Cual seria el tratamiento especifico
de la bronquitis plastica?

a. Broncodilatadores como salbutamol y bromuro
de ipratropio a altas dosis.

Oxigenoterapia intensa.

Mucoliticos.

Corticoterapia inhalada e intravenosa.
Administracién de sulfato de magnesio.

o0 T

La respuesta correcta es la c.

Como tratamiento de base se han utilizado
mucoliticos, como la acetilcisteina, y fisioterapia
respiratoria. En los casos mas graves, los pacientes que
se encuentran intubados, es necesario la extraccién
de los moldes por broncoscopia. También ha tenido
resultados alentadores el uso de nebulizaciones
de urokinasa o activador tisular del plasminégeno
recombinante (rt-PA), para tratar de disminuir la
consistencia de los moldes.

Los antibiéticos recomendados para la bronquitis
plastica causada por bacterias incluyen macrélidos,
en particular, azitromicina, que tiene actividad
antiinflamatoria e inmunomoduladora.

5. ¢En qué tipo de paciente es mas
frecuente que desarrolle una bronquitis
plastica?

Paciente previamente sano.

Paciente con patologia cardiaca intervenida.
Paciente con patologia respiratoria crénica.
Paciente con malformaciones linfiticas.
Paciente con patologia respiratoria aguda.

o0 TP

La respuesta correcta es la b.

La bronquitis plistica se ha asociado a
enfermedades respiratorias crénicas (como asma,
fibrosis  quistica, aspergilosis broncopulmonar),
anomalias de los vasos linfiticos pulmonares y al
postoperatorio de cardiopatias congénitas, sobre todo
la operacién de Fontan.

Histéricamente se ha asociado con mayor
frecuencia a las cardiopatias intervenidas, sobretodo
con técnica Fontan, aunque también estd descrita en
otros tipo de técnicas.

Mis recientemente, se ha
participacién de varios agentes infecciosos en el
desarrollo de bronquitis plastica, incluido el bocavirus
humano, el virus influenza H1N1, adenovirus, virus
SARS-CoV-2, Mycoplasma pneumoniae y hongos
oportunistas.

La formacién de estos moldes bronquiales parece
deberse al estasis linfatico en el pulmén.

En el caso de las cardiopatias, se especula sobre
si la causa es solo la dificultad en el retorno linfitico
debido al aumento de la presién venosa o si también
contribuye la lesién de los linfaticos secundaria a la
cirugia.

Las directrices de investigacién actuales en la
bronquitis plastica incluyen el estudio de la genética
del desarrollo linfitico y la determinacién de cémo
las malformaciones linfiticas contribuyen a la
formacién de moldes, asi como el desarrollo de nuevos
tratamientos.

demostrado la

6. :Cuail es el pronéstico de los pacientes
que sufren esta patologia?

a. Esindependiente de la causa a la que se asocie el
desarrollo de la bronquitis plastica.

b. En general no ven alterada su esperanza de vida,
ya que normalmente se expulsan los moldes
fibromucosos sin mds complicaciones.



c. La mayoria fallecen al diagnéstico por la
obstruccién producida por el molde mucoso.

d. Malo, todos terminan siendo inmunodeprimidos.

e. byd son correctas.

La respuesta correcta es la b.

La pérdida de linfa al drbol bronquial tiene
como consecuencia no sélo la obstruccién de la
via respiratoria sino también la pérdida de los
elementos que componen dicho fluido (albumina,
gammaglobulinas y linfocitos) que deja a estos
pacientes en una situacién de inmunodeficiencia
que probablemente los hace mis susceptibles a las
infecciones, sobre todo respiratorias.

El pronédstico de esta complicacién es mds
sombrio en los pacientes cardiépatas que se han
sometido a cirugia tipo Fontan. En ellos,1a mortalidad
es mds elevada respecto a otro tipo de pacientes. Sin
embargo, algunos pacientes, probablemente con
formas leves, evolucionan satisfactoriamente lo cual
hace pensar en que existe un espectro de gravedad de
esta complicacidn.

Durante el ingreso el paciente presenta fiebre diaria

hasta 38.5°C. Se aislan entero-rinovirus y adenovirus en
Silm array de virus respiratorios. Recibe antibioterapia

con meropenem tras la intubacion y recogida de cultivos
(hemocultivo, aspirado tmguea/), asociando vancomicina
a las 48 horas. Mdxima elevacion de PCR 31 mg/L y de
PCT a 1 ng/ml a las 48 horas. Cultivos negativos.

Tras el diagndstico de bronquitis pldstica, se inician
nebulizaciones con acetilcisteina 'y rt-PA (activador tisular
del plasminggeno recombinante), que resultan eficaces.

Se realiza extubacion electiva a wventilacion no
invasiva al 7° dia de ingreso, quedando en respiracion
espontdnea 48 horas despue’s.
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FALLO HEPATICO AGUDO

Autora: Leticia Eguiraun Hernando. Tutor: Elena Pérex Costa. UCI Pedidtrica. Hospital Universitario La

Paz. Madrid.

Nisio de 2 arios y 11 meses sin antecedentes personales
de interés que acude a Urgencias de su hospital de referencia
por dolor abdominal y decaimiento desde hace 24 horas.
Refiere fiebre de hasta 38.9°C y cuadro catarral desde hace
72 horas, recibe tratamiento con azitromicina desde el
inicio del cuadro y paracetamol 15 mg/kg/6-8 horas. No
refiere vomitos, diarrea, ni sintomas miccionales. Habia
recibido tratamiento con amoxicilina-clavuldnico en los 15
dias previos por otitis media aguda. Ambiente epidémico
Sfamiliar: hermana de 5 atios con cuadro catarral.

El  paciente se encuentra hemodindmicamente
estable, destacando en la exploracion fisica hepatomegalia
dolorosa a la palpacion y aspecto decaido, por lo que se
extrae analitica sanguinea en la que se objetiva: INR 2,2,
GOT' 1799 UVL, GPT 1047 UI/L, gasometria venosa
sin acidosis, lactato 1,1 mmol/L, bilirrubina total 0,1
mg/dl, creatinina 0,29 mg/dl. Se realiza ecografia de
abdomen que muestra edema perivesicular y periportal
y leve cantidad de liquido libre, sin otros hallazgos. Se
administra una dosis de vitamina K sin mejoria analitica
en control posterior por lo que ante la sospecha de fallo
hepdtico agudo se traslada a nuestro centro.

1. ¢(Cudl de las siguientes opciones no
forma parte del diagnéstico de fallo

hepatico agudo?

Hipertransaminasemia.

Ausencia de hepatopatia crénica previa conocida.
INR >1,5 en paciente con encefalopatia hepatica.
INR > 2 en paciente con encefalopatia hepaitica.
Coagulopatia no corregible con vitamina K.

L RO

La respuesta correcta es la d.

La definicién de fallo hepético agudo (FHA)
segun el Pediatric Acute Liver Failure Study Group
(PALFSG) es: paciente sin hepatopatia crénica

conocida que presenta datos bioquimicos de dafio

hepético (hipertransaminasemia) y coagulopatia
no reversible con vitamina K. A diferencia de los
adultos, en pediatria no es necesaria la presencia de
encefalopatia hepdtica para diagnosticar un FHA,
por lo que la definicién de coagulopatia varia segun la
presencia o no de encefalopatia hepitica,:

e INR >1,5 si presenta encefalopatia hepitica.

* INR >2 si no presenta encefalopatia hepitica.

A su llegada a nuestro centro el paciente presenta
hepatomegalia dolorosa e irritabilidad intermitente, sin
otros hallazgos patologicos en la exploracion fisica. Se
confirma en la analitica sanguinea fallo hepdtico agudo:
GOT 2300 UI/L, GPT 1500 UI/L, INR 2,5, lactato
1,3 mmol/L, amonio 30 mcg/dl. Se repite ecografia de
abdomen que muestra hepatomegalia homogénea sin
esplenomegalia y edema perivesicular y periportal. Se
extraen pruebas complementarias para estudio etiolggico:
hemocultivo, urocultivo, serologias y PCR virales en suero,
autoanticuerpos, inmunoglobulinas, complemento, test
de Coombs, metabolismo férrico, aminodcidos en sangre
y orina, dcidos orgdnicos en orina, lactato, piruvato,
ceruloplasmina y o-I1-antitripsina. Se extraen también
niveles de paracetamol, en rango no toxico, y toxicos en
orina con resultado negativo.

2. iCual es la causa mis frecuente de fallo
hepatico agudo a esta edad?

Hepatitis autoinmune.

Intoxicacién aguda por paracetamol.
Desconocida.

Hepatitis aguda por una infeccién viral.
Defecto en la oxidacién de dcidos grasos.

o0 TP

La respuesta correcta es la c.




Infecciosa
Adenovirus, etc.

Metabdlica
Téxica
Autoinmune (HLH)
Vascular

Shock

Isquémica

Asociado a
malignidad

Desconocida

Tabla 1. Etiologia del fallo hepatico agudo.

Su frecuencia varia segun la edad y la regién
geogréfica: en recién nacidos y lactantes las causas
conocidas mds frecuentes son las infecciones por
VH y Enterovirus y las enfermedades metabdlicas,
mientras que en nifios mayores de 2 afios son mds
frecuentes las infecciones por virus hepatotropos, la
intoxicacién aguda por paracetamol y las hepatitis de
origen autoinmune. Sin embargo, en todos los grupos
de edad, en la mayoria de los pacientes (entre un 49%
hasta un 77% segun las cohortes) la causa del FHA es
desconocida.

Inicialmente el paciente se  mantiene
hemodindmicamente estable, sin soporte respiratorio,
sin signos de sepsis, y a nivel neurolégico presenta
irritabilidad que calma en presencia de la madre.

3. ¢Qué actitud terapéutica es la mas
apropiada en este momento?

a. Vitamina K.

b. Vitamina K + transfusiéon de plasma fresco
congelado.

c. Cefotaxima + vitamina K + N-acetilcisteina.

d. Cefotaxima + vitamina K + transfusién de plasma
fresco congelado.
e. Cefotaxima + vitamina K.

Virus hepatitis A, B, C, D, E; Herpesvirus (VH): Virus Herpes Simple 1 y 2, VH-6,
Citomegalovirus (CMV), Virus Epstein-Barr (VEB), Enterovirus, Parvovirus B19,

Galactosemia, fructosemia, tirosinemia, defecto de oxidacién de los écidos grasos,
hemocromatosis, enfermedad de Wilson, etc.

Paracetamol, dcido valproico, carbamacepina, amanitas, etc.

Porautoanticuerpos,sindrome de activacién macrofigicaylinfohistiocitosis hemofagocitica

Enfermedad venooclusiva hepitica, sindrome Budd-Chiari

Leucemia, metistasis de tumores sélidos

La respuesta correcta es la e.

Los pacientes con FHA tienen mayor riesgo de
infeccién debido a una disminucién de la produccién
del complemento y de los reactantes de fase aguda
que da lugar a una disregulacién inmune. Ademds,
existe mayor riesgo de translocacién bacteriana y de
bacteriemia asociada a catéteres venosos centrales.
Los microorganismos mds frecuentes son las
enterobacterias y los hongos. Se ha demostrado que
la presencia de infeccién es un factor de riesgo para el
desarrollo de edema cerebral y encefalopatia hepatica
y que aumenta la mortalidad. Por ello, se recomienda
el inicio precoz de antibioterapia de amplio espectro
de forma profilictica.

También debe administrarse vitamina K IV
cada 24 horas a todos los pacientes con FHA para
facilitar la sintesis hepatica de factores de coagulacién
dependientes de vitamina K.

La transfusién de plasma fresco congelado (PFC)
no estd indicada de entrada salvo que el paciente
presente signos de sangrado y/o se vaya a realizar un
procedimiento invasivo, ya que en los pacientes con
FHA la coagulacién suele estar balanceada porque
hay déficit tanto de factores de coagulacién como de
factores antitrombdticos. Ademads, la monitorizacién
de la actividad de protrombina refleja la sintesis



hepatica de factores de coagulacién, por lo que es ttil
para valorar el grado de regeneracién hepdtica, pero no
se correlaciona con el riesgo de sangrado. Para ello son
mis utiles otras técnicas como el tromboelastograma.

La administracién de N-acetilcisteina estd
indicada si existe sospecha o confirmacién de
intoxicacién por paracetamol. En este paciente,
dado que no existe sospecha de administracién de
dosis supraterapéuticas de paracetamol y los niveles
no estin en rango téxico, no estaria indicado iniciar
N-acetilcisteina de forma inmediata, si bien hay que
tener en cuenta que niveles normales de paracetamol
no excluyen una intoxicacién.

Ademis, si se conoce la causa del FHA, debe
iniciarse el tratamiento etiolégico.

Se inicia tratamiento con cefotaxima y vitamina K
1V y se mantiene al paciente monitorizado en la UCIP
En las siguientes 24 horas se objetiva empeoramiento
analitico con aumento hasta: INR 3,1, GOT 29305 UL/L,
GPT 20650 UL, lactato 3,5 mmol/L y amonio 313
mcg/dl. Ademds, el paciente presenta deterioro neurolggico
progresivo con fluctuacion del nivel de consciencia y
posteriormente somnolencia mantenida, hiperreflexia, y
episodios de bradicardia e hipertension arterial.

4. ¢Cuil es la sospecha de la clinica del
paciente y qué tratamiento iniciaria?

a. Encefalopatia hepitica grado II. Tratamiento
médico de la hiperamoniemia.

b. Hipertension intracraneal (HTIC). Bolos de
suero salino hiperténico 3%y tratamiento médico
de la hiperamoniemia.

c. Encefalopatia hepitica grado III e¢ HTIC.
Intubacién orotraqueal, bolos de suero salino
hiperténico 3% y tratamiento médico de la
hiperamoniemia.

d. Opcidn ¢) + terapia de depuracién extracorpérea.

e. Encefalopatia hepitica grado IV e HTIC.
Intubacién orotraqueal, bolos de suero salino
hiperténico 3%, tratamiento médico de la
hiperamoniemia y terapia de depuracién
extracorporea.

La respuesta correcta es la d.

La encefalopatia hepitica es un sindrome
neuropsiquidtrico que puede estar presente hasta
en el 50% de los casos. Es una de las principales
complicaciones del FHA vy, aunque es reversible,
supone una de las principales causas de mortalidad
debido al desarrollo de edema cerebral e hipertensién
intracraneal. Aunque la patogenia no es del todo
conocida,se cree que los principales factores implicados
son: hiperamoniemia, aumento del flujo sanguineo
cerebral y el desarrollo de sindrome de respuesta
inflamatoria sistémica (SIRS). La hiperamoniemia
produce aumento de glutamina en los astrocitos, con
aumento de la osmolaridad intracelular y desarrollo
de edema cerebral. Contribuyen al edema cerebral el
aumento del flujo sanguineo cerebral secundario a la
vasodilatacién sistémica por presencia de endotoxinas

ENCEFALOPATIA HEPATICA EN < 4 ANOS

Signos clinicos

Llanto inconsolable, inatencién, alteracién del ritmo suefo-vigilia.
Reflejos normales o hiperreflexia

* Respuesta: IVa

Agresividad, somnolencia, estupor. Hiperreflexia

Comatoso. Segun respuesta a estimulos dolorosos:

* No respuesta: IVb
Arreflexia. Decorticacién o descerebraciéon

Tabla 2. Estadios y caracteristicas de la encefalopatia hepatica en menores de 4 afios.




ENCEFALOPATIA HEPATICA EN > 4 ANOS

Signos clinicos

Euforia/depresién, confusion leve, alteracién del suefio, disartria

Letargia, confusién moderada. Asterixis

Somnolencia, incoherencia, confusién severa. Asterixis

Tabla 3. Estadios y caracteristicas de la encefalopatia hepética en mayores de 4 afios.

no depuradas y el SIRS secundario a la liberacién de
citoquinas proinflamatorias.

Se clasifica en 4 estadios, existiendo diferencias
clinicas entre los menores y mayores de 4 afios (tablas
2y3).

El diagnéstico es clinico, pero puede realizarse
un electroencefalograma (EEG) para apoyar el
diagnéstico, ya que suele mostrar alteraciones a partir
de un estadio II. Ante un paciente que comienza
con signos de encefalopatia aguda debe descartarse
hipoglucemia, infeccién y hemorragia intracraneal.
Para este dltimo caso debe realizarse un TAC
craneal, que, ademds de diagnosticar una hemorragia
intracraneal, puede mostrar signos de edema cerebral.

Hemodiafiltracion

venovenosa continua

(HDFVVC)

El tratamiento de la encefalopatia hepatica se basa
en dos pilares: manejo de la hipertensién intracraneal
y depuracién del amonio y otras sustancias tdxicas.
Ademis, a partir del estadio III hay que valorar la
intubacién orotraqueal para asegurar la permeabilidad
de la via aérea ante la disminucién del nivel de
consciencia.

El manejo de la hipertensién intracraneal consiste
en:

* Medidas generales: cabecero de la cama elevado
a 30°, cabeza en posicién media, normoglucemia,
normocapnia, normooxigenacién, normotermia,
sedoanalgesia, mantener adecuada presién de
perfusién cerebral.

Molecular Adsorbent
Recirculating System

(MARS)

Caracteristicas

Hiperamoniemia
Encefalopatia hepatica

Indicaciones

Tabla 4. Técnicas de depuracion extracorpérea.

Sistema de depuracién de sustancias
hidrosolubles no unidas a proteinas
mediante ultrafiltracién y didlisis

Sistema de didlisis con albimina
Depura sustancias hidrosolubles
(amonio) y sustancias unidas a
proteinas (bilirrubina, dcidos biliares,
sustancias téxicas)

Encefalopatia hepitica
Shock distributivo

Insuficiencia renal aguda




* Medidas de primer nivel: terapia hiperosmolar con
suero salino hiperténico 3% o manitol, sedacién y
relajacién muscular.

e Medidas de segundo nivel: coma barbiturico,
hipotermia, hiperventilacién si riesgo vital
inminente.

Lahiperamoniemiadebe tratarse a partir de niveles
mayores de 90 mcg/dl (190 mcg/dl en neonatos). E1
tratamiento médico consiste en suspender el aporte
proteico, mantener aportes de glucosa 10-15 mg/
kg/min, administracién de cofactores de reacciones
enzimdticas que puedan estar afectadas, firmacos
que disminuyan la produccién y absorcién de amonio
(lactulosa, paramomicina) y, en funcién del valor de
amonio, firmacos que lo deriven a productos no téxicos
(L-arginina, N-carbamil glutamato, fenilacetato,
benzoato sédico y fenilbutirato).

Las terapias de depuracién extracorpérea estin
indicadas en caso de hiperamoniemia refractaria al
tratamiento médico, encefalopatia hepitica grado
ITI-1V, shock distributivo y sobrecarga de volumen o
alteraciones electroliticas secundarias a insuficiencia
renal. Se pueden usar como puente a recuperaciéon o
a trasplante hepitico. Los dos tipos de depuracién
extracorpérea mds usados son los que se especifican
en la Tabla 4.

Ambas técnicas han demostrado disminucién
de los niveles séricos de amonio y otras sustancias
(citoquinas  proinflamatorias con HDFVVC;
bilirrubina, 4cidos biliares y endotoxinas con el
MARS) y mejoria de la encefalopatia hepitica, sin
embargo, ninguna de las dos técnicas ha demostrado
un aumento de la supervivencia.

Ante los signos clinicos de encefalopatia hepdtica
grado III ¢ HTIC se realiza intubacion orotraqueal y
se inician medidas generales frente a la HTIC, sedacion
con propofol y remifentanilo y terapia hiperosmolar con
suero salino hipertinico al 3%. Se realiza EEG que es
compatible con encefalopatia hepdtica grado III y TAC
craneal que descarta hemorragia intracraneal, pero
presenta signos indirectos de edema cerebral. Por ecografia
Doppler transcraneal se objetivan datos de hipertension
intracraneal. Ademds, se escala la antibioterapia a
vancomicina Yy piperacilina-tazobactam y se ariade
aciclovir y micafungina a dosis profildcticas. Dado
que el fallo hepdtico sigue progresando y se desconoce la
causa, se ariaden glucocorticoides para tratar una posible
etiologia autoinmune. Se inicia tratamiento médico de
la hiperamoniemia con lactulosa y paramomicina, pero

dado que la cifra de amonio persiste elevada y los signos
de hipertension intracraneal no mejoran a pesar de las
medidas generales y de primer nivel, se decide realizar
terapia de depuracion extracorporea con una sesion de

MARS.

5. :Qué otras complicaciones podrian
¢
aparecer en este paciente?

Hipoglucemia.

Sindrome de distress respiratorio agudo (SDRA).
Shock distributivo.

Insuficiencia renal aguda.

Todas las anteriores.

o0 TP

La respuesta correcta es la e.

En el FHA la disfuncién de los hepatocitos
produce una alteracién en la homeostasis de glucosa,
pudiendo dar lugar a hipoglucemia, disminucién de la
sintesis de factores de coagulacién y otras proteinas,
y disminucién de la capacidad de eliminacién de
fairmacos, bilirrubina, lactato, amonio, endotoxinas
y mediadores inflamatorios. Las endotoxinas y los
mediadores inflamatorios tienen efecto vasodilatador y
producen una situacién cardiovascular hiperdindmica
que puede dar lugar a un shock distributivo, que, a
su vez, puede estar exacerbado por el SIRS. Ademis,
producen dafio a nivel de la microcirculacién y pueden
desencadenar un fallo multiorgdnico:

* Insuficiencia respiratoria aguda secundaria a
sobrecarga de volumen, sepsis o SDRA (por el

dafio de la microcirculacién).
* Shock distributivo.

* Insuficiencia renal aguda: sepsis, hipovolemia,
funcional (vasoconstriccién renal secundaria al
shock distributivo).

* Coagulacién intravascular diseminada (CID).

Después de la primera sesion de MARS no se
objetiva un descenso significativo del amonio, por
lo que se inicia HDFVVC con didlisis 60 mi/kg/h,
con disminucion progresiva de las cifras de amonio y
mejoria de los datos de hipertension intracraneal. Se
mantiene wventilacion mecdnica con asistencia baja, ya
que no presenta datos compatibles con SDRA, y precisa
perfusion de noradrenalina hasta 0,3 mcg/kg/min para
mantener presion de perfusion cerebral. No presenta
alteraciones electroliticas significativas. En el estudio



etiologico tinicamente se aisla en aspirado nasofaringeo
VRS y Parechovirus, por lo que se administra una
dosis de inmunoglobulina 2 g/kg. Persiste elevacion de
transaminasas hasta GOT 31828 UL/L, GPT 23487
UI/L, INR 4, bilirrubina total 2,3 mg/dl, sin mejoria de

la encefalopatia hepadtica en las ventanas de sedacion.

6. ¢Esta indicada la inclusién en lista de
trasplante hepatico en este momento?

a. No,dado que no se conoce la causa del FHA hay
que mantener actitud expectante porque existe
posibilidad de recuperacién espontinea.

b. Si, porque la probabilidad de recuperacién
espontinea en un FHA de causa desconocida
es baja y el paciente no mejora a pesar del
tratamiento médico.

c. Si, porque se cumplen los criterios del King’s
College Hospital.

d. No, porque no cumple los criterios del King’s
College Hospital.

e. No, por la presencia de encefalopatia hepatica.
La respuesta correcta es la b.

En adultos se usan los criterios del King’s College
Hospital (KCHC) para establecer la indicacién
de trasplante hepdtico en FHA no causado por
intoxicacién por paracetamol (Tabla 5).

En pediatria, la ausencia de KCHC se ha
relacionado con mayor supervivencia sin trasplante
hepaitico, sin embargo, no se ha demostrado que la
presencia de los mismos suponga un aumento de
la mortalidad. Por ello, no se recomienda usar estos

criterios en pediatria para decidir la inclusién en lista
de trasplante hepitico, sino que la decisién debe ser
consensuada por un equipo multidisciplinar y debe
plantearse en un paciente con poca probabilidad de
recuperacion espontinea y que no presente dafio
cerebral irreversible (HTIC descontrolada, hemorragia
intracraneal severa). Ademds, la indicacién debe
reevaluarse de forma frecuente ya que la situacién
de los pacientes puede cambiar. La probabilidad de
recuperacion espontinea depende fundamentalmente

de la etiologia del FHA (Figura 1).

Dado que el paciente presenta un FHA de causa
desconocida que progresa a pesar del tratamiento médico
y presenta fallo de otros drganos (encefalopatia hepdtica
y shock distributivo), a las 24 horas de ingreso se incluye
en lista de trasplante hepdtico en urgencia 0. Actualmente
no presenta contraindicaciones para el mismo, ya que la
encefalopatia hepdtica es potencialmente reversible.

A las 24 horas de inclusion en lista, se realiza
trasplante hepdtico de donante caddver tipo Split. Tras el
mismo el paciente presenta buena evolucion, permitiendo
extubacion programada y retirada del soporte inotripico
en las primeras 24 horas post-trasplante. Presenta
mejoria progresiva en la exploracion neuroldgica hasta
normalizacion de la conducta durante el ingreso en Planta
de Hospitalizacion.

En el estudio anatomopatoligico de la biopsia hepdtica
del paciente se objetiva necrosis perivenular central difusa
(compatible con etiologia isquémica aguda) y esteatosis
microvesicular de posible origen virico o toxico. Se realiza
amplificacion genomica de CMV, VEB, Enterovirus y
Parechovirus en pieza de hepatectomia, con resultado
negativo, por lo que no se consigue identificar la etiologia

del FHA del paciente.

INR 6,5 (tiempo de
protrombina >100
segundos)

hepitica >7 dias

O 3 omasdelos
siguientes:

Criterios King’s College Hospital

Edad menor de 11 afios o mayor de 40 afios

Bilirrubina total >17,6 mg/dl

Intervalo desde el inicio de la ictericia hasta el desarrollo de encefalopatia

INR >3,5 (tiempo de protrombina >50 segundos)

Hepatitis viral no A/B, reaccién medicamentosa idiosincréasica

Tabla 5. Criterios King’s College Hospital para indicacién de trasplante hepatico en FHA no inducido por paracetamol.



Poca probabilidad
de supervivencia
con o sin
trasplante hepatico

Poca probabilidad

Mayor probabilidad
de supervivencia
sin trasplante hepatico

de recuperacién
espontanea

Figura 1. Probabilidad de recuperacion espontdnea segun la etiologia del FHA.
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LACTANTE CON VOMITOS Y DECAIMIENTO

Autora: Maria Garcia Vega. Tutora: Carla Pintos Tubert. Hospital Universitario de Cruces. Bilbao.

Lactante de 2 meses que acude al servicio de urgencias
por vomitos de 12 horas de evolucion y decaimiento. A
la exploracion presenta taquicardia, palidez cutdinea,
quejido, decaimiento y abdomen distendido con defensa
generalizada.

Como antecedentes de interés habia sido valorada por
digestivo infantil al mes de vida por sospecha de alergia
a las proteinas de leche de vaca (APLV) no confirmada,
realiza lactancia mixta. Padres consanguineos (primos
hermanos) originarios de Pakistdn, padre en tratamiento
con estatinas por hipertrigliceridemia. Importante barrera
idiomadtica.

1. Teniendo en cuenta la presentacién
clinica de la paciente, ¢cual de los
siguientes incluirias en el diagnéstico
diferencial?

a. Sindrome de enterocolitis inducida por proteinas
(FPIES).

Invaginacién intestinal.

Sepsis de origen abdominal.

Apendicitis aguda.

Todas ellas.

oo T

La respuesta correcta es la e.

a. El FPIES es un sindrome gastrointestinal de
hipersensiblidad alimentaria no mediada por
IgE, siendo el desencadenante mas habitual la
leche de vaca. La clinica aparece de forma aguda
entre 1 y 4 horas tras la ingesta del alimento y
se caracteriza por presentar vomitos repetitivos,
palidez, letargia progresiva, deshidratacién y
shock hipovolémico. El cuadro se resuelve por
completo en cuestién de horas encontrandose el
paciente asintomdtico.

b. La invaginacién intestinal es la causa mds
frecuente de obstruccién intestinal en lactantes

y la segunda causa después de la apendicitis de
abdomen agudo en la infancia. El cuadro clinico
se caracteriza por dolor abdominal intenso tipo
célico junto con sintomas neurovegetativos muy
marcados como sudoracién y palidez. Con el
paso de las horas aparece decaimiento, rechazo
alimentario y finalmente deposiciones alteradas
en jalea de grosella como consecuencia de la
isquemia intestinal.

c. En la sepsis en época de
manifestaciones serdn diversas y poco especificas.
Mal estado general, coloracién moteada de
la piel, fiebre o hipotermia, irritabilidad o
letargia y en ocasiones puede asociar sintomas
gastrointestinales como vémitos o distension
abdominal, asi como especificos del foco inicial.
Es importante la sospecha diagnédstica inicial,
teniendo en cuenta que el 50% de los casos
ocurren en menores de 2 afios.

d. La apendicitis aguda es la causa mds frecuente
de abdomen agudo quirdrgico en la edad infantil.
Aunque es una patologia rara en lactantes, tiene
un elevado indice de complicaciones por el
retraso diagnéstico debido a una mayor dificultad
diagnéstica. Dentro de las manifestaciones
clinicas en este subgrupo de edad encontraremos
vémitos e irritabilidad, distensién abdominal,
letargia, anorexia y fiebre segtn avance el cuadro.

lactante las

Ante  sospecha de abdomen agudo se realiza
analitica y estudio de imagen (mdiogmﬁ’a, ecografia y
TC abdominal). A nivel analitico presenta elevacion de
Proteina C Reactiva (PCR) y Procalcitonina (PCT)
(muestra insuficiente para el resto de la biogquimica
urgente) y en las pruebas de imagen presenta liquido
intraabdominal de aspecto complicado sin aparente foco.
Se descartan las principales causas: apendicitis, volvulo,
invaginacion, obstruccion, perforacion. No presenta
neumatosis intestinal ni neumoperitoneo.



La sospecha inicial es un FPIES por sus antecedentes
versus sepsis de origen abdominal.

Es valorado por cirugia infantil y de forma conjunta
se decide manejo conservador: antibioterapia de amplio
espectro, dieta absoluta, sonda nasogdstrica (SNG) para
descompresion ~ gdstrica, gastroproteccion, analgesia e
ingreso en Cuidados Intensivos.

2. Al ingreso avisan desde el laboratorio
al haber recibido esta muestra de sangre
(Figura 4). ¢A qué puede deberse y cuil

seria la actitud mas adecuada?

a. Intoxicacién por diazepam. Indagar consumo
materno y solicitar téxicos en orina.

b. Contaminacién de la muestra en la extraccién.
Enviar nueva muestra.

c. Hiperlipemia. Ampliar analitica incluyendo
Figura 1. Radiografia toracoabdominal al ingreso. perfil lipidico.

d. Probable leucemia. Solicitar pardmetros de lisis
tumoral.

e. Es consecuencia del ayuno prolongado. Iniciar
nutricién parenteral.

La respuesta correcta es la c.

En la imagen puede apreciarse un suero lipémico,
de aspecto lechoso debido al alto contenido en grasa.
Esto se aprecia tras centrifugar la muestra y separar los
elementos formes, el sobrenadante que normalmente es
de color dmbar serd blanquecino. Es un hallazgo poco
frecuente y puede alterar algunos resultados analiticos

Figura 2. Ecografia abdominal al ingreso.

Figura 3. TAC abdominal al ingreso.

Figura 4. Muestra de sangre tras centrifugar.



Figura 5. Flecha roja: muestra con hiperleucocitosis.
Flecha azul: muestra normal.

como los iones, la coagulacién o la hematimetria si la
muestra no es procesada de forma adecuada.

Este hallazgo se da en contexto de hiperlipemia,
bien sea primaria, inducida por ciertos firmacos,
contaminacién de la muestra durante la extraccién
(principalmente por nutricién parenteral que contenga
lipidos o propofol) y puede aparecer en casos de ayuno
muy prolongado (superior a las 14 horas y de forma
mucho mis frecuente en adultos que en la infancia).
En el caso de la leucemia al centrifugar la muestra los
elementos formes precipitan separdndose del plasma
como se puede ver en la imagen (Figura 5).

Se confirma una Hipertrigliceridemia (HTG) grave
(1048 mg/dl). En la ecografia de control persiste liquido
abdominal multitabicado (Figuras 6 y 7).

Figura 6. Ecografia en UCIP.

Figura 7. Ecografia en UCIP.

3. Con estos nuevos datos, ¢qué cuadro
clinico te parece mas probable y qué
prueba complementaria solicitarias?

a. Pancreatitis aguda. Solicitar amilasa y lipasa en
plasma.

b. Sindrome nefrético. Solicitar sistemdtico y
sedimento de orina.

c. Hipotiroidismo congénito. Solicitar TSH y T4l.

d. Colestasis. Solicitar transaminasas y niveles de
bilirrubina.

e. Absceso abdominal. Solicitar valoracién por
cirugfa pedidtrica y puncién evacuadora.

La respuesta correcta es la a.

La pancreatitis aguda (PA) se define como un
proceso inflamatorio agudo del pancreas.

La etiologia de esta entidad es muy variada (Tabla 1).

La hipertrigliceridemia es la causa de 1-4% de
los casos de PA. El mecanismo exacto es desconocido,
se ha propuesto que los quilomicrones ricos en TG
dificultan el flujo sanguineo en el pincreas causando
isquemia y desencadenando la respuesta inflamatoria.
La pancreatitis aparece cuando los niveles de TG
exceden los 1000-1500 mg/dl y el riesgo es muy bajo
por debajo de 500 mg/dl.

En el contexto clinico, temiendo en cuenta la
hipertrigliceridemia grave y la presencia de liquido
intraabdominal tabicado, el cuadro podria ser compatible
con pancreatitis. Se amplia la analitica con lipasa
(elevada) y amilasa (limite alto de la normalidad).



Enfermedad del Quiste colédoco, colelitiasis, estenosis ductal, pancreas anular, tumores

o . iy . S “hoaa ) oS 10-30%
tracto biliar pancredticos, disfuncién del esfinter de Oddi, divisién del pancreas, dscaris
Firmacos Valproato, L-Asparaginasa, Prednisona, 6-mercaptopurina, Clorotiazidas, 5%
Furosemida, Tetraciclinas, Sulfonamida, Estrégenos, Salicilatos, Paracetamol
Enfermedades Shock séptico, sindrome hemolitico urémico, lupus eritematosos sistémico, 33%
L e S ) b
sistémicas Kawasaki, parpura de Schonlein-Henoch, poliarteritis nodosa, cincer
Traumatismos Accidente motorizado, accidentes deportivos, caidas, maltrato infantil 10-40%
13-34%

Idiopatica
Parotiditis, virus hepatitis A, B y E, Coxsackie B, virus de Epstein-Barr,
Infecciones citomegalovirus, VIH, Influenza, rubeola, adenovirus, rotavirus, mycoplasma, <10%
Moraxella catarrhalis, salmonella, cryptosporidium

Enfermedades Cetoacidosis diabética, hipertrigliceridemia, hipercalcemia,
metabélicas hiperparatiroidismo, acidemias orgdnicas

Mutaciones Gen trypsinégeno catiénico (PRSS1), Fibrosis quistica (CFTR), Gen

2-7%

5-8%

genéticas inhibidor de serina proteasa kazal tipo 1 (SPINK1)

Toxicos Alcohol, organofosforados, carbamatos, heroina, veneno de escorpién Infrecuente

Tabla 1. Causas de pancreatitis aguda.

Se establece el diagndstico de pancreatitis aguda secundaria
a hipertrigliceridemia.

4. En cuanto al diagnéstico de la
pancreatitis aguda, ;cudl de las siguientes
es cierta?

a. La amilasa es mas especifica que la lipasa sérica
para el diagnéstico.

b. Las pruebas de imagen normales (ecografia, TC)
descartan el diagnéstico de pancreatitis.

c. Estdindicado el TC con contraste en pacientes con
evolucién térpida para descartar complicaciones.

d. El nivel de enzimas pancredticos siempre se
correlaciona con la gravedad del cuadro.

e. La vida media de la amilasa es mayor que la de
la lipasa.

La respuesta correcta es la c.

Para el diagnéstico de la pancreatitis aguda se

requieren al menos dos de los siguientes criterios:

1.
2.

3.

Dolor abdominal compatible con PA.

Amilasa o lipasa >3 veces el valor superior de la
normalidad.

Prueba de imagen caracteristica de PA: edema
de péncreas, necrosis pancredtica, inflamacién
peripancredtica, liquido peritoneal, hemorragia/
absceso/pseudoquiste pancreatico.

Tanto la amilasa como la lipasa suelen elevarse

en la PA. La amilasa es la determinacién sérica mis
empleada, aunque tiene una vida media mds corta y
hasta un 20% de las PA cursan con valores normales
(siendo uno de estos casos la HTG). La lipasa es
mis especifica y tiene una vida media mds larga,



permaneciendo elevada al menos una semana. Los
niveles de enzimas pancredticos no se correlacionan
con la gravedad del cuadro.

En la PA incipiente las pruebas de imagen no
siempre son diagndsticas. Se recomienda realizar TC
abdominal con contraste en las primeras 48 horas
en los casos en los que surjan dudas diagndsticas y
en casos de PA y fracaso orgdnico para descartar la
necesidad de cirugia urgente. Se recomienda realizar
TC abdominal durante la hospitalizacién en los
pacientes con PA clinicamente grave para identificar
necrosis o colecciones y valorar la gravedad; ante la
presencia de signos o sintomas que puedan indicar
complicaciones locales severas como infeccidn
pancredtica, hemorragia o perforacién de viscera
hueca; y en el seguimiento evolutivo de pacientes
con signos clinicos y radiolégicos de gravedad o mala
respuesta al tratamiento.

5. :Cudl de los siguientes no estaria
< gu

indicado en el tratamiento de wuna
pancreatitis aguda no complicada?

a. Balance hidrico neutro y correccién de las
alteraciones electroliticas.
Descompresion géstrica con SNG.

c. Analgesia  intravenosa  (iv)
analgésicos opidceos y no opidceos.

d. Reposo digestivo, nutricién parenteral precoz
y reinicio de la alimentacién enteral pasada la
primera semana.

e. Antibioterapia cubriendo gérmenes gram
negativos y anaerobios Unicamente en casos de
PA con sospecha de sobreinfeccion.

combinando

La respuesta correcta es la d.

En el tratamiento de la PA no complicada se
recomienda una resucitacién precoz con volumen
intravenoso controlando el balance hidrico y el
riesgo de sobrehidratacién. Se destaca la atencién
a las alteraciones electroliticas, especialmente las
relacionadas con el calcio, magnesio y potasio. Esta
recomendada la descompresién géstrica con SNG
siendo frecuente la necesidad de reposicién del débito
gastrico. En cuanto a la la necesidad de analgesia, se
aconseja que esta sea pautada, combinando firmacos
de primer nivel como metamizol y paracetamol con
opidceos. La alimentacién enteral debe reintroducirse
en cuanto sea posible, generalmente 1-2 dias tras el

inicio del cuadro. La nutricién parenteral se reservara
para los pacientes con intolerancia digestiva puesto
que se asocia a mayor incidencia de infecciones y
mayor tiempo de estancia en Cuidados Intensivos
frente a la via enteral. Por dltimo, la antibioterapia
profildctica no esta indicada salvo si hay sospecha de
PA necrotizante infectada, en este caso se deberin
cubrir gérmenes gram negativos y anaerobios.

En cuanto a la PA, dado que no hay datos de
complicacion, se mantiene tratamiento conservador.
Inicialmente se deja a dieta absoluta y recibe analgesia con
opioides. Se mantiene respiratoria y hemodindmicamente
estable sin evidencia de afectacion multiorgdnica. Se
retira la antibioterapia tras resultado negativo de los
hemocultivos. Presenta mejoria clinica y analitica
progresiva normalizdndose los valores de lipasa a los 10
dias y sin hallarse complicaciones en la ecografia de control.

6. ¢Cuil de las siguientes no es una
medida eficaz para lograr el descenso de

TG de forma aguda?

Plasmaféresis.
Heparina.
Insulina.
Hidroclorotiazida.

Todas.

o0 TP

La respuesta correcta es la d.

La plasmaféresis, la heparina y la insulina se
utilizan como tratamiento en la hipertrigliceridemia
grave con el objetivo de disminuir los niveles de
TG hasta valores seguros (<500 mg/dl). La insulina
activa la lipoproteinlipasa (LPL) a nivel endotelial
acelerando la degradacién de los quilomicrones.
La heparina estimula la salida de LPL hacia la
circulacién sanguinea y por consiguiente su accién a
nivel de la pared del endotelio. Las plasmaféresis es
una técnica de depuracién extracorpérea que permite
extraer de la circulacién sanguinea sustancias de alto
peso molecular (>15.000 Kda) como son en este caso
los TG. Por el contrario, la hidroclorotiazida puede
producir hipertrigliceridemia.

Respecto al manejo de la hipertrigliceridemia, se deja
a dieta absoluta y se inicia una perfusion continua de
insulina que se suspende a las pocas horas por hipoglucemia
refractaria.



A las 24 horas se inicia nutricion enteral con formula

de triglicéridos de cadena media (MCT). Se produce una
mejoria progresiva de la HTG con niveles de TG previo
al alta de 450 mg/dl.

Dado los niveles de T'G, la presentacion tempranay los

antecedentes personales se sospecha unahipertrigliceridemia
primaria. En el estudio presenta quilomicrones en sangre
sin alteracion significativa del colesterol.

7.Con estos datos ¢qué tipo de dislipemia
sospecharias?

L RO

Hipercolesterolemia familiar autosémica recesiva.
Deficiencia familiar de LCAT.

Deficiencia familiar de Lipoproteinlipasa.
Enfermedad de retencién de quilomicrones.
Abetalipoproteinemia.

La respuesta correcta es la c.

La hipercolesterolemia familiar autosémica
recesiva es un trastorno del metabolismo lipidico
caracterizado por niveles muy elevados de LDL
ocasionado por una mutacién en el receptor
de LDL. Esta enfermedad cursa con riesgo
cardiovascular muy precoz (en rojo, Figura 8).
En la deficiencia familiar de LCAT existe un
déficit completo de este enzima que ocasiona una
reduccién drastica en los niveles de HDL. Las
manifestaciones clinicas son variables y destaca
la opacidad corneal, nefropatia y fallo renal (en
morado, Figura 8).
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Figura 8. Regulacién del metabolismo de las lipoproteinas.
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Figura 9. Metabolismo reverso del colesterol.

La deficiencia familiar de LPL es debida a un
déficit de este enzima que se traduce en una
acumulacién masiva de quilomicrones y TG en
sangre, sin aumento de LDL ni HDL. En la
infancia se sospecha por la apariencia lechosa
de la sangre debido a la acumulacién de TG, si
el diagnéstico no se hace de forma precoz suele
presentarse como dolor abdominal severo y
pancreatitis aguda (en verde, Figura 8).

La enfermedad por retencién de quilomicrones
es un tipo de hipocolesterolemia familiar de
herencia autosémica recesiva causada por la
mutacién del gen SAR1B que codifica para una
proteina implicada en el transporte intracelular
de los quilomicrones (en naranja, Figura 8).

En la abetalipoproteinemia existe un déficit de
apolipoproteina B (presente en Quilomicrones
y VLDL) que condiciona una retencién de
quilomicrones ocasionando malabsorcién grasa,
ataxia y retinitis pigmentaria (en azul, Figura 8).
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Los hallazgos orientan el diagndstico hacia un déficit
de LPL, que se confirma en homocigosis en el estudio
genético. Al alta mantiene seguimiento por metabolismo
infantil y los niveles de TG por debajo de 500 mg/dl con

la dieta basada en MCT sin precisar otros tratamientos.

El tratamiento a largo plazo de la
hipertrigliceridemia se sustenta en tres pilares:
medidas dietéticas, modificaciones del estilo de vida
y farmacos.

Se recomienda la restriccién de la ingesta grasa
a un 10-15% de las calorias diarias, medida muy
complicada en los lactantes puesto que la leche
materna aporta el 50% de las calorias en forma grasa.
En estos casos se apoya el uso de férmulas con Acidos
Grasos de Cadena Media (MCT) que se absorben
directamente a la circulacién portal sin precisar LPL
para su metabolismo y que por tanto no aumentan
los niveles postprandiales de TG. Se recomienda
igualmente una dieta rica en hidratos de carbono
complejos y abundante fibra soluble, asi como limitar
el consumo de carbohidratos simples.

Dentro de las modificaciones del estilo de vida
estd la disminucién de peso y aumento de la actividad
fisica, indicaciones nuevamente complicadas en el
caso de un paciente lactante.

Ninguno de los firmacos utilizados en adultos ha
sido aprobado su uso en nifios. Los fibratos disminuyen
la concentracién de TG aunque la respuesta en los

casos de déficit de LPL es muy variable.

Conclusiones

- La pancreatitis aguda es una patologia
potencialmente grave pero infrecuente en
lactantes, siendo importante la sospecha
diagnéstica.

- En PA incipiente las pruebas de imagen no
siempre son diagndsticas, por lo que ante
patologia abdominal de causa incierta estaria
indicado el estudio de enzimas pancredticos,
siendo la lipasa mas sensible y especifica que
la amilasa.

- El manejo de la PA en casos no complicados
es conservador teniendo en cuenta que puede
haber afectacién multiorginica.

- Aunque la hipertrigliceridemia es una causa
infrecuente de PA es recomendable solicitar un
perfil lipidico ante PA, sobre todo en lactantes.

- El riesgo de pancreatitis es proporcional al
nivel de triglicéridos.

- Ante hipertrigliceridemia moderada-grave de
presentacion temprana ha de sospecharse una
hipertrigliceridemia primaria.

- El tratamiento debe ir encaminado a la
disminucién de triglicéridos <500 mg/dl (dieta,
térmulas MCT), con medidas mds agresivas
en caso de dificil control (insulina, heparina,
plasmaféresis).

- El estudio etiolégico y el control de la
hipertrigliceridemia es esencial para evitar la
recurrencia de la pancreatitis y reducir el riesgo
cardiovascular.
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INFECCIONES INTERGURRENTES,

QUE ESCONDEN...
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Anamnesis

Paciente de 11 atios, de raza negra, trasladado a la
Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtrica (UCIP) desde
clinica privada en lbiza por insuficiencia respiratoria
aguda (IRA) con PCR (Reaccion en Cadena de la
Polimerasa) positiva a SARS-CoV-2 (Coronavirus:
COVID-19). Afebril en todo momento.

Presentaba cuadro catarral de tres dias de evolucion. A
su llegada a hospital de origen: obnubilado, con saturacion
de oxigeno (Sat0>) 86% con crepitantes generalizados.
Gasometria inicial pH 7,38, pCO2 (presia’n parcial de
didxido de carbono) 29, PaO: (presion arterial de oxigeno)
201, bicarbonato (HCO3-) 18. Se inicia oxigenoterapia
con mascarilla reservorio y tratamiento nebulizado con
salbutamol y budesonida.

Radiografia de torax inicial con infiltrado peribiliar
bilateral de predominio izquierdo con aumento de
reactantes de fase aguda (PCR 54 mg/dL, PCT 23 ng/
mlL) iniciando cobertura antibidtica con ciprofloxacino que
se cambia por cefotaxima intravenosa (iv) y corticoterapia.

Anemia con hemoglobina (Hb) de 7 g/dL recibiendo
transfusion de hematies.

Trasladado con soporte con ventilacion no invasiva
(VMNI) modo bifisico: PEEP (presion positiva al final
de la espiracion) 5 y PS (presion soporte) +8. Fraccion
inspirada de oxigeno (FiOz) 1. Al ingreso en UCIP
presenta cuadro de neumonia (ver Figura 1) con IRA
severa, sugestiva de ser por SARS-CoV-2 en paciente
con enfermedad de base, manteniendo soporte inicial con
VMNI con gasometrias normales. Hemodindmicamente
permanece estable sin precisar soporte vasoactivo, con
ecocardiografia normal. Inicialmente afebril, con elevacion
de reactantes de fase aguda (PCR 54 mg/dL, PCT 23 ng/
mL, ferritina 2.780 ng/mL), leucopenia (3,500/uL) con
linfopenia (280/ul.) y elevacion del dimero D (DD): 916
ng/mL. Se amplia cobertura antibictica con vancomicina
y tratamiento en contexto de infeccion activa por SARS-
CoV-2, con gammaglobulinas 2 g/kg y corticoterapia

Figura 1. Radiografia de térax inicial.

descartandose remdesivir por precisar VMNI (siguiendo
el protocolo farmacoclinico del Ministerio de Sanidad).

Exploracion fisica

Peso: 23 kg (percentil 2). Regular estado general,
frialdad distal con buen relleno capilar y buenos pulsos
periféricos. Taquipnea de 40 respiraciones por minuto
(rpm) con tiraje generalizado, regular entrada de aire
bilateral con roncus dispersos, sin sibilantes. laquicardia
150 latidos por minuto (lpm), sin soplos. Tendencia a
la somnolencia, pero responde a drdenes, niega dolor.
Pupilas simétricas, isocoricas y normoreactivas. Reflejos
preservados. Abdomen no distendido, blando y depresible,
no doloroso, sin defensa abdominal. No se palpan masas
ni megalias. No lesiones cutdneas, sin zonas dolorosas, ni
signos de inflamacion o edemas.

Antecedentes de interés

Nacido en Gyana, adoptado a los 4 ario segiin las
normas y controles de adopcion internacional segin la



familia, residiendo en Estados Unidos, México y Peri.
Vacunado segiin calendario de Estados Unidos salvo
vacuna para COVID-19, que rechazan. No presenta
alergias medicamentosas ni alimentarias conocidas, aunque
st intolerancia al gluten Yy ldcteos sin estudio de alergias.
Peso en percentil 2. La familia no refiere enfermedades
conocidas en el momento de la adopcion. Inicialmente
refieren diagndstico de drepanocitosis, controlado en
Estados Unidos sin llevar tratamiento de base, diagndstico
de malaria tres semanas antes durante su estancia en
Sudameérica sin saber el tratamiento recibido, asi como
antecedente de infeccion por coccidioidomicosis leve, que
no requirid ingreso, durante su estancia en México a los
ocho arios. La familia expresa su rechazo a la medicina
convencional y a la transfusion realizada en el hospital
emisor, realizada sin su consentimiento, expresando que
solo aceptard transfusion de donante no vacunado para el
COVID-19 y tratamientos convencionales estrictamente
Justificados, cuando no existan otras alternativas.
Posteriormente, la familia refiere también antecedente de
infeccion cutdnea reciente por Staphylococco y Giardiasis,
todas ellas leves sin necesidad de ingreso.

1. ¢Qué sospecha inicial te parece mas
improbable?

a. Sindrome toricico agudo en paciente afecto de
enfermedad de células falciformes (ECF).
Neumonia aguda por infeccién por SARS-CoV2.
Malaria grave con afectacién pulmonar.
Broncoespasmo asociado a infeccién virica.
Infeccién de vias bajas complicada por otro

microorganismo diferente al SARS-CoV2.

o un T

La respuesta correcta es la d.

Comentarios

a. La ECF o drepanocitosis es una enfermedad
genética autosémica recesiva definida por la
presencia de hemoglobina falciforme (HbS) en
los eritrocitos. Los individuos homocigotos son
los que padecen la enfermedad sintomadtica con
distintos fenotipos mientras que los portadores
o heterocigotos presentan el “rasgo falciforme”
sin preciar tratamiento generalmente. Una
complicacién  frecuente, especialmente en
pacientesingresados, eselsindrome toricicoagudo
(STA), el cual se define como la presencia de un
nuevo infiltrado en la radiografia de térax asociado

sintomas respiratorios y/o fiebre. En pediatria
la causa mis frecuente es la infecciosa. Tiene
una elevada morbimortalidad siendo esencial
tanto su prevencién (hidratacién, analgesia,
fisioterapia respiratoria) como su tratamiento
precoz (oxigenoterapia, antibioterapia de amplio
espectro, exanguinotransfusion o eritroaféresis).
Diagnéstico probable en paciente con IRA
grave con PCR positiva CT < 34, infiltrados
pulmonares bilaterales y datos analiticos
compatibles: linfopenia, aumento de marcadores
de inflamacién (PCR: proteina C reactiva, VSG:
velocidad de sedimentacién globular, ferritina,
fibrinégeno, lactato deshidrogenasa: LDH,
IL-6: interleuquina-6), marcadores cardiacos
(aunque éstos son mds caracteristicos del
Sindrome inflamatorio multisistémico pedidtrico
y COVID-19) con elevacién de NT-proBNP
(péptido natriurético cerebral N- terminal).
Enfermedadinfecciosa producida porun protozoo
intracelular del género Plasmodium transmitida
por la picadura del mosquito Anopheles.
Endémica en mas de cien paises en América
Central y del Sur, Africa, Asia y Pacifico Sur.
Sus sintomas iniciales son inespecificos (cefalea,
vémitos, cefalea), apareciendo posteriormente
la crisis palidica con fiebre elevada (no siempre
presente), cefalea, escalofrios y sintomas
digestivos o respiratorios. En la exploracién
fisica suele destacar palidez de piel y mucosas,
esplenomegalia y en ocasiones hepatomegalia y
a nivel analitico anemia, trombopenia, acidosis
lictica e hipoglucemia entre otros. La malaria
grave puede presentar clinica de IRA.
Presentaria auscultacién pulmonar compatible
con sibilancias y/o espiracién alargada, ademads
no mejora tras administracién de salbutamol
nebulizado, y presenta pardmetros clinicos,
analiticos y radiol6gicos de neumonia, sin tener
antecedentes de asma.

Posibilidad de cuadro de vias bajas complicado,
podria presentar una coinfeccién con SARS-
CoV-2 por otros microorganismos que fueran los
responsables del cuadro clinico, dado que en la
infancia la neumonia grave por SARS-CoV-2 no
es una manifestacién tan tipica como en adultos.




Ewvolucion

Respiratoriamente  presenta  discreta  mejoria,

continuando con soporte VMNI durante 4 dias y
posteriormente oxigenoterapia de alto flujo (OAF). Se
amplian pruebas complementarias con:

2.

Frotis de sangre periférica sugestivo de pardsitos
intraeritrocitarios tipo Plasmodium.

Marcadores de infeccion por coronavirus con ferritina,
I1-6, efc. decidiéndose no iniciar tratamiento
inmunomodulador con anakinra o tocilizumab por
sospecha de infeccion activa (Malaria) concomitante.

Cultivos: frotis faringeo se aisla SARS-CoV-2 y
virus respiratorio sincitial (VRS-B). Hemocultivo y
urocultivo.

Estudio de  Hemoglobinopatia — que  descarta
drepanocitosis, compatible con hemoglobinopatia
C en bheterocigosis (portador) (Hb C 26%, HbS 0)
sin  requerir tratamiento, descartdindose realizar
eritroaféresis.

¢Qué tratamiento para la malaria

grave iniciarias?

L RO

Atovacuona/proguanil (Malarone®).
Quinina + clindamicina.

Gluconato de quinina (Quinimax®).
Artesunato endovenoso.

Cloroquina (Resochin®).

La respuesta correcta es la d.

Comentarios

Primera opcién que se debe considerar en
pacientes sin criterios de gravedad afectos de
malaria por P, falciparum o especie no identificada
procedente de una zona resistente a la cloroquina
o desconocida. Se administra en dosis por via
oral, Gnica y diaria, durante 3 dias consecutivos.
Otra opcién vilida en mismos pacientes que
opcién a.

Segunda  opcién en  pacientes  graves.
Administracién por via parenteral cada 8
horas pasando a via oral lo antes posible.
Demostrada menor eficacia que aretsunato. Debe
monitorizarse para vigilar hipoglucemia y signos
de cardiotoxicidad. Al tercer dia de tratamiento
pueden aparecer mareos, temblores y alteraciones
en la audicién.

Primera opcién terapéutica en caso de malaria
grave en todo el mundo al demostrar mayor
eficacia que la quinina endovenosa. Dosis inicial
de 2,4 mg/kg, que se repite a las 12 y a las 24 h,
continuando cada 24 h durante 5-7 dfas. Minimo
24 h via parenteral antes de pasar a tratamiento
oral, momento en que debe asociarse otro firmaco
antipalidico, como clindamicina, doxiciclina o
amodiaquina.

Eleccién en pacientes sin criterios de gravedad
con infeccién por P falciparum o especie no
identificada procedente deun drea consensibilidad
a cloroquina (América Central al oeste del canal
de Panama, Haiti, Republica Dominicana y la

Criterios de gravedad en malaria infantil Tratamiento malaria grave

Disminucién de conciencia y/o coma
Convulsiones de repeticién: > 2 episodios/dia
Distrés respiratorio
Edema pulmonar
Acidosis pH < 7,35, bicarbonato < 15 mEq/L
Fallo renal: diuresis < 0,5mL/kg/h, creatinina > 1,5g/dL
Fallo hepitico: ictericia, bilirrubina >3mg/dL
Shock y fallo multiorgdnico

Hemoglobinuria

Artesunato iv
< 20kg: 3mg/kg/dosis
>20kg: 2,4 mg/ke/dosis

3 dosis cada 12 horas, posteriormente cada 24h
6

Quinina iv si no estd disponible Artesunato, asociada
a:
< 8 afios: clindamicina iv
> 8 afos: doxiciclina iv

Tabla 1y 2. Criterios de gravedad de malaria y tratamiento indicado.




mayoria de los paises del Oriente Medio), asi
como P, malariae o P knowles (cualquier region)
6 P wivax u ovale (cualquier regién, salvo las
zonas de P vivax resistente a cloroquina (Papua
Nueva Guinea e Indonesia).

FEvolucion

Se inicia tratamiento con artesunato iv. Presenta
mejoria respiratoria pudiendo retirar soporte con VIVINI a
los 4 dias, permaneciendo con oxigenoterapia de alto flujo
(OAF).

Destaca anemizacion progresiva con Hb 6,8g/dL.

A las 48 horas inicia fiebre ampliando cobertura con
meropenem y vancomicina endovenosas. Se repite frotis de
sangre periférica y se amplia estudio con antigeno, tincion
de Giemsa y PCR de Plasmodium en sangre, todos ellos
con resultado negativo, por lo que se suspende tratamiento
con artesunato iv. En cultivos extraidos al ingreso destaca
hemocultivo (HC) positivo a Salmonella entérica y
persistencia de infeccion aguda por SARS-COV 2 con
CT (ciclo umbral) <34. Se detecta muguet oral iniciando
tratamiento con nistatina y profilaxis con fluconazol.
Clinicamente permanece estable sin aspecto séptico, pero
persiste febricula y aumento de reactantes de fase aguda
en controles analiticos. Posteriormente en HC de control
extraido a las 48 horas se aisla Candida albicans sensible
a azoles aumentando fluconazol a dosis terapéuticas. El
décimo dia de ingreso desaparece la fiebre, presenta mejoria
analitica. Ante evolucion favorable, el 11° dia de ingreso
se traslada a planta con oxigenoterapia convencional y
antibioterapia para continuar estudio.

En planta mantiene distrés subcostal e intercostal
y mnecesidad de oxigenoterapia. En controles analiticos
destaca  linfopenia  persistente (600-700 ng/ul) y
elevacion de marcadores inflamatorios, especialmente

ferritina (6.200 ng/mL) y Dimero- D (3.600 ng/mL).

Figura 2. Angio-T'C pulmonar.

Ante la evolucion torpida del cuadro con febricula, distrés y
necesidades de oxigenoterapia, se amplia estudio repitiendo
ecocardiograma, serologias, cultivos y ampliando estudio
de inmunidad, y prueba de imagen. La familia reitera
su rechazo a todo el tratamiento médico convencional,
retirandoles el juzgado las decisiones sobre la salud del
nifio y dejandolas en manos del personal sanitario. Se
realiza angio-TAC pulmonar destacando afectacion
sugestiva de enfermedad pulmonar cronica consistente
en cambios cicatriciales pulmonares de predominio en
l6bulos superiores con miiltiples bronquiectasias cilindricas
bilaterales.

3. ¢Qué sospecha diagndstica es mas
improbable?

a. Fibrosis quistica. Ampliaria estudio con test del
sudor.

b. El cuadro sugiere una inmunodeficiencia.
Ampliaria estudio inmunolégico.

c. Proceso secundario a defectos anatémicos
congénitos agravados por el cuadro actual.

d. Discinesia ciliar primaria (DCP).

e. Las lesiones sugieren dafio residual por una
infeccién pasada como la producida por la
coccidioidomicosis.

La respuesta correcta es la c.

Comentarios

a. Enfermedad autosémica recesiva causada por la
mutacién en un gen que codifica una proteina
reguladora de la conductancia transmembrana.
La afectaciéon pulmonar condiciona la
morbimortalidad. Es la causa genética de
bronquiectasias mds frecuente, especialmente
si existe afectacién bilateral. La deteccién de
concentracién de cloro en sudor superior a 60
mEq/L continda siendo el método por excelencia
para el diagnéstico de la enfermedad.

Las inmunodeficiencias tanto  congénitas
(mis frecuentemente las humorales como la
agammaglobulinemia ligada al cromosoma

X o la inmunodeficiencia comun variable)
como adquiridas (farmacolégica, VIH, etc.)
predisponen a infecciones recurrentes y
bronquiectasias.

Distintos defectos anatémicos congénitos como:
malformaciones adenomatoidea quistica (MAQ),
secuestros pulmonares, traqueobroncomalacias
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tanto primarias, por defectos en la pared
bronquial, como secundarias a compresiones
extrinsecas como anillos vasculares, pueden
causar bronquiectasias difusas. Sin embargo, estas
afectaciones son menos frecuentes, no las sugiere
ni el cuadro clinico, ni los hallazgos del TAC, y
no serian nuestra principal sospecha diagnéstica.

d. Enfermedad  caracterizada  por  defectos
ultraestructurales  ciliares que condiciona
infecciones respiratorias recurrentes. Algunos
pacientes asocian situs inversus (Sindrome de
Kartagener).

e. Las bronquiectasias y dafio pulmonar crénico de
causa “postinfecciosa” son una de las causas mds
frecuentes en pediatria. Los principales agentes
son el adenovirus, virus del sarampién, Bordetella
pertussis, micobacterias, Mycoplasma pneumoniae y
bacterias necrotizantes, aunque pueden aparecer
después de cualquier proceso infeccioso como
la coccidioidomicosis que presenté nuestro
paciente.

FEvolucién

Enestudio de inmunidad destaca ausencia de linfocitos
T CD4+ en citometria de flujo y serologia positiva para
Virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) tipo 1
( confirmado con Inmunoblot y Ag p24), con carga viral de
14,733 copias ARN/ml confirmdandose SIDA en estadio
avanzado, que la familia niega conocer previamente y que
atribuye a la transfusion realizada en el hospital emisor.
Ante la mala evolucion con persistencia de fiebre, dificultad
respiratoria y elevacion de pardmetros inflamatorios en
paciente inmunodeprimido se decide realizar lavado
broncoalveolar (LBA) diagndstico, para detectar los
microorganismos implicados en la infeccion respiratoria
y dirigir el tratamiento antimicrobiano, motivo por el
que reingresa en UCIP. Durante procedimiento presenta
cuadro de sangrado e IRA grave y acidosis respiratoria
con broncoespasmo grave asociado que precisa intubacion
orotraqueal (Figura 3).

4. ¢Qué cuadro es mas caracteristico
teniendo en cuenta su enfermedad de
base?

a. Neumonia aguda por Preumocystis jirovecii.
Posible neumotérax secundario bronquiectasias.
Broncoespasmo agudo grave.

c. Neumonia por COVID-19.

Figura 3. Radiografia de térax de control.

d.

€.

b.

Neumonia por VRS.
No hay cuadros caracteristicos en pacientes VIH

+ fase SIDA.
La respuesta correcta es la a.

Comentarios

La incidencia de neumonia por Pneumocystis
Jjirovecii  (hongo patégeno) ha disminuido
drésticamente debido a la eficacia de la terapia
antirretroviral (TAR) y al uso de profilaxis. Aun
asi, continda siendo una de las principales causas
de infecciones oportunistas en pacientes VIH+ en
fases avanzadas (estadio SIDA). Las anomalias
radiogrificas mds comunes son infiltrados difusos
alveolares o intersticiales y en menor frecuencia,
infiltrados en 16bulo superior o neumotérax.
Posible cuadro de broncoespasmo en contexto
de hiperreactividad bronquial tras manipulacién
de via aérea inferior, siendo una de las posibles
complicaciones neumotérax. Sin embargo, no es
el cuadro mds caracteristico en pacientes VIH+.
La neumonia por COVID puede originar un
cuadro similar, especialmente en pacientes
inmunodeprimidos, aunque es menos
caracteristico del VIH.

Las infecciones viricas complicadas también son
mids frecuentes en pacientes inmunodeprimidos,
aunque la opcién a) continda siendo la infeccién
mds caracteristica en pacientes VIH+ en fase

SIDA.



Categoria inmunoldgica Edad: < 2meses

Supresién moderada 750 — 1.499 (15-24%)

>1.000 CD4 (>25%) >500 CD4 (>25%)
500-999 (15-24%) 200-499 (15-24%)
< 500 (< 15%) <200 (< 15%)

Tabla 3. Clasificacién de VIH pedidtrico basado en nimero absoluto y % de linfocitos CD 4+ por mil.

e. Si que existen cuadros infecciosos caracteristicos
de pacientes VIH+ en fase SIDA, segtn la fase

de la enfermedad, estado de inmunodepresién y

clinica. b.

5. ¢Qué tratamiento antirretroviral
iniciarias?

Triple terapia: 2 ITIAN + 1 ITINN o IP.

Triple terapia: 1 ITIAN + 1 ITINN + IP.

No iniciaria tratamiento ante alto riesgo de
sindrome de reconstitucién inmune (IRIS en
inglés).

e. Triple terapia con cualquier combinacién.

o TR

La respuesta correcta es la a.

Comentarios (ver Tabla 4)

a. El tratamiento de eleccién de la infeccién por el
VIH-1 en nifios en consiste en una combinacién
de tres firmacos que incluyan dos ITIAN
asociado a un ITINN o un IP potenciado, con

el objetivo de evitar el desarrollo de resistencias.  e.

Para ello hay que valorar las caracteristicas de

Biterapia con ITINN y IP. d.

cada paciente, determinar el tropismo del VIH-
1 y realizar test de resistencias para elegir el
tratamiento éptimo.

Como hemos explicado en el apartado anterior
tiene que emplearse tres fairmacos de distintas
familias.

El tratamiento si que consiste en la combinacién
de tres fiarmacos, pero el de eleccién es
combinando dos firmacos de los ITIAN y un
tercero entre ITINN o IP.

A pesar del éxito de la TAR existe un subgrupo
de pacientes que tras su inicio experimentan un
deterioro clinico como consecuencia de la ripida
restauracion de una respuesta inmune especifica
excesiva y no controlada. Existen criterios para
evaluar los pacientes de alto riesgo (Tabla 6). En
todo paciente se debe evaluar individualmente
cuindo iniciarlo, considerando el balance
riesgo/beneficio. En algunos subgrupos como
pacientes con carga viral > 50.000 copias/mL
y cociente CD4/CD 8 < 0,59 o pacientes con
comorbilidades cuya progresién se ve facilitada
por la propia infeccién por VIH el tratamiento
precoz puede aportar ventajas adicionales.

La eleccién de la terapia 6ptima es estudiada
evolutivamente en funcién de la toxicidad y

Rango de edad Pauta de elecciéon Principales firmacos antirretrovirales

14 dias — 3 afios ITTIAN +IP (LPV/r)
- 2 ITTAN + IP (LPV/r)
=2 anos 2 ITIAN + ITINN (EFV)
- 2 ITIAN + IP (ATV/r)
= b anos 2 ITIAN + ITINN (EFV)
s 1 a 2 ITIAN + IP (ATV/r/ DRV/r)
= 10 anos 2 ITIAN + ITINN (EFV)

Tabla 4. Tratamientos de eleccién en pacientes VIH+.

* ITTAN: Inhibidores de la transcriptasa inversa
andlogos de nucleésidos)

* IP: Inhibidores de la Proteasa: LPV/r: Lopinavir/
ritonavir, AT'V/r: Atazanavir, AT'V/r: Atazanavir,
DRV/r: Darunavir

(ITINN) EFV: Efavirenz ITINN)



Categoria C: sintomatologia grave (SIDA)

Infecciones bacterianas graves, multiples o recurrentes

Candidiasis esofagica o pulmonar
Coccidioidomicosis diseminada en regién distinta a pulmén y ganglios linféticos cervicales o hiliares
Criptosporidiasis o isosporidiasis con diarrea persistente > 1 mes

Citomegalovirasis activa de inicio después del primer mes (en otra localizacién distinta a higado, bazo o ganglios linfiticos)

Encefalopatia durante > 2 meses, en ausencia de otras enfermedades que puedan explicar estas alteraciones

Infeccién por Aerpes simplex con tlcera mucocutinea persistente > 1 mes, o bronquitis, neumonitis o esofagitis de cualquier
duracién que se inicie después del mes de vida

Histoplasmosis diseminada
Sarcoma de Kaposi

Linfoma primario del sistema nervioso central

Linfoma de Burkitt o inmunoblastico o linfoma de células B o de fenotipo inmunolégico desconocido

Infeccién por Mycobacterium tuberculosis diseminada o extrapulmonar

Infeccién por otras especies de Mycobacterium o especies no identificadas diseminadas (localizacién distinta o ademds de
pulmon, piel y ganglios linfdticos cervicales o hiliares)

Neumonia por Preumocystis jirovecci
Leucoencefalopatia multifocal progresiva
Bacteriemia por Salmonella (no tifoidea) recurrente

Toxoplasmosis cerebral de inicio posterior al mes de vida

Tabla 5. Categoria C VIH+.

Factores de riesgo y predictores para el sindrome inflamatoio

de reconstrucciéon inmune

1. Grado de inmunosupresién:

e Células CD4 + bajas al inicio de TAR
e CD4 < 50 células/ul al inicio de TAR
* Nadir CD4 < 100 células/mm
2. Pobre control virolégico: Carga viral alta al inicio de TAR

3. Grado de respuesta inmunoldgica y virolégica a la terapia antirretroviral
4. Diagnéstico previo de infeccién por hongos (con excepcion de Preumocystis)

5. Uso de inhibidores de proteasas

Tabla 6. Factores de riesgo de sindrome inflamatorio de reconstitucién inmune.




resistencias encontradas. La terapia inicial
debe regirse a los esquemas anteriormente
mencionados.

FEvolucién

En radiografia de control presenta neumotirax
izquierdo que precisa drenaje pleural con reexpansion
posterior. Tras estabilizacion inicial destaca dificultad
para ventilacion con acidosis respiratoria con hipercapnia
persistente (pH 7,05, pCo: 82, HCOs- 22,4) a pesar de
optimizacion de ventilacion mecdnica respiratoria sin
problemas en la oxigenacion (Fi02 0,4, Pa0: arterial 101,
PAFI (indice de oxigenacion obtenido de la relacion PaO2
/ Fi02): 252. Se inicia tratamiento con cotrimoxazol hasta
descartar infeccion respiratoria por Pneumocystis Jivoreci.

6. Teniendo en cuenta los datos
anteriormente  mencionados, ¢qué
estrategia ventilatoria elegirias para
optimizar la ventilaciéon de nuestro
paciente?

Oxido nitrico inhalado.

a.

b. Maniobra de prono.

c. Oxigenacién por membrana extracorpérea
(ECMO).

d. Continuar ventilacién mecinica convencional
(VMCO).

e. Ventilacién de alta frecuencia oscilatoria
(VAFO).
La respuesta correcta es la e.
Comentarios

a. Farmaco vasodilatador selectivo pulmonar

que actia disminuyendo la presién arterial
pulmonar y mejorando la relacién ventilacién-
perfusién. Indicado  principalmente como
tratamiento de la hipertensién pulmonar y
en insuficiencia respiratoria hipoxémica para
mejorar la oxigenacién y disminuir la necesidad
de oxigenoterapia, pero no, en pacientes con
dificultad para ventilacion.

b. Estrategia para mejorar la oxigenacién arterial,
al producir una redistribucién de la ventilacién
hacia las zonas dorsales del pulmén. Indicada
especialmente en pacientes con sindrome de
distrés respiratorio agudo con fallo hipoxémico,
especialmente con PaFi <150. Maniobra de
uso creciente por su eficacia durante pandemia

COVID-19.

c. Terapia que proporciona soporte vital a pacientes
con IRA y/o cardiaca potencialmente reversible
sin respuesta a técnicas de soporte convencionales.
Probablemente una opcién a considerar de
manera precoz en centros que disponen de dicho
soporte.

d. Si consideramos fracaso de la ventilacién
convencional tras optimizacién al miximo de
los parametros, debemos iniciar otra estrategia
ventilatoria.

e. Modo de ventilacién mecdnica no convencional
que entrega volumenes corrientes menores
al espacio muerto anatémico a frecuencias
respiratorias supra fisiolégicas. Indicada como
rescate ante el fracaso de la ventilacién mecdnica
optimizada, asi como en pacientes con sindromes
de escape aéreo como el neumotérax, permitiendo
la retirada precoz de los drenajes. En nuestro caso,
el tratase de un centro sin ECMO probablemente
seria la opcién inmediata mas adecuada.

Evolucién

Se inicia soporte con ventilacion de alta frecuencia
(VAFOQ), pardmetros mdximos: amplitud 60, Frecuencia
8Hz, Delta P 20. Presenta evolucion desfavorable con
empeoramiento de acidosis respiratoria (pH 6,96, pCO2
121) a pesar de optimizacion de pardmetros por lo que
se pasa a ventilacion mecdnica convencional de nuevo
y se comenta la posibilidad de traslado a centro de
referencia para ECMO veno-venosa, que inicialmente se
acepz‘a, pero posteriormente se desestima ante la mqjorz’a
progresiva posterior durante las siguientes horas. En
el BAL se identifican miiltiples gérmenes: SARS CoV-
2 alta carga, CMV, HSV-1, Pseudomonas monteilli
y  galactomanano  positivo, recibiendo tratamiento
antibidtico con piperacilina-tazobactam, vancomicina,
cotrimoxazol y tobramicina; antifiingico con anfotericina
B (posteriormente anidulafungina y woriconazol) y
tratamiento antivirico con triple terapia antirretroviral
y ganciclovir (posteriormente foscarnet) y remdesivir.
Presenta  empeoramiento respiratorio progresivo con
hipercapnia progresiva y aumento de los requerimientos
de oxigeno y de los pardmetros de asistencia ventilatoria
convencional, sin respuesta a los cambios en la estrategia
respiratoria, ni respuesta al prono. Dias después se
desestima como candidato para ECMO en centro de
referencia ante el prondstico del cuadro y los dias de
evolucion. Posteriormente presenta sangrado pulmonar, e
inestabilidad hemodindmica que requiere inicio de drogas
vasoactivas y fallo multiorgdnico. El paciente es exitus a los



40 dias de ingreso, pendiente de resultados de autopsia. El Blbhograﬁa
informe de salud de la adopcion, obtenido judicialmente,
revela infeccion por VIH en el momento de la misma. 1 Cela,E;Ruiz, A; Cervera, A. SEHOP. Guia de préctica
clinica sobre enfermedad de células falciformes
Conclusiones
* En los dltimos afos se estd produciendo un

pedidtricas. Sociedad Espafiola Hematologia y
Oncologia Pedidtricas SEHOP-2019.

aumento de la inmigracién de nifios viajeros y
de adopcién internacional, lo cual ha favorecido
el resurgimiento de distintas enfermedades como
VIH, malaria, etc.

La infeccién activa por VIH en nuestro medio
ha descendido considerablemente gracias a los
protocolos de prevencién de la transmisién
materno infantil. Sin embargo, debemos sospechar
la infeccién para diagnosticarla e iniciar el
tratamiento de manera precoz, especialmente
en nifios inmigrantes con historia de infecciones
frecuentes y por gérmenes oportunistas.

La infeccién por VIH continda considerdndose,
hoy en dia, una epidemia de dificil control. Sin
TAR se produce un deterioro rdpido y acelerado,
manifestando sintomas el primer afo de vida,
evolucionando a SIDA en los primeros cuatro
afios y presentando una supervivencia de 7-8 afios.
E1 VIH-SIDA en el nifio mayor y en el adolescente
sigue siendo un problema de salud publica, sobre
todo en paises en vias de desarrollo.

Las infecciones agudas persistentes deben hacernos
pensar en inmunodeficiencia subyacente.

Las creencias familiares en contra de la “medicina
convencional” pueden jugar un papel determinante
en el desarrollo y la evolucién de la enfermedad,
deben hacernos buscar activamente una omisién
en la informacién proporcionada o en la
administracién del tratamiento convencional
necesario.
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HIPERTENSION ARTERIAL Y BAJO NIVEL DE

CONCIENCIA

Autora: Marta Pail Lépez de Viriaspre. Tutor: Rafael Gonzdlez Cortés. Hospital Universitario Fundacion
Jiménez Diaz. Hospital General Universitario Gregorio Marasion. Madrid.

Nijia de 6 arios sin antecedentes personales ni
Sfamiliares de interés, que es atendida por el servicio
de emergencias médicas (SEM) tras episodio brusco de
disminucion del nivel de conciencia, desviacion de la
mirada hacia la derecha e hipotonia mientras estaba en el
colegio. La paciente habia presentado un cuadro de cefalea
moderada-intensa holocraneal las 24 horas previas al
episodio, sin fiebre, traumatismos ni otra sintomatologia
asociada. A la llegada del SEM al centro escolar, la paciente
presenta bajo nivel de conciencia, precisando intubacion
orotraqueal e inicio de ventilacion mecdnica invasiva.

A su llegada a urgencias presenta las siguientes
constantes: tension arterial (TA): 182/111 mm Hg
(canﬁrmada en varias mediciones), frecuencia cardiaca:
150 latidos por minuto (lpm), temperatura: 36°C.
Exploracion neuroldgica con pupilas micticas simétricas
y reactivas, sin ser valorable el resto de exploracion por
sedacion. Exploracion por aparatos normal.

1. Ante el cuadro clinico de la paciente,
¢cudl seria su actitud inicial a seguir y
cudl es su sospecha diagnéstica?

a. Extraccién de  analitica
hemocultivo y puncién lumbar para estudio de
liquido cefalorraquideo. Infeccién del sistema
nervioso central.

sanguinea  con

b. Inicio inmediato de tratamiento antihipertensivo
intravenoso. TA en rango de crisis hipertensiva y
afectacién neurolégica.

c. Realizacién de electroencefalograma (EEG).
Estatus epiléptico.

d. Realizacién de prueba de imagen cerebral
urgente. TA en rango de crisis hipertensiva y
afectacién neurolégica.

e. Realizacién de puncién lumbar para estudio
de liquido cefalorraquideo e inicio de aciclovir
intravenoso. Encefalitis herpética.

La respuesta correcta es la d.

La hipertensién arterial (HTA) se define como
valores de TA sistélica y diastélica por encima del
percentil 95 para cada edad, sexo y talla, obtenidos
en tres o mis determinaciones. Se denomina crisis
hipertensiva (CH) a la elevacién aguda y severa de la
TA, con potencial compromiso de la vida del paciente.
Las CH se clasifican en dos entidades:

¢ Urgencia hipertensiva: elevacién severa de la TA
sin clinica asociada ni dafio a nivel de 6rganos
vitales.

* Emergencia hipertensiva: elevacion severa de la
TA con dafio concomitante en 6rganos vitales. Las
lesiones mds comunes se producen generalmente
a nivel del sistema nervioso central (convulsiones,
disminucién del nivel de conciencia, aumento de la
presion intracraneal), oftalmolégico (papiledema,

* TAS y/o TAD un 20% por encima del limite para clasificar la HTA estadio 2.

(TAS y/o TAD p99> 5 mmHg).

* TAS y/o TAD 2 30 mmHg por encima del P95 para su edad, sexo y talla.

* TAS y/o TAD > 180/110-120 mmHg.

Tabla 1. Criterios definitorios crisis hipertensiva.




hemorragias retinianas), cardiovascular (insuficiencia
cardiaca) y renal (insuficiencia renal).

En general se aceptan los siguientes criterios
para la definicién de crisis hipertensiva (tabla 1),
aunque no hay un consenso establecido sobre qué
valores absolutos de TA implican un riesgo vital para
el paciente. Es importante destacar que la atencién
debe centrarse en los sintomas del paciente y el riesgo
potencial para los 6rganos diana, y no en valores
absolutos de TA.

Las crisis hipertensivas requieren un manejo
urgente, preferentemente en una unidad de cuidados
intensivos, siguiendo un abordaje sistematico para la
estabilizacién inicial del paciente.

a. Tridngulo de evaluacién pedidtrica.

b. Asegurar via aérea, respiracién y circulacién
(ABC): valorar intubacién si bajo nivel de
conciencia. Confirmar elevacién de TA,
monitorizacién cada 1-2 minutos, inicialmente
no invasiva. Se recomienda canalizar 2 accesos
venosos, uno de ellos para la administracion
de medicacién antihipertensiva. En caso de
presentar crisis comiciales, se iniciard tratamiento
con benzodiacepinas. Si el paciente presenta
sintomatologia neurolégica, se deberd realizar
una prueba de neuroimagen urgente.

c. Establecer la gravedad de la HTA mediante la
valoracién de dafio en érganos diana:
 Sistema nervioso central: la encefalopatia

hipertensiva, consistente en vomitos, cefalea
intensa, disminucién del nivel de conciencia,
convulsiones, déficits focales neurolégicos o
alteraciones visuales es la clinica mas frecuente
asociada a la emergencia hipertensiva. Es
fundamental el diagnéstico diferencial inicial
con otras causas de hipertensién intracraneal
(tumores cerebrales, ictus isquémicos o
hemorrigicos), en los que no estd indicado el
descenso de la presién arterial, ya que la HTA
es necesaria para garantizar una adecuada
perfusion cerebral.

* Ojo: descartar papiledema y hemorragias

retinianas.

e Corazon: signos de insuficiencia cardiaca:
taquipnea, edema pulmonar, ritmo de galope
o soplo cardiaco. Se recomienda realizar una
ecocardiografia para valorar la presencia de
hipertrofia ventricular izquierda, que constituye
la manifestacién mas documentada en nifios y
adolescentes con HTA.

e Rifion: a valorar hematuria y proteinuria,
aparicién de edemas, deterioro de la funcién
renal, etc.

d. Identificar situaciones en las que el descenso
rapido de la presion arterial estd contraindicado:
* Hipertensién intracraneal (HTIC): tumores,

traumatismo crdneoencefilico (TCE) grave,
ictus isquémico o hemorragico.

* Coartacién de aorta, dado que la HTA es
necesaria para compensar la hipoperfusién de
los 6rganos.

* Pacientes que requieren tratamiento dirigido a
la causa etiolégica; dolor grave, preeclampsia/
eclampsia, sobredosis de cocaina, anfetaminas
u otros simpaticomimeéticos.

A la llegada de la paciente a urgencias, tras
estabilizacion inicial, dada la persistencia de clinica
neuroldgica con bajo nivel de conciencia, se inicia actuacion
protocolizada preestablecida ante sospecha de ictus (“codigo
ictus”) y se realiza angio-RM craneal urgente, en la que
no se evidencian lesiones isquémicas, oclusiones de vasos,
focos de sangrado intracraneal ni defectos de replecion de
senos durales. Se observan lesiones subcorticales parieto-
occipitales y temporales bilaterales compatibles con edema
vasogénico.

2.Dado el contexto clinico dela paciente,
¢qué patologia le sugieren los hallazgos

de la RM cerebral?

a. Meningitis bacteriana.
b. Encefalopatia posterior reversible (PRES).
c. Ictus hemorragico.
d. Hemorragia subaracnoidea.
Trombosis de senos cavernosos.

La respuesta correcta es la b.

El sindrome PRES o encefalopatia posterior
reversible, es una entidad clinico- radiolégica que
se asocia a distintas patologias, siendo las mads
frecuentes la HTA, el tratamiento inmunosupresor,
la sepsis y la insuficiencia renal. A nivel clinico se
caracteriza por sintomatologia neuroldgica aguda,
generalmente cefalea, convulsiones, alteraciones
visuales o disminucién del nivel de conciencia. El
patrén caracteristico en las pruebas de neuroimagen
es el edema cerebral, predominantemente a nivel de la



sustancia blanca parietooccipital, pudiendo afectar en
ocasiones a otras dreas cerebrales, y siendo la afeccién
generalmente bilateral y simétrica.

La fisiopatologia de este cuadro no es bien
conocida, pero se cree que existen diversos mecanismos
desencadenantes dada la heterogeneidad etiolégica. Se
ha descrito cémo incrementos importantes y bruscos
de la presién arterial media, excediendo la capacidad
del sistema de autorregulacién de la vasculatura
cerebral, sumado a una disfuncién endotelial, favorecen
el dafo y la alteracién de la barrera hematoencefilica,
conllevando a la extravasaciéon de liquido al espacio
extracelular dando lugar a edema vasogénico.

La incidencia de este cuadro no estd aun bien
establecida, aunque cada vez se reconoce y diagnostica
con mds frecuencia. En la mayoria de los casos,
el prondstico es bueno si se resuelve la patologia
desencadenante, con desaparicién de los sintomas
y de los hallazgos radiolégicos en periodos de dias-
semanas.

Por tanto, el diagnéstico de certeza se confirmard
“a posteriori”, si la sintomatologia neurolégica mejora
tras la resolucién de la patologia desencadenante, en

este caso, la HTA.

La RM craneal es informada como sindrome PRES
como diagndstico mds probable, sin poderse descartar
otras patologias como estatus epiléptico y encefalomielitis
diseminada aguda (ADEM,).

Tras la realizacion de la RM, la paciente ingresa en
UCIB donde se monitoriza la TA de manera invasiva,
persistiendo TA >p99 para la edad, talla y sexo de la
paciente.

3. ¢Cuaille parece el manejo masadecuado
a continuacion?

a. Inicio de terapia antihipertensiva por sonda
nasogdstrica para evitar un descenso brusco de la
TA.

b. Inicio de terapia antihipertensiva intravenosa en
perfusion continua con el objetivo de normalizar
la'TA en las primeras 8 horas para evitar dafio en
6rganos diana.

c. Actitud expectante las primeras 24 horas con
monitorizacién estrecha de la paciente en UCIP.

d. Inicio de terapia antihipertensiva intravenosa en
perfusién continua con el objetivo de un descenso
gradual de la TA en las primeras 48 horas.

e. Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la d.

Una vez confirmada la emergencia hipertensiva
y descartadas las situaciones en las que existe
contraindicacién de descenso de la TA, se iniciard
tratamiento antihipertensivo sin demora (Figura
1). En el caso de la emergencia hipertensiva, la via
de administracién del antihipertensivo debe ser la
intravenosa. El objetivo serd mantener una presién
arterial sistélica que logre cesar los sintomas y
prevenga el dafio de érganos diana. El descenso de la
TA deberd ser gradual en las primeras 48 horas, ya que
descensos bruscos de la TA, sobre todo si es crénica,
pueden inducir a hipoperfusién de 6rganos vitales con
posibilidad de secuelas neurolégicas, defectos visuales,
isquemia miocardica o insuficiencia renal.

* Primeras 8 horas: descenso no superior al 25% de
la diferencia entre la TAS del paciente y la TAS
objetivo.

¢ Disminucién gradual: un 25% en las siguientes 12
horas y un 50% en las siguientes 24 horas.

En relacién con la eleccién del tratamiento,
debe ser siempre individualizado, existiendo escasa
evidencia que apoye el uso de uno u otro tratamiento
en pediatria. El tratamiento dependera de la etiologia
de la crisis hipertensiva y la familiaridad por parte
del médico con los distintos tratamientos. Se
empleard la dosis minima eficaz de un firmaco en
monoterapia, con aumento progresivo de la dosis,
siendo en muchas ocasiones necesaria la combinacién
de firmacos para un adecuado control de la TA. Sera
imprescindible también el adecuado control del dolor
y de la ansiedad, ya que contribuyen a la elevacién
de la TA. El tratamiento se realizard bajo una
estrecha monitorizacién clinica para la prevencién
y tratamiento de las complicaciones neurolégicas y
cardiacas.

Se inicia tratamiento con nitroprusiato intravenoso
en perfusion continua, inicialmente a dosis baja,
precisando aumento hasta 4mcg/kg/min, pese a lo que
no se logran objetivos de control de 1A, siendo necesario
ariadir progresivamente a lo largo del ingreso amlodipino,

hidralazina, labetalol y captopril.




CRISIS HIPERTENSIVA

Daiio a nivel de 6rganos vitales

Emergencia Urgencia
Hipertensiva Hipertensiva

v

Evaluacién sistematica ABCDE
Intubacién de via aérea inestable
Acceso vascular IV (x2)
Monitorizacién TA cada 1-2 min

Clinica neurolégica
(crisis convulsivas, déficits neuroldgicos,
disminucién del nivel de conciencia, papiledema)

* Tratamiento de crisis convulsivas
* Prueba de imagen cerebral urgente ¢Presenta alguna de las siguientes patologias?
Descartar HTA secundaria HTIC

* Coartacién aorta

* Dolor intenso

¢ Sobredosis de cocaina, anfetaminas,
: simpaticomimétios

:Masa cerebral, hemorragia « Preeclampsia/Eclampsia

intracraneal, ictus isquémico?

| ] J ]
+

Antihipertensivo iv

Manejo
especifico

Manejo

especifico

* Ingreso UCIP

* Reduccién gradual de la PA en las
siguientes 48 horas. Si PA estable
cambio a oral

Figura 1. Algoritmo de actuacién ante una crisis hipertensiva.




4. ;:Qué otras pruebas complementarias
habria solicitado como estudio de primer
nivel de emergencia hipertensiva?

a. Analitica sanguinea con gasometria, hemograma
y bioquimica.

b. Anilisis de orina: sedimento, iones y proteinas.

c. Ecografia-Doppler renal.

d. Radiografia de térax.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La mayoria de los casos de HTA y de CH en la
edad pediatrica se deben a una patologia subyacente
(HTA secundaria), por lo que es fundamental en
esta poblacién una anamnesis y una exploracién
fisica detallada en busca de posibles patologias
desencadenantes. Las causas de HTA son diversas,
siendo las causas mds frecuentes la renal y/o
renovascular (75-80%), cardiovascular, neurolégica,
endocrinoldgica, tumoral y farmacolégica, variando la
etiologia mds frecuente en funcién del grupo de edad

(Tabla 2).

Manejo crisis hipertensiva:
a. Historia clinica detallada y examen fisico
completo.

Pruebas de primer nivel:

* Gasometria, = hemograma y  recuento
reticulocitario, bioquimica sérica (incluyendo
electrolitos; perfil renal: nitrégeno ureico en
sangre, dcido urico, creatinina sérica; perfil
hepitico y perfil lipidico en ayunas).

* Anilisis de orina con determinacién de

microalbuminuria, proteinuria y osmolaridad.

Sedimento y urocultivo.

Ecogratia - Doppler renal.

ECG y ecocardiograma.

Radiografia de térax (Rx).

En funcién de los signos y sintomas, se valorara

la realizacién de otras pruebas complementarias

mis orientadas a la sospecha etiol6gica:

* Renina y aldosterona. Cortisol. PTH. TSH, T3
y T4.HbA1C.

* Metanefrinas plasmdticas, catecolaminas y

metanefrinas en orina.

Test de embarazo. T6xicos en orina y suero.

Fondo de ojo.

Estudio autoinmunidad: ANA, ESR, CRP,

anti-dsDNA, anti-ENAs, factor reumatoide,

pANCA, cANCA.

DMSA, gammagrafia MBIG, pruebas de

imagen orientadas segin sospecha clinica.

Grupo de edad

[ ]
[ ]
Recién nacidos

Lactante - 6 afios

Edad escolar
(6-10 afios)

Adolescente

Trombosis vena renal
Estenosis arterial renal
Anomalias renales congénitas
Coartacién de aorta

Enfermedad de parénquima renal
Enfermedad renovascular
Coartacién de aorta

Enfermedad de parénquima renal
Enfermedad renovascular
Hipertension esencial

Hipertension esencial
Enfermedad de parénquima renal
Enfermedad renovascular

Tabla 2. Etiologia mas frecuente de crisis hipertensiva segtin edad.




En cuanto a la exploracion fisica de la paciente, se
aprecia fenotipo cushingoide, sin virilizacion, aumento
de vello ni otros hallazgos significativos. En el estudio de
primer nivel, destacalapresenciadeunaalcalosis metabilica
significativa en las gasometrias, con hipopotasemia
grave e hipernatremia leve. En la bioquimica presenta
adecuada funcion hepdtica y renal. Rx de torax normal.
Ecocardiograma: hipertrofia ventricular izquierda, con
adecuada funcion sistélica y diastdlica. Ecografia doppler
renal informada como normal.

5. Ante los hallazgos gasométricos y
clinicos de la paciente, ¢qué hallazgos
esperaria encontrar en el estudio
endocrinolégico?

Hiperaldosteronismo y elevacién de cortisol.
Hipoaldosteronismo y elevacién de cortisol.
Hiperaldosteronismo y descenso de cortisol.
Hipoaldosteronismo y descenso de cortisol.

Ninguna de las opciones.

L RO

La respuesta correcta es la a.

La aldosterona es un mineralocorticoide que
se origina en la zona glomerular de la corteza
suprarrenal. Tiene su efecto principalmente en el
rifién, especificamente a nivel del tabulo contorneado
distal y del tabulo colector de la nefrona. Actta
activando las bombas

Na*/K* del tdbulo distal, aumentando la
reabsorcién de Na* (y secundariamente también agua)
y la excrecién de K*. Ademds, estimula la secrecién de
H+ por las células intercaladas en el tibulo colector.
Un exceso de aldosterona, por tanto, provocard
alcalosis metabdlica, hipopotasemia, hipernatremia y
aumento de la TA.

Por otra parte, el sindrome de Cushing es
caracteristico de la produccién excesiva de cortisol
o de la administracién exdgena de glucocorticoides.
Los glucocorticoides se producen a nivel de la capa
fascicular de la corteza de la glandula suprarrenal.

Se amplian estudios analiticos a nivel endocrinoldgico,
presentando  la  paciente un  hiperaldosteronismo
hiperreninémico, asi como hipercortisolismo, con supresion
de ACTH, siendo los andrigenos normales. Ante la
sospecha de patologia a nivel suprarrenal, se realiza una
TC abdominal en la que se aprecia una masa suprarrenal
izquierda localmente avanzada con extension a la vena

renal ipsilateral (no identificada en ecografia renal
previa) (Figura 2). Se amplia estudio de extension,
objetivindose  tromboembolismo  pulmonar  bilateral
(TEP), confirmdndose origen tumoral en el PETTC.

Se estudian también catecolaminas en orina, que son
normales, asi como gammagrafia con 123-IMIBG que no
muestra captacion.

Figura 2. TC abdominal con masa suprarrenal izquierda
extensa.

6. Dados los hallazgos radioldgicos y
analiticos, ¢cudl es la principal sospecha
diagnéstica en este momento?

Feocromocitoma.

Carcinoma/adenoma de la corteza suprarrenal.
Neuroblastoma.

Paraganglioma.

Ninguna es correcta.

0 TP

La respuesta correcta es la b.

Existen dos grandes grupos de tumores originados
en la glandula suprarrenal:

* Tumores de origen medular: el feocromocitoma
neuroendocrino  derivado de
de la cresta neural,

es un tumor
las células
denominindose feocromocitoma si asienta sobre

cromafines



la médula suprarrenal y paraganglioma si asienta
en paraganglios simpdticos y parasimpaticos.
El neuroblastoma deriva de las células de la
cresta neural y de las células gangliénicas de la
médula adrenal. Ambos tumores deben tenerse
en cuenta en el diagnéstico diferencial de HTA
secundaria. Salvo excepciones, producen aumento
de catecolaminas en sangre y/o orina y generan
captacién en la gammagrafia con 123IMIBG. En
el caso de la paciente, dada la negatividad de ambas
pruebas, son poco probables ambos diagndsticos.

* Tumores de la corteza suprarrenal: comprenden
el 0.2% de los tumores malignos en nifios y
adolescentes. Mientras que en adultos la mayoria
de casos no producen sintomas (incidentalomas),
el 90% de los tumores corticales suprarrenales
pedidtricos secretan hormonas, que se sintetizan
habitualmente en las 3 capas de la corteza
suprarrenal  (andrégenos, glucocorticoides y
mineralocorticoides). La forma més comun de
presentacién (90%) es la virilizacién secundaria
a la produccién de andrégenos, seguida por

la  produccién de glucocorticoides  (30%).
La  hipersecreciéon de  mineralocorticoides
(aldosterona), es muy infrecuente, siendo

extremadamente rara la secrecién de renina por
este tipo de tumores.

Ante la sospecha un carcinoma/adenoma secretor de
renina y cortisol en estadio 1V; se inicia tratamiento con
ketoconazol (imidazol inhibidor enzimadtico de la sintesis
de cortisol). Se decide realizacion de exéresis de la masa,
incluyendo adrenalectomia, nefrectomia y reseccion parcial
del diafragma izquierdo, confirmdandose el diagndstico
anatomopatoligico de carcinoma suprarrenal secretor de
renina y cortisol.

La paciente presenta buena evolucion a nivel
neuroldgico, con normalizacion de la exploracion
neuroldgica a los pocos dias de ingreso y con resolucion
de los hallazgos en la RM craneal de control. Presenta
adecuado control de la tension arterial, pudiéndose retirar
completamente el tratamiento antibhipertensivo tras la
intervencion. En seguimiento por oncologia posterior para
tratamiento quimioterdpico.
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MUTISMO EN UN NINO DE 9 ANOS

Autora: Marta-Venecia Diaz Ferndndez. 1utora: Elva Rodriguez Merino. Hospital Universitario de Cruces.

Bilbao.

Paciente de 9 asios con cuadro de 10 dias de evolucion
de vomitos intermitentes y disminucion de la ingesta
oral, asociando durante la iltima semana sensacion de
cansancio y debilidad. La familia consulta por aparicion
en las tiltimas 24 horas de mutismo, que se acomparia de
sialorrea, movimientos de rumiacion y disminucion de
contacto con el medio.

El paciente permanece afebril, sin cefalea ni otra
sintomatologia  asociada. No refieren  traumatismo,
contacto con animales, ambiente rural, picaduras de
insectos, ingesta de farmacos, productos de herboristeria,
preparados en domicilio u otras sustancias toxicas.
Convivientes asintomdticos. Vacunacion correcta segin
calendario.

Exploracion fisica

A su ingreso presenta exploracion fisica alterada a
nivel neuroldgico, con minima interaccion con el medio
y nivel de conciencia fluctuante. Mantiene ojos cerrados
la mayor parte del tiempo con pupilas normorreactivas.
Ocasionalmente apertura ocular espontdinea. Retira
extremidades al dolor, con intento de apertura ocular pero
sin conseguirlo y sin respuesta verbal. Reflejo plantar
flexor y reflejos osteotendinosos presentes. Signos meningeos
negarivos.

A nivel hemodindmico destaca tension arterial (TA)
elevada 138/79 (118) mmHg, con FC 100 lpm. Resto de
exploracion fisica por aparatos normal.

Antecedentes de interés
Crisis febriles tipicas en 3 ocasiones. Desarrollo
psicomotor normal. Cefalea recurrente con buena respuesta

a ibuprofeno.

1. ¢Cudl de las siguientes patologias
incluiria en el diagnéstico diferencial?

a. Encefalitis/meningoencefalitis.
b. Intoxicacién.
c. Estatus epiléptico no convulsivo.

d. Accidente cerebrovascular.

e. Todas.
La respuesta correcta es la e.

Ante cuadro clinico con disfuncién primaria del
sistema nervioso central debemos descartar todas las
patologias mencionadas. Una focalidad neurolégica
de reciente aparicién nos obliga a descartar una
intoxicacién, un estatus epiléptico no convulsivo o un
accidente cerebrovascular.

Las pruebas complementarias irdn dirigidas a
dicho diagnéstico diferencial: analitica sanguinea,
puncién lumbar, neuroimagen y electroencefalograma
(EEG).

Una encefalitis es un proceso inflamatorio agudo
del parénquima cerebral que genera una disfuncién
neuropsicolégica evidenciada clinicamente. Puede
ser consecuencia de una infeccién directa del tejido
cerebral, un evento postinfeccioso (encefalomielitis
aguda diseminada -EMAD-) o un proceso inmune
(encefalitis autoinmune —EAI-). En las encefalitis
infecciosas podremos tener cuadros mixtos de
meningoencefalitis o encefalomielitis. En nuestro
medio la causa mis frecuente de encefalitis son las
infecciones virales, destacando Enterovirus y seguidos
por virus de la familia Herpes.

Ante dicho cuadro neuroligico se realiza analitica
sanguinea y puncion lumbar con pleocitosis (83 leucocitos/
L), sin visualizacion de gérmenes en la tincion de
Gram del liquido cefalorraquideo (LCR). Se completa
estudio neuroldgico con electroencefalograma (EEG)
donde se observa un enlentecimiento cerebral difuso
intenso con predominio anterior bilateral y resonancia
magnética nuclear (RVIN) cerebral con alteracion de
serial en ganglios de la base y subcortical bilateral. Resto
de exploraciones O‘itncio’n renal, hepdtica, hematimetria,
coagulacion, toxicos en orina, LCR: panel de PCR de
virus y bacterianas, y ecografia abdominal) normales.



Mayor

(imprescindible)

epiléptogena previa

Menores

Encefalopatia: alteracién del estado mental (disminucién del nivel de
consciencia, letargia o cambios en la personalidad) de al menos 24 horas de
evolucién sin otra causa identificada

Fiebre > 38°C en las 72 horas previas o tras el inicio de la clinica

Crisis convulsivas parciales o generalizadas sin patologia

Focalidad neurolégica de aparicién reciente

Pleocitosis en LCR (>/= 5 células/mm3; en neonatos >/= 20
células/mm3, hasta los 2 meses >/=9 células/mm3)

Alteracién del EEG consistente con la sospecha de encefalitis no
atribuible a otras causas

Alteraciones en el parénquima cerebral en las pruebas de neuroimagen

* Posible encefalitis: criterio mayor + 2 criterios menores

e Probable encefalitis: 3 6 mds criterios menores

* La confirmacién requiere un diagnéstico anitomo-patolégico (tras autopsia o biopsia del tejido
cerebral), la identificacién de un microrganismo causante o la presencia de autoanticuerpos responsables

Tabla 1. Criterios diagnésticos de encefalitis, para una etiologfa infecciosa o inmune de la encefalitis. International

Encephalitis Consortium, 2013.

2. ¢Qué tratamiento iniciaria para la
encefalitis?

Cefotaxima 200 mg/kg/dia cada 6 horas.
Azitromicina 20 mg/kg/24 horas.
Aciclovir 60 mg/kg/dia cada 8 horas.
Metilprednisolona 30 mg/kg/dia.
Todos.

e ep TR

La respuesta correcta es la e.

En las encefalitis es importante establecer un
rapido diagnéstico diferencial ya que el tratamiento
depende de la etiologia de las mismas. En el caso de
sospechar una meningitis/meningoencefalitis aguda
bacteriana se debe iniciar cobertura antibidtica con
cefotaxima a dosis meningeas, afiadiendo azitromicina
en caso de sospecha de Mycoplasma pneumoniae. La
gravedad potencial de una meningitis bacteriana
aguda obligan a iniciar el tratamiento antibiético hasta

obtencién de cultivos, nuevos resultados y evolucién
clinica. Ante sospecha de encefalitis se debe iniciar
tratamiento con aciclovir, recordando que ain con
PCR negativa en el LCR esta puede ser falsamente
negativa durante los 3 primeros dias del proceso. Si
un paciente cumple los criterios de posible EAI debe
iniciarse el tratamiento con corticoides mientras
se esperan los resultados, dada la importancia del
tratamiento temprano para mejorar el pronéstico.

Para poder diagnosticar una EAI deben cumplirse
3 de los siguientes criterios (Criterios diagnésticos de
la encefalitis autoinmune (adaptada de Graus F ez a/.
Lancet, 2016)):

1. Inicio subagudo (progresion a lo largo de menos
de 3 meses) de déficits en la memoria de trabajo
(pérdida de memoria a corto plazo), cambios en
el estado mental o sintomas psiquidtricos.

2. Al menos uno de los siguientes datos:
¢ Hallazgos focales nuevos en el sistema nervioso

central.



 Crisis epilépticas no explicables por una
epilepsia previamente conocida.

e Pleocitosis en el LCR.

* Hallazgos de RM compatibles con encefalitis.

3. Exclusién razonable de otras causas.

Ante sospecha clinica de encefalitis, se inicia cobertura
antiinfecciosa con antibioterapia y aciclovir y tratamiento
corticoideo intravenoso a dosis altas.

Tras valoracion por parte de Neuropediatria se amplia
estudio etiologico con estudio metabilico en sangre y orina,
serologias y ADN de virus en sangre, autoinmunidad,
estudio de aminodcidos y neurotransmisores en LCR,
Tincion de Gram y PCR de microorganismos en LCR y
panel de ganglidsidos y de anticuerpos (Ac) neuronales en
LCR.

Se detectan anticuerpos anti Receptor de N-metil
D-aspartato (Ac anti R-NMDA) en LCR, confirmdndose
encefalitis autoinmune. Dichos anticuerpos son negativos
en suero.

Sihay anticuerpos en LCR no se requiere ninguna
otra evidencia de neuroinflamacién (pleocitosis en
LCR o alteracién en RMN) para el diagnéstico de
EAI definitivo. Se han descrito varios anticuerpos
diferentes en nifios con EAI, los mds frecuentes
son anti R-NMDA, anti MOG vy anti GADS65.
Generalmente cada anticuerpo estd asociado con
sintomas caracteristicos, pero puede darse tanto una
superposicién clinica como existencia de diferentes
anticuerpos. Las pruebas de Ac anti R-NMDA tienen
mayor sensibilidad en el LCR que en el suero, siendo
hasta el 15% de los resultados séricos negativos en

presencia de Ac en LCR.

3.- ¢Cuadl es el tratamiento de primera
linea de la encefalitis autoinmune por

anticuerpos anti R-NMDA?

Corticoides.

Corticoides e inmunoglobulinas.

Corticoides, inmunoglobulinas y plasmaféresis.
Corticoides, inmunoglobulinas y Rituximab.
Corticoides y plasmaféresis.

o0 TP

La respuesta correcta es la c.

Actualmente se consideran tratamientos de
primera linea los corticoides, las inmunoglobulinas
y la plasmaféresis. Se recomiendan corticoides en
todos los nifios, con inmunoglobulina intravenosa

adicional o plasmaféresis en pacientes graves. Se
ha demostrado que una inmunoterapia temprana y
agresiva proporciona mejores resultados.
Habitualmente estos tratamientos se administran
de forma secuencial, pero en casos graves la
recomendacién actual es administrarlos de forma
combinada desde el inicio.
¢ Corticoides en dosis altas: Metilprednisolona IV a
30 mg/kg/dia durante 3 a 5 dias.
* Inmunoglobulina intravenosa: 400 mg/kg/dosis (2
g/kg) durante 2 a 5 dias.

e Plasmaféresis: de 5 a 10 sesiones.

En este paciente se completa ciclo de metilprednisolona
30 mg/kg hasta 5 dias y se inicia tratamiento con
inmunoglobulinas (0,4 g/kg) durante 5 dias.

4. ;Cual de las siguientes afirmaciones es
falsa sobre la encefalitis autoinmune por

anticuerpos anti R-NMDA?

Es la EAI mas frecuente en la infancia.

Un EEG normal no excluye una EAIL

Algunos casos debutan con crisis convulsivas.

Se debe monitorizar la presencia de Ac en LCR.

Se debe realizar un TAC o FDG-PET corporal.

o0 TP

La respuesta correcta es la d.

La EAI por Ac anti R-NMDA es la EAI mas
frecuente en la infancia, y es mds frecuente en mujeres
en una relacién 4:1.

Se debe realizar un EEG para descartar un estatus
epiléptico no convulsivo en pacientes encefalopaticos.
La EAI puede ser una causa de estatus epiléptico de
nueva aparicion, tanto convulsivo como no convulsivo.
Los hallazgos sugestivos en el EEG incluyen
enlentecimiento, convulsiones focales, descargas
periddicas lateralizadas posteriores y /o cepillo delta
extremo. Un EEG normal no excluye la EAI, aunque
puede apoyar los trastornos psiquidtricos.

Los anticuerpos pueden permanecer detectables
en suero y LCR durante varios meses o incluso afios
después dela recuperacién clinica, porlo que no pueden
usarse para decidir el manejo de la inmunoterapia a
largo plazo.

Hasta en un 9% de los pacientes la EAI por Ac
anti R-NMDA se asocia con tumores, especialmente
al teratoma ovdrico en el caso de mujeres jévenes, pero
también a teratoma o seminoma testicular en varones



jovenes, por lo que se debe realizar un cribado de
neoplasia mediante un FDG-TAC o TAC corporal al
diagnéstico para descartar que se trate de un sindrome
paraneoplasico.

El paciente presentaba en el primer EEG un
enlentecimiento cerebral difuso intenso con patron
caracteristico de cepillo Delta extremo (ondas amplias a
2-3 Hz pseudoregulares) de predominio anterior bilateral.

Tras el diagndstico se realizd el cribado de neoplasia
mediante un TAC corporal y una ecografia testicular,
siendo ambos normales.

5. ¢Qué tratamiento seria menos
esperable en el curso de una encefalitis

autoinmune por anti

R-NMDA?

anticuerpos

Soporte respiratorio.
Soporte vasoactivo.
Antiepilépticos.
Antipsicéticos.
Hipotermia activa.

o pp TP

La respuesta correcta es la b.

Aproximadamente el 70% de pacientes con este
tipo de EAI precisan ingresar en Unidades de Cuidados
Intensivos (UCI). Especialmente importante es el
soporte respiratorio, ya que la proteccién de la via
aérea puede verse comprometida por la disminucién
del nivel de conciencia. Seria infrecuente la necesidad
de soporte vasoactivo.

Entre la sintomatologia mds habitual se
encuentran los trastornos psiquidtricos, la agitacion
y los trastornos del movimiento como las discinesias
y la rigidez, las alteraciones del suefio y las
convulsiones; requiriendo tratamiento sintomdtico
con sedantes (benzodiacepinas, clonidina, hidrato de
cloral), relajantes musculares (baclofeno), firmacos
antiepilépticos (levetiracetam) o neurolépticos. Esta
contraindicado el uso de neurolépticos cldsicos por una
mayor incidencia de sindrome neuroléptico maligno;
quetiapina, 4dcido valproico o benzodiazepinas se
toleran mejor que los neurolépticos cldsicos como el
haloperidol.

También requieren especial atencién las
alteraciones autonémicas en estos pacientes, que
habitualmente cursan con hipertermia, taquicardia
e hipertensién arterial. El tratamiento sintomdtico

de la hipertermia incluye antipiréticos y mantas de
enfriamiento. Se debe diferenciar la hipertermia
central de la infecciosa, de especial relevancia en
pacientes con tratamientos inmunosupresores,
portadores de catéteres centrales y con largo tiempo

de hospitalizacién en UCIL.

Elsegundo dia de ingreso el paciente presenta episodio
de desconexion del medio con desaturacion y movimientos
orolinguales que precisan ventilacion con bolsa-mascarilla
y cede tras administracion de midazolam. Se realiza
control EEG donde se constata:

“Estatus Epiléptico No Convulsivo Focal frontal
izquierdo sobre una actividad de fondo globalmente
lentificada en relacion a encefalopatia moderada que cede
tras bolo y perfusion continua de midazolam’.

Se inicia tratamiento con levetiracetam, repitiéndose
EEG sin actividad epileptiforme, pero persistie actividad
de fondo globalmente lentificada en grado moderado.
Posteriormente no repite crisis. Al alta recibe tratamiento
con levetiracetam a 30 mg/kg/dia.

La segunda semana de ingreso inicia importante
agitacion con discinesias orofaciales y distonia de
predominio en  miembros  superiores asociadas a
hipertermia  persistente que precisd tratamiento con
hipotermia activa. Es dependiente de manta térmica
durante su ingreso para mantener normotermia. Para el
control de esta sintomatologia se administra sedoanalgesia
que se va rotando con necesidad de perfusion continua
de midazolam, dexmedetomidina y propofol; asi como
medicacion oral por sonda transpildrica con clonidina,
lorazepam, quetiapina e hidrato de cloral.

A nivel respiratorio ante aumento progresivo de
sialorrea y secreciones respiratorias, la segunda semana de
ingreso se inicia soporte respiratorio con oxigenoterapia de
alto flujo (OAF) a 40 lpm (FiOz variable, mdxima 0.5),
con mejoria progresiva que permite retirada un mes previo
al alta. A nivel hemodindmico presentd hipertension
arterial y taquicardia en relacion con disautonomia
asociada a su patologia, recibe tratamiento con amlodipino
y propranolol.

Durante el periodo de hipertermia se realizan
sucesivos controles microbioldgicos y como intercurrencias
presenta bacteriemia asociada a catéter por Bacillus cereus,
tratado con vancomicina, y bacteriemia asociada a catéter
por Acinetobacter pitti, tratado con meropenem.

Evolucion clinica lenta y fluctuante. Tras completar
ciclo de inmunoglobulinas y corticoides con escasa mejoria,
se realiza plasmaféresis (6 sesiones en dias consecutivos)
con escasa respuesta clinica.



6. ¢Que tratamiento iniciaria en este
escenario clinico?

Rituximab.
Ciclofosfamida.
Micofenolato de mofetilo.
Dupilumab.

Tacrélimus.

o pp TP

La respuesta correcta es la a.

Los tratamientos de segunda linea se recomiendan
para casos refractarios a terapias de primera linea o si la
enfermedad es grave o recidivante. Estdn indicados si
no hay una respuesta clinica o radioldgica significativa
a la terapia de primera linea optimizada después de
2 a 4 semanas, con la dificultad de que la definicién
exacta y el momento de respuesta al tratamiento no
estin bien definidos. El dltimo consenso de expertos
recomienda iniciar un tratamiento de segunda linea si
a las 2 semanas no se ha objetivado mejoria clinica y
ya se han administrado dos tratamientos de primera
linea.

* Rituximab: De eleccién por menor toxicidad.
Dosis: 375 mg/m? semanales durante 4 semanas
0 2 dosis de 1000 mg con 2 semanas de diferencia.

¢ Ciclofosfamida: Dosis 600 a 1000 mg/m?. Riesgo
de infertilidad y neoplasias.

* Bortezomib, tocilizumab,
mofetilo, metrotexato.

de

micofenolato

Rituximab es preferido sobre ciclofosfamida. En
casos refractarios, 1 a 3 meses después del inicio de la
segunda linea se recomienda afiadir otro tratamiento
de segunda linea, como ciclofosfamida.

La inmunosupresién de mantenimiento mids alla
de los 6 meses generalmente no es necesaria, excepto
para pacientes con un curso mds severo o deficiencias
prolongadas.

La mayoria (80%) de los nifios con encefalitis
por Ac anti R-NMDA tienen una respuesta completa
o casi completa al tratamiento inmunomodulador,
aunque con riesgo de recaida en torno al 25%.

La tercera semana de ingreso se decide inicio de
tratamiento de segunda linea, se administra la primera
dosis de Rituximab, previo estudio de inmunidad y
cobertura vacunal. Persiste situacion neuroldgica similar
con periodos de agitacion, disautonomia y movimientos
anormales; por lo que se escala tratamiento a ciclofosfamida

a los 50 dias de ingreso. Ademds se establece pauta mensual
de corticoides, inmunoglobulinas y ciclofosfamida.

Permanece ingresado en UCI durante 3 meses
presentando una mejoria a nivel neuroldgico con menos
episodios de agitacion, mejoria de la disautonomia Yy
disminucion de las discinesias asi como de la espasticidad.
Se decide paso a planta de hospitalizacion aunque persiste
afectacion neuroldgica significativa con disminucion
de contacto con el medio, episodios de hipertermia con
agitacion mucho mds atenuados, hipertonia y distonias.

A dia de hoy, 6 meses después, el paciente persiste
con secuelas neurolgicas graves, con escasa conexion con
el medio, hemiparesia derecha, alimentacion mediante
gastrostomia y sin autonomia para las actividades bdsicas
de la vida diaria.
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Anamnesis

Paciente vardn de 3 arios trasladado a Urgencias por
cuadro clinico consistente en afasia, hemiparesia derecha
y dificultad para la masticacion de inicio sibito mientras
se encontraba en la escuela, de tres horas de evolucion.

Afebril, no clinica infecciosa referida.

Antecedentes personales

Anemia  ferropénica grave en tratamiento con
ferroterapia con  mal cumplimiento. Trombocitosis.
Neurodesarrollo normal. Vacunado segiin calendario.

Antecedentes familiares

Padre en seguimiento por polirradiculoneuropatia
motora de etiologia desconocida. Abuela paterna fallecida
a los 68 atios por un cuadro de paraparesia degenerativa
con ‘estrechamiento de la cardtida interna’. Madre y
hermanos (6 meses, 6 afios y 11 arios) sanos.

Exploracion fisica

1% 36°C, FC 110 lpm, TA 100/55 mmHg, FR 30
rpm, SarOz2 100%.

Aceptable estado general, palidez de piel y mucosas.
Bien hidratado y perfundido. AC: soplo sistolico IL/VI,
ritmico. AP: buena entrada de aire bilateral sin ruidos
sobreariadidos. Abdomen: blando, no masas ni megalias,
no doloroso a la palpacion. Neuroldgico: Consciente
y orientado, GCS 15/15. Lenguaje acorde a su edad
(‘mamd”, “no guiero”), no disartria. Pares craneales
explorados normales salvo sutil asimetria en surco
nasogeniano derecho (menos marcado/escasa colaboracion).
Hemiparesia derecha de miembro superior e inferior
(MRC 3). Fuerza en hemicuerpo izquierdo conservada.
Reflejos osteotendinosos normales. Tono conservado. No
aparentes dismetrias. No rigidez de nuca. No alteraciones
de la sensibilidad. No impresiona de alteracion del
campo visual, aunque la exploracion es dificultosa por
irritabilidad y poca colaboracion.

1. ¢Cual seria su sospecha clinica inicial
y actitud mas inmediata a seguir?

a. Infeccién del sistema nervioso central. Extraer
microbiologia e iniciar antibioterapia.

b. Hipoxia cerebral secundaria a la anemia y
aumento de viscosidad. Pruebas cruzadas y
transfusion urgente de concentrado de hematies.

c¢. Tumor intracraneal. Tomografia Computerizada
(TC).

Cédigo ictus. Prueba de imagen cerebral urgente.

e. Migrafa complicada. Observacién.

La respuesta correcta es la d.

Cualquiera de las opciones anteriores puede
cursar con focalidad neurolégica. Sin embargo, ante
cualquier paciente con un déficit neurolégico focal de
comienzo brusco es primordial descartar la presencia
de ictus, con el ojetivo de aplicar medidas terapéuticas
y limitar el dafio cerebral, especialmente en el caso del
ictus isquémico. Ante la minima sospecha de ictus se
debe iniciar medidas de estabilizacién (ABC, 2 vias
periféricas, analitica sanguinea) y neuroproteccién
(Tabla 1); asi como valorar si cumple criterios de
ingreso urgente en Cuidados Intensivos Pedidtricos
(CIP). Si tras la anamnesis y exploracién neurolégica
existe sospecha clinica de ictus, se aplicard la Escala
pedidtrica del National Institutes of Health Stroke
Scale (PedNIHSS) en la que una puntuacién > 6 es
sugestiva de ictus isquémico candidato a reperfusién.
Para confirmar el diagnéstico es necesario realizar
estudio de neuroimagen y de ser asi, se trasladara al
paciente a un Centro de Ictus Pedidtrico. El resto de
opciones son “stroke-mimics” que entrarian dentro del
diagnéstico diferencial y se podrian beneficiar de una
prueba de imagen precoz.



Medidas de soporte

y neuroproteccion

Criterios de ingreso
urgente en CIP

* Dectbito supino, cabecero a 0°
* Normotensién

* Normovolemia

* Normoglucemia

* Oz, CO2y pH normales

¢ pH normal

e Control de crisis

Inestabilidad hemodindmica
o HTA >20% del p95
Inestabilidad respiratoria

* Glasgow <9

¢ Crisis epilépticas

Tabla 1. Medidas de soporte y neuroproteccién y criterios de ingreso urgente en CIP ante sospecha clinica de ictus.

Ante la sospecha de ictus se realiza PedNIHSS (7
puntos) y una tomografia computarizada (1TC) craneal
sin contraste urgente, que muestra imagen compatible
con infarto isquémico en arteria cerebral media (ACM)
y arteria cerebral anterior (ACA) izquierdas. Se cursa
analitica sanguinea: hemoglobina 4,8 g/dL, plaquetas
871.000/microL, coagulacion normal, no leucocitosis
ni neutrofilia, proteina C reactiva y procalcitoninas
negativas. Se deriva al paciente a un centro de referencia de
Ictus Pedidtrico donde se objetiva persistencia de la clinica
a las 5 horas del inicio, se realiza resonancia magnética
nuclear (RM) urgente, observando defecto de replecion
Jfocal del segmento A1 de la ACA izquierda. Irregularidad
y disminucion de calibre de varias arterias intracraneales,
incluyendo segmento M1 izquierdo, foco de un segmento

de M2 ipsilateral y del segmento A1 de la ACA derecha.

2. Ante una sospecha clinica de ictus,
¢qué prueba de neuroimagen realizaria
en primer lugar?

TC craneal simple.

RM cerebral.

AngioTC craneal.

Doppler transcraneal.

Depende de la sospecha clinica y disponibilidad.

e ep TR

La respuesta correcta es la e.

Para confirmar el diagndstico de ictus debe
realizarse estudio de neuroimagen, sin embargo, no
existe una prueba de neuroimagen de eleccién, y la
misma dependerd de la disponibilidad e interpretacién
de forma urgente del centro, de la sospecha diagnéstica

y situacién clinica del paciente. La presentacién
clinica mas frecuente del ictus hemorrdgico es la
alteracién del nivel de conciencia y cefalea mientras
que el ictus isquémico suele presentarse clinicamente
con focalidad neurolégica y crisis. La TC es una
prueba rapida, disponible de manera urgente de forma
generalizada, que permite mantener la monitorizacién
del paciente critico. Nos permite definir la existencia
de hemorragia intracerebral, sin embargo, existe hasta
un 40% de falsos negativos en etiologia isquémica y
es poco sensible para demostrar un infarto venoso.
El angioTC puede ser util en el diagnéstico de
oclusién de gran vaso, aportando escasa informacién
sobre la cronologia o la etiologia del mismo. La RM
es una técnica que permite detectar la isquemia de
forma precoz y es muy sensible para detectar edema
citotoxico. Ademds, es util para el diagndstico
etiolégico, despistaje de stroke-mimics y aporta
informacién sobre el tiempo de evolucién de la lesién.
En contraposicion, se trata de una exploracién larga,
que puede requerir sedacién, mantener monitorizado
al paciente inestable y no siempre disponible de forma
urgente. El Doppler transcraneal no es una prueba
diagnéstica de ictus, pudiendo ser 1til en el manejo y
neuromonitorizacién posterior.

3. Respecto a las opciones terapéuticas
de reperfusion del ictus isquémico
en este paciente y sus indicaciones/
contraindicaciones,indiquelaverdadera:

a. Se podria valorar realizar trombdlisis sistémica ya
que han transcurrido menos de 8 horas desde el
inicio de la clinica.

b. Se podria valorar realizar trombdlisis sistémica



pero la anemia grave es una contraindicacién
para la misma.

c. Por el tiempo de evolucién de la clinica estaria
contraindicado realizar trombectomia mecdnica.
Podria valorarse realizar trombectomia mecanica.

e. Las técnicas de reperfusiéon cerebral estin
contraindicadas en la edad pediitrica.

La respuesta correcta es la d.

La terapia de recanalizacién arterial incluye la
fibrindlisis con activador tisular de plasminégeno
intravenoso (rt-PA) y la trombectomia mecédnica
endovascular. Las gufas de tratamiento agudo de
ictus en la edad pedidtrico estin basadas en opiniones
de expertos y extrapolaciones de estudios en adulto,
debido a la escasez de ensayos clinicos en nifios.
Se trata de un tratamiento de uso compasivo que
requiere un consentimiento informado, pero no estin
contraindicadas. Las indicaciones de la fibrindlisis
sistémica son: edad > 2 afios, tiempo de inicio < 4,5
horas, déficit persistente y no contraindicacién de rt-
PA. La anemia grave no es una contraindicacién para
rt-PA. Las indicaciones para realizar trombectomia
endovascular mecdnica difieren segin los centros
y dependen de la experiencia del mismo. En el
centro donde fue atendido el paciente eran los
siguientes: edad > 4 afios tiempo de evolucién hasta
6 horas en territorio carotideo o hasta 12-24 horas
en territorio vertebrobasilar, contraindicacién rtPA,
no contraindicacién para tratamiento endovascular,
individualizando en cada paciente. Por lo tanto, entre
las dos opciones de revascularizacién, en este paciente
se podria valorar realizar una trombectomia mecdnica.

Se desestima la realizacion de trombilisis por las
horas de evolucion del cuadro (5 horas) y de trombectomia
mecdnica por la localizacion de la lesion y el estrechamiento
irregular arterial sin clara alteracion del flujo. Se inicia
tratamiento con dcido acetilsalicilico (5 mg/kg), se
realiza transfusion de hematies (3 ml/kg) para mantener
hematocrito >15% por presentar anemia grave e ictus y se
inicia ferroterapia intravenosa.

4. ¢Cual es factor de riesgo/causa mas
frecuentemente asociada con
isquémico arterial en la edad pediatrica?

ictus

a. La presencia de arteriopatia.
b. Tromboembolia de origen cardiaco.

c. Hipercoagulabilidad.
Malignidad.

e. Anemia.
La respuesta correcta es la a.

Aproximadamente en el 50% de los casos de
ictus isquémico se identifica un factor de riesgo
asociado. El principal factor de riesgo es la presencia
de arteriopatia del SNC, entre el que se incluye la
diseccién arterial, vasculitis, angiopatia postvaricela y
arteriopatia cerebral transitoria o focal unilateral. El
ictus cardioembdlico supone la segunda causa de ictus
isquémico en el nifio. En tercer lugar, encontramos
la presencia de estados protrombéticos como el
Factor V de Leiden, la homocistinemia o el déficit
de antitrombina III. La presencia de enfermedad
crénica subyacente como la anemia ferropénica,
anemia drepanocitica o malignidad también se han
relacionado con ictus de etiologia isquémica.

Se  realiza
no muestra

ecocardiograma  transtordcico  que
cardiopatia  estructural ni  trombos
intracavitarios; se realiza estudio microbioldgico en
sangre y liquido cefalorraquideo (LCR) para descartar
origen infeccioso/postinfeccioso del ictus asi como estudio
de hipercoagulabilidad y autoinmunidad. Se amplia
estudio de anemia que impresiona de origen carencial
(IS8T 2%, Sferritina<5ng/mL; estudio hemoglobinopatias,
autoinmunidad y celiaquia negativos). Ante los hallazgos
en RM compatibles con wasculitis focal, se inicia
tratamiento de forma empirica con corticoterapia oral
(prednisona 1 mg/kg/dia) durante 5 dias. El paciente
presenta una evolucion clinica favorable, presentando
dnicamente hemiparesia leve con predominio en miembro
inferior derecho a las 48 horas del evento isquémico.

A los 9 dias presenta nuevo episodio consistente en
hemiparesia derecha y disartria, seguido de movimientos
anormales en hemicuerpo derecho. Se realiza RM urgente
ante la sospecha de vasculitis previa, objetivando infarto
a nivel de ACM izquierda y estenosis significativa de M1
izquierda que ha aumentado con respecto al estudio previo.
Se administran megabolos de metilprednisolona (30 mg/
ég), posteriormente 2 mg/kg/dia y se ariade levetiracetam
(30 mg/kg/dia), manteniendo antiagregacion. A las
48 horas del mismo, presenta nuevo episodio isquémico
sintomdtico a nivel de la ACM M1 izquierda.

Se realiza RM de control a los 2 meses del primer
episodio en la que se objetiva ausencia de visualizacion de
la M1 izquierda, aumento de la estenosis a nivel de Al
izquierda y estenosis de A2 derecha de nueva aparicion,
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asi como aumento de la circulacion colateral, sugestivo de
enfermedad de Moya Moya (EMM). Se extrae estudio
genético para RNF213, RALDH?2, ACTA2 y se deriva

a Neurocirugia.

5. ¢Qué prueba se considera el gold
standard para el diagnéstico de la EMM?

Biopsia arterial.

Estudio genético.

RM cerebral.
Electroencefalograma (EEG).
Angiografia cerebral.

L RO

La respuesta correcta es la e.

La EMM es una causa rara de ictus pediatrico,
derivada de una oclusién arterial progresiva del
poligono de Willis y desarrollo de circulacién
colateral anormal compensatoria; dando lugar a un
aumento del riesgo de ictus isquémico y hemorrégico.
Es importante diferenciarla del Sindrome de Moya
Moya, al que nos referimos cuando existe otra entidad
causal subyacente y en la cual la afectacion vascular
suele ser unilateral. Entre las entidades que se asocian
a este sindrome estdn la anemia de células falciformes,
la neurofibromatosis tipo 1, la radioterapia cerebral y
el sindrome de Down. La prueba gold standard para
su diagndstico es la angiografia cerebral, en la que
se observa la semejanza de la circulacién colateral
en forma de “nube de humo de cigarrillo”, haciendo
referencia al término “moyamoya” en japonés
(Figura 1). El avance en las técnicas de RM de alta
resolucién hace cada vez mis util el empleo de esta
técnica ante la sospecha de esta enfermedad. Casi el
50% de los pacientes con EMM presentan actividad
epileptiforme, siendo 1til el EEG para su estudio, no
siendo una herramienta diagnéstica de dicha entidad.
La biopsia cerebral no es una técnica diagnéstica
admisible, aunque a nivel histolégico lo que se observa
es una proliferacion fibrosa de la intima e hiperplasia
muscular de la media de los vasos, dando lugar a un
engrosamiento excéntrico de los mismos. Existen
variantes genéticas relacionadas con la EMM, siendo
la mutacién en el gen RNF213 el factor genético de
riesgo mds importante conocido por el momento,
no considerdndose el estudio genético una prueba
diagnéstica de la misma.

Figura 1. Arteriografia cerebral diagnéstica realizada en el
paciente.

6. (Cudl es la presentacién clinica
mas frecuente de la EMM en la edad
pediatrica?

a. Crisis epilépticas.
Ictus hemorrégicos.

c. Accidente isquémico transitorio (AIT) e ictus
isquémicos.
Neurodegeneracién progresiva.

e. Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la c.

La presentacién clisica de la EMM en nifios es
la aparicién recurrente de AIT e ictus isquémicos,
especialmente desencadenados por hiperventilacién.
Por el contrario, en adultos es mds frecuente la
presencia de hemorragia intracraneal. La severidad
de la enfermedad depende de la edad de inicio de los
sintomas y de la gravedad de las lesiones, no siguiendo
una evolucién lineal progresiva. Es frecuente que los
pacientes con EMM presenten crisis epilépticas, no
siendo la presentacién clinica predominante.

7. ¢Cual de las siguientes medidas no
estaria indicada en el seguimiento de
este paciente?

a. Antiagregacién con dcido acetilsalicilico (AAS)
a 30 mg/kg/dia.
Antiagregacién con AAS a 5 mg/kg/dia.

c. Realizar prueba de neuroimagen de control para
ver evolucién de la enfermedad.



SOSPECHA DE ICTUS

v

- ¢Existe un déficit neurolégico focal?
- ¢Comienzo o evolucién brusca?
- ¢Esta alteracion estd presente actualmente?

_ _>
Valorar consulta
neurolégica y TC

urgente, iniciar
medidas generales

Valorar ingreso
urgente en UCIP y
medidas generales <25 min.
(ver Tabla 1)

(NEUROLOGIA/NEURORRADIOLOGIA)

— ~.

Ictus isquémico SIN Ictus hemorrigico
oclusién de gran vaso Ictus isquémico CON
oclusién de gran vaso
Ingreso UCIP y
Déficit neurolégico * tratamiento

significativo/

incapacitante A .
P No signos de <45 min.

hemorragia + oclusién
arterial

Ingreso UCIP y
tratamiento
. - Edad > 2 afios
- Evolucién < 4,5 horas

- No contraindicacién rtPA
- Consentimiento informado

Ingreso UCIP y

tratamiento

<60 min.

TROMBOLISIS SISTEMICA

- Edad > 4 afios
- Evolucién hasta 6 horas en territorio carotideo

TROMBECTOMIA MECANICA ¢ o0 hasta 12-24h en territorio vertebrobasilar

- Contraindicacién rtPA o no mejoria tras la misma
- No contraindicacién para tratamiento endovascular

Ingreso UCIPy -
tratamiento CNEURORRADIOLOGIA INTERVENCIONISTA/ANESTESIA)

Algoritmo 1. Protocolo de Actuacién en Ictus Pedidtrico. Hospital Universitario La Paz.

Abreviaturas. UCIP: Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. rtPA: con activador tisular de plasmindgeno intravenoso.

TC: Tomografia Computerizada. RM: Resonancia Magnética.



d. Control estricto de otros factores de hipoxia
cerebral como laanemia secundaria ala ferropenia.

e. Programar cirugia de reperfusién cerebral si
presenta una evolucién desfavorable.

La respuesta correcta es la a.

Como medida terapéutica en el control de
este paciente con ictus isquémicos de repeticién en
relacién con EMM, estaria indicada la antiagregacién
con AAS a 3-5 mg/kg/dia y realizar un estrecho
control de la exploracién neurolégica, asi como de
otros factores de hipoxia cerebral, como son la anemia
ferropénica o la trombocitosis reactiva a la misma. La
EMM es una de las causas de ictus isquémico que es
candidata a tratamiento quirtrgico mediante técnicas
de reperfusién, con las que se consigue disminuir
el nimero o la gravedad de los episodios. Existen
técnicas de reperfusién cerebral directa donde ramas
de la carétida externa se anastomosan a ramas de la
ACM o técnicas de revascularizacién indirecta, donde
se utiliza tejido sano con capacidad de angiogénesis.

Se realiza arteriografia cerebral  diagndstica
(Figura 1) que confirma la sospecha de EMM. Se
propone tratamiento quirdrgico con revascularizacion
cerebral indirecta izquierda mediante técnica EDAMS
(Encefaloduroangiomiosinangiosis) que transcurre sin
incidencias. En la actualidad se mantiene estable sin nuevos
episodios de ictus, pendiente de repetir prueba de imagen
para ver efectividad de la técnica de revascularizacion
cerebral y valorar revascularizacion derecha.
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DONACION EN ASISTOLIA CONTROLADA. UNA
NUEVA OPORTUNIDAD EN PEDIATRIA

Autora: Nerea Gonzdlez Arza. Tutores: Laura Diaz Munilla, Mikel Mendizibal Diez. Hospital

Universitario de Navarra. Pamplona.

Adolescente de 15 arios, con antecedente de Sindrome
de MERRF (epilepsia mioclonica con fibras rojas
msgadas), que ingresa en Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos (UCIP) por insuficiencia respiratoria aguda
hipoxémica, en contexto de infeccion respiratoria por
Rbinovirus.

Presenta la siguiente exploracion fisica al ingreso:
Peso: 45 Kg. Temperatura axilar: 36,4°C. Tension
arterial: 135/96 (109) mmHyg. Frecuencia cardiaca: 128
Ipm. Frecuencia respiratoria: 28 resp/min. Saturacion
de oxigeno: 94 % (Fio2 75%). SCORE PRISM III:
6. Regular estado general. Bien nutrido e hidratado.
Buena coloracion de piel y mucosas. Trabajo respiratorio
con tiraje subcostal moderado. Auscultacion pulmonar
con buena entrada de aire en hemitérax derecho con
roncus generalizados e hipoventilacion en base pulmonar
izquierda. Abdomen blando y depresible que no impresiona
de dolor a la palpacion profunda sin masas ni megalias.
Pulsos  periféricos: presentes. Exploracion neuroligica
acorde a su estado basal permaneciendo consciente Yy
colaborador.

El paciente habia sido diagnosticado de Sindrome
de MIERRF a los 10 arios de edad, tras comenzar con
epilepsia mioclonica progresiva sin respuesta a farmacos
antiepilépticos (FAEs). Hasta los 6 meses previos al
ingreso, el paciente era autonomo para las actividades
bdsicas de vida diaria. No ingresos previos en UCIP A
partir de este momento, el paciente presentaba pérdida
de la marcha autonoma y problemas respiratorios que
habian requerido inicio de asistente mecdnico de tos y VNI
domiciliaria nocturna.

Tras estabilizacion inicial con ventilacion mecdnica
no invasiva (VNI), a las 24 horas de ingreso en UCIR
se produce un empeoramiento franco con aumento de
distrés respiratorio e hipoxemia, requiriendo ventilacion
mecdnica convencional (VMGC) con pardmetros mdximos
en modalidad asistida controlada/volumen control de
PEEP 7; Vt 9 mL/kg; FR 15 rpm y FiO2 94%. Tras

la instauracion de soporte, mejora de forma progresiva
pudiéndose extubar de manera programada el 5° dia
de ingreso, tras lo cual, a las 2 horas, presenta fracaso
respiratorio en relacion a atelectasia masiva del pulmon
izquierdo a pesar de optimizacion de VNI y fisioterapia
respiratoria.

Tras hablar con la familia, se decide reintubar al
pacientey dado el empeoramiento neuroligico en los iiltimos
6 meses, se realiza una resonancia magnética (RM)
craneal de control, donde se objetiva lesion compatible con
disfuncion de troncoencéfalo bajo (no visualizado en RM
previas) en relacion a progresion de su enfermedad.

Se realizan a lo largo del ingreso reuniones
multidisciplinares con Neuropediatria, Unidad del
paciente cronico complejo, Neumologia Infantil y UCIP
Junto con los padres del paciente. Se consensua con la
Sfamilia no reintubar en caso de nuevo fracaso de la
siguiente extubacion debido a la progresion y el curso
irreversible de su enfermedad.

Figural. Se observa atelectasia masiva hemitérax izquierdo.
Se objetiva estimulador del nervio vago normoposicionado.



1. ¢Considerarias a este paciente como
potencial donante de 6rganos?, y si fuera
el caso ¢cudl seria el siguiente paso a
realizar?

a. Si, cumple con los requisitos de adecuacién del
tratamiento de soporte vital (ATSV). El equipo
responsable del paciente notificaria el caso al
coordinador de trasplantes (CT) de su centro y al
mismo tiempo plantearia a la familia la situacion.

b. No, puesto que el sindrome de MERRF
constituye una patologia mitocondrial y esto
supondria su exclusién como posible donante.

c. Si, es un paciente en el que se ha consensuado
la ATSV. El equipo responsable del paciente
notificaria el caso al CT de su centro y éste ultimo,
tras realizar una valoracién inicial, informaria a la
familia junto con el pediatra de referencia.

d. Si, es un paciente con una patologia médica
en la que el pronéstico de vida es catastréfico
a pesar de un tratamiento adecuado. El equipo
responsable deberia esperar al fallecimiento para
poder notificar el caso al CT y plantear en dicho
momento la donacién.

e. Si, es un paciente con una patologia médica en la
que el prondstico de vida es catastréfico a pesar
de un tratamiento adecuado. Es fundamental
realizar una primera entrevista con la familia
y posteriormente, el equipo responsable del
paciente notificard el caso al C'T.

La respuesta correcta es la c.

Tal y como se indica en el consenso de la
Organizacién Nacional de Trasplantes (ONT) con
la Asociacién Espafiola de Pediatria (AEP) de 2019,
se consideran potenciales donantes pedidtricos en
asistolia controlada aquellos pacientes en los que, por
su patologia y evolucidn, el equipo médico ha decidido
la ATSV, de acuerdo con sus padres, que no presentan
contraindicaciones médicas aparentes y en los que se
espera que, tras la retirada del tratamiento de soporte
vital (RTSV), se produzcala parada cardiorrespiratoria
(PCR) en un periodo de tiempo compatible con la
donacién de 6rganos. A la decisién de ATSV, se puede
llegar desde dos circunstancias clinicas: patologia
neurolégica grave con un prondstico funcional
catastréfico, cuando la evolucién a muerte encefilica
(ME) no es previsible o bien, patologias médicas
de cualquier otra etiologia en las que el tratamiento

intensivo con intencién curativa ha resultado ineficaz
y el pronéstico de vida es infausto.

Una vez identificado un potencial donante
en asistolia controlada, el equipo responsable del
paciente ha de notificar el caso al CT de su centro.
La notificacién se debe realizar precozmente para
facilitar la valoracion del donante, tal y como sucedié
en el caso expuesto, ya que requeria de una valoracién
exhaustiva por su patologia de base.

En lo que respecta a la entrevista familiar, la
recomendacién de la ONT es que el CT, después de
haber realizado una primera evaluacién del potencial
donante, sea quien plantee la opcién de la donacién
en asistolia controlada pedidtrica (DACp) ya que se
ha formado especificamente para ello y conoce en
profundidad el proceso. La entrevista se realizard de
forma progresiva y respetuosa, el CT explorard si la
donacién de 6rganos y tejidos es coherente con los
valores del nifio y/o su familia. En ese caso se informara
del lugar donde se realizard la RT'SV, del modo en que
podran despedirse los familiares, de la posibilidad de
que, si el nifio no falleciera en un tiempo compatible
con el protocolo de DACp, la extraccién de los 6rganos
no podria realizarse y el paciente deberd volver a la
UCIP (u otra unidad hospitalaria) para continuar con
los cuidados al final de la vida. Los padres también
deben saber que la oposicién a donar puede ser general
o especifica para un érgano o tejido, cuestién que por
supuesto serd respetada y explicitamente reflejada
en el documento de consentimiento a la donacién.
Tras aceptarse la donacién, se pondrd en marcha el
procedimiento habitual de adjudicacién de érganos,
contactando con la ONT.

Unavez decidida la ATSV, se avisa al CT del hospital.
Los médicos responsables del paciente en la UCIP junto con
el CT; se retinen con la familia y se les ofrece la posibilidad
de que su hijo sea donante en asistolia controlada en caso
de fracasar la extubacion. En este paciente en concreto, al
estar afecto de sindrome de MERRF (encefalomiopatia
mitocondrial), se consulta previamente a la ONT, quienes
concluyen que no hay contraindicacion para la donacion
de drganos.

2. En cuanto ala evaluacién del potencial
donante, sefiale la respuesta falsa:

a. Es una valoracién clinica exhaustiva que, entre
otras cosas, descarta enfermedades que puedan
ser transmitidas del donante al receptor.



b. En su valoracién, incluye el estudio de viabilidad
de los 6rganos potencialmente trasplantables.

c. No existe una limitaciéon de peso ni edad
gestacional en la validez de los 6rganos.

d. Ante enfermedades hereditarias, metabdlicas,
malformaciones congénitas... la decisién de si el
paciente es candidato a la donacién, dependerd
del CT, tras realizar una valoracién individual de
cada caso.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la c.

La evaluacién del donante consiste en una
valoracién clinica completa que, por un lado, descartara
enfermedades potencialmente transmisibles del
donante al receptor (en especial neopldsicas
e infecciosas) y, por otro, valorard los Organos
potencialmente trasplantables desde un punto de vista
morfoldgico y funcional.

Los detalles de esta evaluacién (historia clinica
completa, exploracién fisica minuciosa y estudios
complementarios) se resumen en la siguiente figura:

HISTORIA CLINICA COMPLETA

* AP: enfermedades crénicas, infecciones p:

El pediatra responsable, una vez recogida la
informacién relevante, informard al C'T, quien decidira
qué 6rganos y/o tejidos son aptos para el trasplante

En lo que respecta a las contraindicaciones para
la donacién, actualmente son muy pocas, e incluyen:
serologia positiva para virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH), virus linfotréfico T humano (HTLV)
del adulto tipos I y II, infeccién sistémica activa y
no tratada como causa de la muerte, enfermedades
causadas por priones, hidatidosis diseminada,
enfermedades hematoldgicas de causa desconocida
(¢j.,anemia apldsica), colagenosis y vasculitis, y algunas
neoplasias. Siempre serd el CT quien establezca la
existencia de una contraindicacién a la donacién.

En cuanto a las peculiaridades pediatricas, la
edad gestacional menor de 34 semanas y el peso al
nacimiento inferior a 2kg limitan la validez de los
6rganos (por inmadurez y falta de receptores), aunque
siempre se valorard la donacién de vélvulas cardiacas.

Por ultimo, en enfermedades hereditarias,
cromosomopatias, errores congénitos del metabolismo
y malformaciones congénitas, el CT realizard una
evaluacién individualizada, indicando si finalmente es
o no candidato a la donacién.

EXPLORACION FISICA

Completa, incluyendo antropometria

 Antecedentes familiares

* Enfermedad actual: hipotensién arteriz
farmacos administrados, tiempo de parada...

(talla, peso y perimetros abdominal y toricico)

ESTUDIO DE IMAGEN

Radiografia de térax, ecografia
abdominopélvica, valorar tomografia
computarizada tordcica/abdominal

Figura 2. Procedimiento de evaluacién de un posible donante de érganos y tejidos (Modificada de A. Rodriguez Nufiez

et al).



3. iDénde y como se debe realizar la
retirada de tratamiento de soporte vital?

a. En UCIP, siempre primando la intimidad y
el confort familiar hasta que se produzca el
fallecimiento. Posteriormente, se trasladard de
forma inmediata a quiréfano, procediéndose a la
RTSV.

b. En quiréfano. Los padres podrin estar a su lado
hasta su llegada a quiréfano y una vez realizada la
despedida, se procederd a la RTSV.

c. En quiréfano. La familia podrd estar con el
nifio en quiréfano durante la RTSV hasta la
certificacién del fallecimiento, si asi lo desea.

d. En UCIP. Una vez retirado el soporte vital, se
trasladard a quiréfano en espera del fallecimiento.

e. En quiréfano. Durante el procedimiento de
RTSV, debera estar presente el equipo quirdrgico,
preparado para el inicio de la cirugia, cuando el

CT se lo indique.
La respuesta correcta es la c.

Tras la decisién de ATSV y una vez obtenido el
consentimiento para la donacién, se deben continuar
los cuidados paliativos del paciente y su familia y
preparar el escenario para la RTSV en quiréfano o
en una sala ad hoc (es importante haber informado
de esto previamente a la familia). Salvo situaciones
particulares que justifiquen que la RTSV tenga lugar
en la UCI, se recomienda que se lleve a cabo en
quiréfano, porque disminuye el tiempo de isquemia.
La RTSV debe realizarse conforme a lo especificado
en el protocolo de cada centro (aprobado por el comité
de ética asistencial). Como en cualquier proceso
de RTSV, el nifio recibird los cuidados, la analgesia
y la sedacién necesarios para asegurar su bienestar
y confort. Preferiblemente, el equipo asistencial de
intensivos que ha atendido al paciente serd quien realice
la RTSV y decida sobre la sedoanalgesia a administrar.
Mientras tanto, el equipo quirtrgico ya preparado
debe permanecer fuera de quiréfano, permitiendo el
acceso libre de los padres y del equipo de intensivos, y
esperar hasta que el CT indique el inicio de la cirugia.
La familia podrd estar con el nifio durante la RTSV
hasta la certificacién del fallecimiento, si asi lo desea.

Tras la segunda extubacion, se inicia VNI, vy, a pesar
de pardmetros elevados, presenta nuevo fracaso respiratorio
hipoxémico. Dado que la familia habia aceptado la
donacion en asistolia controlada, se inician cuidados en

UCIP orientados a la donacion como son la intubacion
e inicio de VMG, soporte inotrdpico y antibioterapia.
Paralelamente, se administra sedacion para confort y se
permite el acompariamiento y despedida de los familiares.

Una wvez estabilizado el paciente y organizado
a todos los equipos participantes en el proceso de
donacion, se traslada al paciente a la sala de radiologia
intervencionista para la canulacion de vias centrales para
la DACp mediante perfusion regional normotérmica
(PRN). Posteriormente se traslada a quirdfano, donde se
realiza la RTSV por parte del intensivista responsable. Se
ofrece a la familia la posibilidad de acompariamiento en
quirdfano durante el procedimiento, pero, ésta prefiere no
estar presente, por lo que se les habilita una sala contigua
para informarles del proceso. Durante este acto, el equipo
quiriirgico permanece completamente apartado hasta la
certificacion del fallecimiento.

4. En lo que respecta a las medidas
antemortem:

a. Se realizan con el Gnico propésito de mejorar la
viabilidad de los 6rganos destinados al trasplante.

b. El paciente debe trasladarse monitorizado,
incluyendo tensién arterial invasiva.

c. Cualquier intervencién o prueba que pueda
suponer molestias para el paciente debe ser
manejado con analgesia y/o sedacién segin las
précticas estindar de la UCI.

d. El CT debe recoger el consentimiento para
la realizacién de estas medidas, de forma
independiente del de la donacién.

e. Todas las respuestas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Las medidas antemortem son aquellas actuaciones
que se realizan para facilitar la DACp y comprenden:
el traslado del paciente al quiréfano, la administracién
de farmacos con el objetivo de mejorar la viabilidad
de los érganos y técnicas invasivas como la canulacién
de vias centrales o la realizacién de fibrobroncoscopia.
Es obligado recabar un consentimiento especifico
(independiente del de la donacién) para dichas
intervenciones, tras explicar a los padres su finalidad
y posibles riesgos.

El paciente se trasladard monitorizado de
forma continua con ECG, monitorizacién invasiva
de la presién arterial, saturacién arterial de oxigeno
y capnografia. Preferiblemente serd el pediatra



responsable del paciente durante su estancia previa en
UCIP, quien acompaiie al nifio al quiréfano.

La canulacién de vias centrales, destinada a
permitir la infusién de liquidos de preservacién o
establecer un sistema de PRN, se recomienda realizarlo
postmortem en el paciente pedidtrico con peso
inferior a 30 kg, por la mayor tasa de complicaciones
(dificultad para el implante por arteria de pequefio
calibre, sangrado o isquemia de miembros inferiores).
Sin embargo, en nifios de mayor peso, en los que
la técnica conlleva menores riesgos, serd el equipo
quirtrgico, de acuerdo con el CT, quien decidida el
abordaje idéneo en cada caso.

En el caso expuesto, dado que el peso es muy similar al
correspondiente a la edad adulta, se realiza la canulacion
de grandes vasos antemortem bajo control radioscipico en
la sala de radiologia intervencionista siguiendo el protocolo
especifico del centro.

5. Seiale la respuesta falsa:

a. La técnica de extraccién ultrarrdpida es menos
compleja que la PRN, permitiendo el inicio de
la preservacién fria de los 6rganos mediante la
infusién de liquido de preservacién durante la
extraccién.

b. La PRN permite la reperfusién de los 6rganos
con sangre oxigenada a temperatura corporal
antes de su extraccion.

c. En la PRN se emplea un sistema de circulacién
extracorpérea de la sangre mediante un dispositivo
oxigenador de membrana (extracorporeal
membrane oxygenation; ECMO, por sus siglas
en inglés).

d. La PRN regenera el tejido danado, reduce la
urgencia de la extraccién y permite evaluar la
viabilidad de los érganos antes del trasplante.

e. Existe evidencia que afirma que el tiempo 6ptimo
para mantener la PRN es de 30 minutos.

La respuesta correcta es la e.

La primera técnica descrita fue la extraccién
con la méxima celeridad posible («stper rapida»)
de los érganos, aunque cada vez se utilizan mids los
procedimientos de PRN, basada en la utilizacién
de dispositivos de ECMO, que permiten una mejor
preservacién in situ de los érganos con sangre
oxigenada. La PRN regenera tejidos danados por la

isquemia, permitiendo la evaluacién funcional de los

6rganos previaalaextraccién,y convierte unaextraccion
urgente en un procedimiento pseudoelectivo similar
al de la donacién en ME, lo que potencialmente
puede reducir el riesgo de accidentes quirurgicos y
pérdida inadecuada de 6rganos. Recientemente dos
importantes estudios, uno en Espafia y otro en Reino
Unido, han puesto de manifiesto la superioridad de la
PRN sobre la extraccién saper ripida en el trasplante
hepitico en AC.

Mediante la PRN, tras la canulacién, se pondra
en marcha lo antes posible el circuito en ECMO,
teniendo en cuenta que el tiempo de isquemia
caliente total (desde la RTSV hasta el inicio de la
preservaciéon) no debe superar los 30 minutos para el
higado y los 45-60 minutos para el rifién. No existe
evidencia acerca del tiempo éptimo para mantener la
PRN, pero, por consenso suele mantenerse durante
90 minutos o bien cuando los resultados analiticos
sean 6ptimos (gasometrias, transaminasas, lactico....).
Transcurrido ese tiempo, se realizard la extraccién
de los érganos correspondientes siguiendo la técnica
quirdrgica habitual.

Al paciente se le mantiene en todo momento
sedoanalgesiado y manteniendo las medidas de confort
hasta el fallecimiento. Los farmacos utilizados son
ketamina, midazolam y propofol. En quirdfano se procede
a la extubacion. A los dos minutos de la RTSV comienza
con hipotension significativa y siete minutos mds tarde se
certifica el éxitus. En total, hasta que se inicia la PRN
transcurren 8 minutos de isquemia caliente verdadera o
funcional. Posteriormente se mantiene el soporte con PRN
durante unos 60 minutos aproximadamente hasta que se
constata por gasometrias y controles bioquimicos seriados
normalizacion de las cifras de dcido ldctico, transaminasas
e iones. Posteriormente, se procede al explante de ambos
ririones e higado. A través de la ON'T; se ha sabido que la
evolucion de los pacientes trasplantados ha sido favorable.

6. En cuanto a los aspectos éticos que
plantea la DACp, senale la respuesta

falsa:

a. Ladecisiénsobrela AT'SV debe serindependiente,
diferenciada y previa a la decisién de donar.

b. Se debe asegurar que los riesgos para el donante
sean minimos y similares a los que se exponen
otros nifios tratados con intencién curativa.

c. Es fundamental que los padres sean informados
de todo el proceso con detalle y que tengan



el tiempo suficiente para comprender dicha
informacién.

d. Decidida la ATSV y aceptada por la familia,
el médico tiene la obligacién de pensar en la
donacién y el deber de proporcionar a la familia o
al paciente el derecho a ésta si es su deseo.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La DACp supone una modificacién de la
asistencia médica estindar antes de la muerte del
donante,lo que genera una serie de controversias éticas.
Para ello, la ONT considera que deben cumplirse las
siguientes premisas: a) que los riesgos para el donante
sean minimos y similares a los que se exponen otros
nifios tratados con intencién curativa; b) que los
padres sean informados y tengan tiempo suficiente
para asimilar el procedimiento y espacio para plantear

dudas; ¢) que se realice un consentimiento especifico
para las medidas antemortem precisas, y d) que los
padres asuman la donacién como una manifestacién
de deseo/solidaridad.

Considerar sistematicamente la posibilidad de
donacién en nifios cuando cumplen las condiciones
de ATSV, es un estindar ético y deberia considerarse
un estindar profesional. Esta préctica no sélo permite
aumentar la disponibilidad de érganos para trasplante,
sino que permite un cuidado integral centrado en el
propio paciente y en su familia.

Por dltimo, en lo que respecta al certificado de
fallecimiento, serd el pediatra de cuidados intensivos
responsable del paciente, y ajeno al proceso de
donacién, quien certifique el fallecimiento.

En nuestro pais, segun lo establecido en el Real
Decreto 1723/2012, el diagnéstico de muerte por
criterios circulatorios y respiratorios se basa en la
constatacién, de forma inequivoca, de ausencia de

DONACION ASISTOLIA CONTROLADA PEDIATRICA (DACp)
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Figura 3. Resumen/Algoritmo de actuacién (Modificado de “Recomendaciones nacionales sobre donacién pediatrica”).

ONT 2020.



circulacién y respiracién espontdneas, ambas cosas
durante un periodo no inferior a cinco minutos. La
ausencia de circulacién se demostrard mediante al
menos uno de los siguientes hallazgos: Asistolia en
un trazado electrocardiogrifico continuo; Ausencia
de flujo sanguineo en la monitorizacién invasiva de
la presién arterial o ausencia de flujo aértico en un
ecocardiograma.
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UTILIDAD DE LA ECOGRAFIA A PIE DE CAMA

TRAS AUTOASFIXIA

Autora: Nora Ferrer Aliaga. Tutor: Daniel Palanca Arias. Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Se presenta el caso de un paciente de 11 arios, sin
antecedentes de interés, encontrado inconsciente en
domicilio tras parada cardiorrespiratoria (PCR) por
autoasfixia mediante ahorcamiento. Tras encontrarlo
inconsciente en domicilio inicia el padre maniobras de
reanimacion cardiopulmonar continuadas por personal
sanitario a los 15 minutos, objetivando pulso palpable
procediendo intubacion y canalizacion intradsea. Es
trasladado en bhelicoptero a la Unidad de Cuidados
Intensivos Pedidtricos (UCIP) precisando expansion de
volemia y manteniendo hipoxemia grave.

Constantes y exploracion fisica al ingreso en UCIP:
tension arterial 95/45 mmHyg, frecuencia cardiaca 110
lpm, temperatura 36 °C, frecuencia respiratoria 21 rpm,
saturacion de oxigeno 91% con Fio: 1. Lesion eritematosa
en region cervical anterior y petequias en forax anterior
(Figura 1). Buena perfusion periférica. Auscultacion
cardiopulmonar con buena ventilacion bilateral, tonos
ritmicos. Abdomen normal. Neuroldgicamente bajo efectos
de sedoanalgesia, pupilas medias lentamente reactivas.

Figura 1. Lesiones en region cervical y térax anterior tras
autoasfixia.

1. Durante la transferencia del paciente
pediatrico, desde el lugar emisor hasta el
receptor, indique la respuesta correcta:

a. Durante la transferencia de pacientes criticos
existe un alto riesgo de morbilidad y mortalidad.

b. La efectividad de una transferencia requiere:
un equipo multidisciplinar bien formado, un
buen plan de transferencia y una adecuada
comunicacién.

c. En cada transporte sanitario se realizan dos
transferencias: una desde la ubicacién inicial
del paciente hasta el medio de transporte y otra
desde el vehiculo al hospital receptor.

d. Cada transferencia consta de dos partes: la
comunicacién de la situacién clinica del paciente
y la transferencia fisica propiamente dicha.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Latransferenciaesunadelasfases masimportantes
del transporte pedidtrico, tanto interhospitalario como
intrahospitalario. Dada la situacién de gravedad de la
mayoria de los pacientes, tanto durante la transferencia
como durante el traslado de pacientes criticos existe
un alto riesgo de morbimortalidad. Varios estudios
demuestran una disminucién de los riesgos asociados
al transporte y a la transferencia si esta, se realiza por
un equipo especializado bien formado con un lider
definido. El plan de transferencia incluye tanto la
adecuada comunicacién entre el personal sanitario
(transferencia comunicativa de la situacién clinica del
paciente) como el disefio de una estrategia, segin los
recursos humanos y fisicos disponibles, para movilizar
al paciente de forma adecuada y segura (transferencia
fisica).

Es fundamental durante todo el proceso reevaluar
de manera continua y comprobar los dispositivos del



paciente a nivel de localizacién, fijacién y adecuado
funcionamiento de los mismos.

2. Teniendo en cuenta la situacion
clinica del paciente ¢cudl seria la actitud
a seguir?

a. Realizar una ecocardiografia dirigida para valorar
causas de la inestabilidad hemodindmica.

b. Realizar una ecografia en el trauma pedidtrico
para descartar neumotérax y liquido libre en
térax o abdomen.

c. Realizar una analitica completa con marcadores
de funcién cardiaca, renal y hepitica.

d. Realizar una radiografia de térax porque el
paciente presenta hipoxemia severa.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La ecografia a pie de cama (EPC) o “point of
care ultrasound” (POCUS) se ha convertido en los
ultimos afios en una herramienta imprescindible
para la préctica clinica. Se aplica en la prictica clinica
como extensién de la exploracién fisica permitiendo
descartar diagndsticos que precisen actuacién rapida
y orienten un manejo de forma precoz mejorando
el pronéstico. La ecografia cardiaca dirigida (ECD)
o “focused cardiac ultrasound” (FoCUS) es aquella
realizada por el clinico a pie de cama para la evaluacién
del paciente con shock o inestabilidad hemodindmica
para descartar un origen etiolégico del shock. La
ecografia en el trauma pedidtrico o “extended focused
assessment with sonography for trauma” (E-FAST)
se realiza a pacientes politraumatizados para detectar
neumotérax y liquido libre en la cavidad abdominal
o térax. Asi mismo la analitica sanguinea completa
permitird descartar dafio tisular y la radiografia de
térax aportard informacién del estado pulmonar tras

PCR.

Se acomparia la exploracion fisica de protocolos
ecogrdficos, con E-FAST inicial sin  objetivarse
neumotorax ni liguido libre tordcico y abdominal, y
con FoCUS mostrando un fallo ventricular izquierdo
con dilatacion wventricular (DDVI 53 mm), baja
contractilidad ventricular (FEVI VI mediante Teichholz
49%), hipocinesia a nivel del septo e insuficiencia mitral
(Figura 2). Electrocardiograma normal.

Recibe soporte hemodindmico con dopamina hasta 7
mcg/kg/min y milrinona a 0,4 mcg/kg/min y tratamiento
diurético, con progresiva mejoria hasta su retirada a
las 36 horas con normalizacion de la contractilidad
ventricular (FEVI VI mediante Teichholz 73%) (Figura
3). Las determinaciones seriadas de marcadores cardiacos
muestran una troponina I mdaxima de 1037 ng/L a las
4h y un proBNP mdiximo de 953 pg/ml a las 365, con
descenso progresivo hasta su normalizacion a la semana.

La radiografia de torax mostrd infiltrados alveolares
bilaterales sugestivos de sindrome de distrés respiratorio
agudo con patron restrictivo pulmonar inicial secundario
a datio postparada, con mejoria progresiva que permite
extubacion a las 36 horas.
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Figura 3. Normalizacién de la funcién cardiaca a las 36
horas de ingreso.



3. Para la valoracién hemodinamica por
ultrasonidos en pediatria, ¢qué planos
ecocardiogrificos debemos realizar en la

FoCUS?

a. Subcostal largo y corto.

b. Subcostal largo y vena cava inferior, paraesternal
largo y corto, apical.

c. Paraesternal largo y corto, subcostal largo, apical.
Paraesternal largo y corto, subcostal largo y corto.

e. Ninguno de los anteriores.

La respuesta correcta es la b.

La valoracién hemodinimica mediante ECD
o FoCUS tiene el objetivo de obtener informacién
util para el manejo del paciente y no un diagndstico
anatémico preciso o la valoracién funcional exhaustiva.
Nos permite descartar 4 posibles causas shock:
fallo derecho, fallo izquierdo, shock hipovolémico o
taponamiento. Para ello debemos realizar 5 planos
ecocardiograficos: subcostal eje largo (SLAX) o
subcostal cuatro cdmaras, subcostal vena cava inferior
(SVCI) o subcostal eje corto, paraesternal eje largo
(PLAX), paraesternal eje corto (PSAX) y apical cuatro
camaras (A4C) (Figura 4).

Para la disfuncién del ventriculo izquierdo (VI)
o el shock cardiogénico el A4C y PLAX son los mds
utilizados. Podemos estimar de forma cualitativa la
funcién ventricular mediante el método “eyeball”,
imaginando un punto fijo en medio de la cavidad
ventricular y observando el grado de acercamiento
del septo interventricular y la pared posterior, guarda
buena relacién con la medicién de la fraccién de
eyeccién. Lo mds habitual es encontrar una cavidad
ventricular dilatada con hipoquinesia global. Otro
signo util es observar el movimiento de la valva
mitral anterior alejindose del septo interventricular
y asociando frecuentemente la aparicién de un jet de
insuficiencia mitral.

La hipovolemia franca o el shock hipovolémico
o distributivo se visualiza en los planos AC4 y SVCI
con un ventriculo derecho (VD) vacio y un VI
hiperdindmico con colapso sistélico de la cavidad
ventricular. Ademis en SCVI se observard una vena
cava pequefia y con colapso inspiratorio.

La disfuncién del VD o el shock obstructivo se
suele valorar en A4C, con una relacién VD/VI > 0,6 en
el nifio mayor y > 1 en el lactante y neonato. Ademads
es muy util la valoracién de la curvatura del septo

interventricular en PSAX observidndose inversién
hacia el VI en sistole cuando la presién del VD es
suprasistémica. El taponamiento cardiaco o el shock
obstructivo se valora mejor en el SLAX aunque su
diagnéstico es clinico. Si el derrame es significativo se
visualizara un drea hipoecoica rodeando las cavidades
derechas y en caso de derrame masivo se observard
liquido rodeando todo el corazén, que aparecerd
bamboleindose dentro del saco pericardico “swinging
heart”.

En el resto de exploraciones complementarias
realizadas, los electroencefalogramas seriados mostraron
enlentecimiento de la actividad cerebral. Aunque la
tomografia computarizada (TC) craneocervical inicial
fue normal, la resonancia magnética (RVMIN) cerebral
mostrd alteracion de ambos globos palidos.

Respecto la evolucion neurolgica al mes persiste
afasia, tendencia a hipertonia, apertura ocular espontinea,
comprension y contacto ante estimulos, incontinencia
urinaria e imposibilidad de ingesta oral que requiere
gastronomia y terapia de rebabilitacion intensa.

4. ;Cual es la sospecha diagnéstica?

a. Infarto agudo de miocardio tras parada
cardiorespiratoria.

b. Obstruccién del tracto de salida del ventriculo
izquierdo.

c. Corazén aturdido o “stunning miocardio”.
Shock cardiogénico.
e. cyd son correctas.

La respuesta correcta es la e.

5. Respecto a la pregunta anterior, ;cual
es el mecanismo fisiopatologico mas
aceptado?

a. Vasoespasmo coronario.

b. Oclusién trombética transitoria de la arteria
descendente anterior.

c. Liberacién de catecolaminas.

d. Todos los pacientes presentan disfuncién
ventricular tras PCR.

e. Disfuncién de la microcirculacién cardiaca.

La respuesta correcta es la c.

Existen pocos casos de disfuncién ventricular

izquierda reversible tras shock cardiogénico.



Deteccién de derrame pericirdico

(SLAX)

Tamario y colapso respiratorio de la
vena cava inferior (SVCI)

Paraesternal

Funcién ventricular izquierda: método

eyeball (PLAX o PSAX)

Curvatura septal: inversién indica

sobrecarga derecha (PSAX)
Tamafio relativo de los ventriculos:

VD/VI > 0,6 (nifios) o > 1 (lactantes)
indica disfuncién derecha (PSAX)

APICAL (A4C)

Funcién ventricular izquierda

Tamafio relativo de los ventriculos

Figura 4. Esquema de utilizacién de la Focused Cardiac Ultrasound (FoCUS).

La disfuncién ventricular izquierda aguda y
rapidamente reversible puede desencadenarse por
diversas agresiones emocionales y fisicas. Esta
entidad denominada miocardiopatia de Takotsubo,
también conocida como sindrome de abombamiento
ventricular izquierdo transitorio o miocardiopatia
inducida por estrés, se caracteriza por una disfuncién
transitoria del VI en la ausencia de patologia coronaria.
Se han descrito casos de miocardiopatia de Takotsubo
tras ahorcamiento, en donde la actividad simpdatica
extrema secundaria a hipoxemia severa genera un
estado hiperdindmico que puede causar caida en la
perfusién coronaria produciendo un corazén aturdido
“stunning miocdrdico” con disfuncién ventricular
inicial.

Ponemos especial énfasis en la utilidad de la
EPC ante situacién de hipoxemia grave tras PCR que
obligue a descartar origen etiol6gico del shock.
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LACTANTE HIPOTONICO CON DIFICULTAD
RESPIRATORIA PROGRESIVA

Autora: Paula Isabel Santamaria Sanz. Tutor: Esteban Gomez Sanchez. UCIP Hospital Universitario de

Burgos.

Neonato de 15 dias de vida que ingresa en hospital de
origen por dificultad respiratoria progresiva y alteraciones
en la succion-deglucion con escasa ganancia ponderal.
Precisa inicio de oxigenoterapia en cdnulas nasales y
colocacion de sonda nasogdstrica (SNG) para nutricion
enteral.

Antecedentes obstétricos y perinatales

* Madre y padre sanos, consanguineos (primos
segundos), origen marroqui.

* Embarazo:  Natural, controlado, diagndstico
en ecografias antenatales de displasia renal
multiquistica (desde 218G), SGB negativo.

o Parto: 40+5 SG, eutécico, bolsa rota de 22 horas
(profilaxis antibidtica).

* Perinatal: Peso al nacimiento 3610g (p50-75),
talla 52 cm (p75-90), PC 36,5 cm (p90). APGAR
9-10, no reanimacion. Cribado endocrinometabélico
normal, otoemisiones acisticas normales.

Se remite a unidad de Neonatologia del hospital
terciario de referencia para estudiar posible relacion de
displasia renal multiquistica con insuficiencia respiratoria.

Durante este ingreso presenta empeoramiento con
aumento de dificultad respiratoria y acidosis respiratoria,
precisando inicio de oxigenoterapia de alto flujo (OAF) y
posteriormente ventilacion mecdanica no invasiva (VIMNI)
en modalidad CPAP con mejoria clinica. Es valorado por
Cirugia Pedidtrica y se realiza ecografia abdominal en la
que se confirma displasia renal multiquistica, decidiendo
tratamiento conservador.

Se decide traslado a hospital de origen para continuar
estudio de insuficiencia respiratoria y dificultades en la
nutricion.

En este ingreso se objetivan de forma progresiva
controles gasométricos con hipercapnia en aumento, asi
como aumento progresivo del distrés respiratorio. A los 37
dias de vida requiere intubacion con inicio de ventilacion
mecdnica invasiva (VMI), presentando pocos dias después
parada cardiorrespiratoria (PCR) recuperada tras un
fallo de respirador. De manera evolutiva también empeora
desde un punto de vista neurologico, presentando hipotonia

axial con amimia facial. Persisten las dificultades en la
succion-deglucion.

Se decide inicio de estudio de sindrome hipotonico en
el lactante.

1. ¢Qué entidades sospecharia como
parte del diagnéstico diferencial del
sindrome hipoténico del lactante?

a. Cromosomopatias (trisomia 21, sindrome
Prader-Willi/Angelman, trisomia 18 entre otras)
y sindromes genéticos (sindrome de Joubert y
otros).

b. Miopatias
mitocondriales).

c. Distrofias mioténicas y polineuropatias.
Sindromes miasténicos.

e. Todas pueden ser opciones a considerar en el
diagnéstico diferencial.

congénitas (enfermedades

La respuesta correcta es la e.

La hipotonia en el lactante es un signo inespecifico
que estd presente en muchos trastornos de diversa
etiologia, siendo un motivo frecuente de consulta. Es
muy importante realizar una adecuada historia clinica
recogiendo datos obstétricos y perinatales (infecciones
maternas, patologias maternas previas, diabetes
gestacional, edad gestacional, parto, etc.), ademds de
si existen alteraciones metabdlicas o necesidad de
soporte ventilatorio en las primeras horas de vida, entre
otras cuestiones. Es necesario realizar una exploracién
fisica y neuroldgica completa con maniobras para
valorar el tono (traccién de extremidades superiores,
suspension ventral y vertical), la fuerza y los reflejos
osteotendinosos (ROT). Con estos datos se puede
realizar una clasificacién de la hipotonia diferenciando
si corresponde a una etiologia central o periférica o si
corresponde a un patrén mixto.



Caracteristicas Hipotonia central Hipotonia periférica
Debilidad Ausente Presente
Reﬂejos osteotendinosos Aumentados Disminuidos o ausentes
Babinski Presente Ausente
. . Pueden estar presentes,
Fasciculaciones y atrofia Ausentes
atrofia presente
Reﬂejos Primitivos Aumentados Disminuidos
Déficit sensorial Puede estar presente Ausente
Encefalopatia
.P > Puede estar presente Ausente
convulsiones
Dismorfias Puede estar presente Raras
Microcefalia Puede estar presente Rara
Retraso desarrollo
X Presente Presente (retraso motor)
psicomotor
CK total Normal Elevada o normal

Tabla 1. Se recogen las principales caracteristicas que ayudan a diferenciar entre hipotonia de causa central o periférica
(Sudrez B, Araya G: Sindrome hipoténico como manifestacién de enfermedad neuromuscular hereditaria en la infancia.
Rev.Med.Clin.Condes. 2018; 29 (5): 502-511).

* Sindromes hipoténicos centrales: 2. é(blé pruebas complementarias
Encefalopatia  hipéxico-isquémica  (50%), golicitaria para estudio de hipotonia en
enfermedades genéticas (15%), malformaciones 1 5
del sistema nervioso central (12%), otras un lactante:

(cromosomopatias como sindrome de Down,
sindrome de Prader-Willi y sindrome Williams). a. Radiografia de térax.
b. Ecografia transfontanelar, RM craneal.
Sindromes hipoténicos periféricos: c. EEG, ENG, EMG.
Motoneurona (atrofia muscular espinal (AME)),  d. Estudio genético y cribado de metabolopatias

nervio periférico (polineuropatias tipo Charcot-
Marie-Tooth), unién neuromuscular (sindromes
miasténicos congénitos), musculo (miopatias
congénitas, distrofias musculares congénitas,
distrofia mioténica).

(amonio y piruvato).
B, c y d son correctas.

La respuesta correcta es la e.

A la hora de llegar a un diagnéstico la historia

clinica y una buena exploracién fisica son los pilares
mds importantes, como se ha explicado anteriormente.

* En los casos de hipotonia central las pruebas

complementarias que tienen mds rendimiento
son las pruebas de imagen y el anilisis genético.



% Successfully
diagnosed

Method of diagnosis

History and physical examination (Step 1)
* Family history

* Pregnancy and delivery >0

* Clinical and neurologic examination
Imaging study (Step 2): (CT or MRI/MRS) 13
Clinical genetic evaluation (Step 3) 9
Genetic testing (Step 4): karyotype, FISH, CGH 6
Biochemical evaluation (Step 5): aminoacids, organic

. . .. 6

acids, peroxisomes, carnitine, CDG test
Neuromuscular testing (Step 6): CK, EMG, NCV, 6
DNA for SMA and CMD, muscle biopsy
Follow-up testing 7

Tabla 2. Tomada del articulo: Dawn E.Peredo, Mark C.Hannibal: The floppy infant, evaluation of hypotonia. Pediatrics

in Review. September 2009, 30 (9) e66-¢76.

Abreviaturas. CK: creatine kinase; CMD: congenital muscular dystrophy; CDG: congenital disorder of glycosylation;
CGH: comparative genomic hybridization; CT: computeed tomography scan; EMG: electromyography; FISH: fluores-
cence iin situ hybridization; MRI: magnetic resonance imaging; MRS: magnetic resonance spectrography; NCV: nerve

conduction velocity; SMA: spinal muscular atrophy.

Adapted from Paro-Panjan D, Neubauer D. Congenital hypotonia: is there an altorithm? J Child Neural. 2004;19;439-

442.

Si existe un posible sindrome genético que se
puede sospechar por fenotipo y caracteristicas
clinicas ademds se tienen que descartar otras
posibles anomalias realizando evaluacién de
la visién, audicién, valoracién cardiolégica y
ecografia abdominal, entre otras.
En los casos de hipotonia de causa periférica se
deben solicitar enzimas musculares (CK, LDH),
estudios electrofisiolégicos (EEG, ENG,
EMG) e incluso biopsia muscular en funcién
del diagnéstico de sospecha.
Se adjunta una tabla con el resumen de las pruebas
complementarias que se deben solicitar ante un caso
de sindrome hipoténico en el lactante (Tabla 2).

Se inicia estudio de hipotonia realizando las
siguientes pruebas complementarias:

* Cribado ampliado de metabolopatias, normal.
* Ecografia transfontanelar, sin alteraciones.

* Amonio y piruvato en sangre, normales.

* Estudio genético, incluyendo S. Prader Willi
(negativo), distrofia miotonica tipo 1 (negativo),
CGH array y exoma en trio (pendientes de
resultados).

* Resonancia magnética (RM) craneal, normal.

e Electroneurograma (ENG) de nervios periféricos,
normal.

e Electromiograma (EMG): sin actividad espontdnea
significativa.

e Electroencefalograma (EEG), normal.

* Fondo de ojo, sin hallazgos patoligicos.

En este momento, sin tener disponibles todos los
resultados del estudio y en ausencia de diagndstico final, se
informa a los padres de la gravedad de la situacion clinica
del niio y de la ausencia de buena evolucion a corto y largo
Pplazo, explicando la posibilidad de medidas de adecuacion
del esfuerzo terapéutico (AET) en caso de gravedad. Los
padres dan su consentimiento verbal.



Existen discrepancias entre los miembros del equipo
emisor acerca de las medidas de AE'T, siendo uno de los
motivos del traslado de este paciente. Se decide traslado
a Unidad de Cuidados Intensivos (UCIP) de nuestro
hospital para continuar tratamiento con VMI y resto de
medidas terapéuticas.

3. ¢Considera que se de dan condiciones
suficientes para plantearse AET en el

hospital de origen?

i, estd claro que el paciente tiene mal prondstico

Si, estd cl 1 te t 1 t

y estd indicado adecuar el tratamiento y retirada
el soporte respiratorio.

del t t

No, es un paciente con una evolucién desfavorable

pero que no estd diagnosticado.

c. No, es un paciente de corta edad y con tiempo

para que su evolucién cambie.

No, es un paciente en el que hay muchas

posibilidades terapéuticas no exploradas.

Si, se puede valorar medidas de AET, aunque

falta informacién para tomar esa decisién.

La respuesta correcta es la e.

Las medidas de AET pueden ser planteadas por
cualquier miembro del equipo que atiende al paciente
en el momento en el que le parezca que las medidas
diagnéstico-terapéuticas son desproporcionadas a
las expectativas de calidad y/o esperanza de vida
del paciente, debiéndose realizar una reunién
multidisciplinar para poner en comun estas cuestiones.
En este paciente se puede intuir un mal prondstico vital
y de calidad de vida, pero ain no tiene diagnéstico y
existen patologias con un curso evolutivo mas benigno
e incluso algunas posibilidades de tratamiento que
modifiquen la evolucién de la enfermedad. La toma
de estas decisiones debe ser siempre individualizada y
personalizada en funcién del contexto clinico integral
del paciente. Requiere conocer informacién objetiva
(pruebas complementarias, estudios) y conocer para
poder valorar el prondstico. Debemos evitar caer en
el encarnizamiento diagnostico-terapéutico y no
tomar actitudes dirigidas Gnicamente a mantener la
vida del paciente ain a costa de causar un sufrimiento
desproporcionado a las expectativas reales del paciente.

Factores a tener en cuenta en la toma de decisiones

* Diagnéstico médico
* Diagnéstico de enfermeria
* Plan terapéutico
- Resultados
- Alternativas
* Plan de cuidados de enfermeria
* Pronéstico clinico

Actual: pronéstico a corto plazo, sufrimiento

- Percepcién de los profesionales (medicina y enfermeria)
- Percepcién del paciente o representantes

- Percepcién de la familia

Futura: pronéstico a medio/largo plazo, secuelas

- Percepcién de los profesionales (medicina y enfermeria)
- Percepcién del paciente o representantes

- Percepcién de la familia

* Evaluacién de la capacidad para decidir
* Opiniones y preferencias del paciente
- Actuales (paciente capaz)
- Previas (paciente capaz)
* Declaracién de Voluntad Vital Anticipada (DVA)
* Planificacién Anticipada de Decisiones (PAD)
* Representante/sustituto
- Identificacién
- Opiniones, preferencias

Contexto familiar

- Entorno emocional de soporte

- Conflictos intrafamiliares

Contexto juridico

Contexto socioeconémico del paciente
Contexto institucional y profesional:

- Problemas de conciencia en los profesionales
- Desacuerdos profundos entre profesionales

- Conflictos de interés (docencia, investigacion)
Eficiencia econémica

- Problemas relacionados con el uso de los recursos

Tabla 3. Protocolo de limitacién del esfuerzo terapéutico UCIP Hospital Universitario de Burgos 2018.



A su llegada a nuestro centro:
Exploracion fisica al ingreso: normal.

Exploracion neuroldgica al ingreso: Pupilas
isocdricas y normorreactivas. Seguimiento ocular completo,
pares craneales sin aparentes dismorfias (impresiona de
movimientos faciales poco expresiws), hipotonia axial
(no se puede evaluar de forma completa por intubacion
prolongada) con maniobra de la bufanda con codos que
sobrepasan la linea media, maniobra de traccion con
suspension de la cabeza. Poco repertorio de movimientos

en extremidades superiores e inferiores. Reflejos bilaterales
en EESS y EEII simétricos.

Evolucion durante el ingreso:

* Respiratorio: Se continiia con VMI con pardmetros
habituales, realizando  wvarias  extubaciones
programadas con fracaso de las mismas en las
horas siguientes, precisando de nuevo reintubar.
Se realizan fibrobroncoscopias hallando secreciones
espesas (similar a moldes) y también se realiza angio-
TC sin compresiones intrinsecas ni extrinsecas de la
via aérea. A los 3 meses de vida se decide realizar
una traqueostomia para optimizar manejo mds
adecuado de secreciones y mejorar la calidad de
vida del nirio; ademds se considerd oportuno en este
momento por VMI prolongada habiendo presentado
una neumonia asociada a ventilacion mecdnica.

4. ¢La decision de realizar una técnica
en este paciente que puede considerarse
agresiva como la traqueotomia le parece
adecuada?

a. En ningun caso deberia haberse planteado.

b. Si, puede ser correcta siempre y cuando haya
sido consensuada entre el equipo asistencial y los
padres y busque el beneficio del paciente.

c. Si, porque hay que preservar la vida a toda costa
porque no hay diagnéstico.

d. No, porque existe la certeza de que el paciente
no tiene ninguna posibilidad de evolucionar
favorablemente.

e. No, porque una vez realizada el paciente se
convierte en “inmortal” aunque se llegue a un
diagnéstico de prondstico infausto.

La respuesta correcta es la b.

Como hemos visto nos encontramos con un caso
dificil. Se intuye un mal prondstico, pero no tenemos
certeza absoluta puesto que no hay diagndstico.
Aunque la evolucién no es excesivamente larga por
el momento, se trata de un paciente dependiente de
VMI que hace necesario tenerlo sedado y analgesiado
con necesidad de cuidados constantes del tubo
endotraqueal y cambios posturales para evitar escaras.
La sedoanalgesia dificulta ademds una evaluacién
neurolégica y desarrollo psicomotor adecuados. En
este contexto parece 16gico plantearse medidas que
puedan mejorar la calidad de vida y los cuidados en
este paciente. La decisién de llevarla a cabo en este
caso requirié una nueva deliberacién del equipo
asistencial en la que se consideré algo beneficioso
puesto que permitiria retirar la sedacién y disminuiria
el nimero de cuidados y el sufrimiento del paciente
durante los mismos hasta llegar a un diagndstico y
prondstico mds certeros.

Presenta  tres
paradas cardiorrespiratorias, una de ellas secundaria
a extubacion programada y las otras dos por
bradicardias secundarias a reacciones vagales.
Presenta H'TA de etiologia multifactorial inicidndose
enalapril (0.1 mg/kg/dia) con adecuada evolucion.
Infeccioso. Presenta varias infecciones a lo largo
del ingreso que precisan tratamiento antibictico
y antifiingico (neumonia asociada a ventilacion
mecdnica, infeccion de tracto urinario, sepsis
nosocomial, candidemia invasiva con estudio de
extension negaz‘iw). Ademds, presenta miiltiples
colonizaciones de secreciones respiratorias, digestivas
y oculares por microorganismos multirresistentes.
A los 4 meses de vida se administran las vacunas
correspondientes  al  calendario  vacunal  de
la comunidad auténoma Yy primera dosis de
palivizumab.

Digestivo. Se continiia nutricion enteral (NE)
por SNG debido a persistencia de dificultades en la
succion-deglucion. Se inicia formula hipercalorica
para cumplir objetivos. Se inicia tratamiento por
sospecha de reflujo gastroesofigico (RGE).

* Metabolico-renal. Presenta tres episodios de
sangrado que requirieron talla vesical y transfusion
por anemizacion. Funcion renal 'y diuresis
adecuadas.

Neurologico. Presenta evolutivamente empeoramiento
marcado de la hipotonia. Realiza wvarias crisis
consistentes en desconexion del medio con

* Hemodindmico-cardiovascular.



desaturacion coincidiendo con los episodios vagales.
Se inicia levetiracetam (30 mg/kg/dia) por hallazgos
de crisis focal de origen frontal inferior izquierdo
en VEEG. Se continiia con estudio etioldgico,
realizando las siguientes pruebas complementarias:
estudio metabolico en sangre, orina y LCR, estudio
neurofisioldgico (ENG, EMG), potenciales evocados
de tronco (PEATC), RM cerebral y medular, todos
ellos sin hallazgos patoligicos. Ademds, se realiza
biopsia muscular.

Al cuarto mes de vida se dispone de los resultados de
la biopsia muscular, del exoma en trio y del CGH-array:

* Biopsia muscular: hallazgos sugestivos de miopatia
mitocondrial (fibras COX-pdlidas) con déficit
combinado de factores I y IV de la cadena
respiratoria mitocondrial.

* Exoma en trio: se detecta la variante patoligica
c.822G>C en el gen NARS2 en homocigosis
— fenotipo de deficiencia combinada de la
fosforilacién oxidativa tipo 24.

Ante estos resultados se inicia tratamiento con
carnitina, coenzima Q y riboflavina.

Con estos hallazgos en el estudio etioldgico, se
realiza una biisqueda bibliogrdfica acerca de la patologia
anteriormente  descrita  (buscador OMIM:  https://
www.omim.org/entry/6162392search=0MIM%20
616239highlight=616239%200mim,).

Deficiencia combinada de la fosforilacién
oxidativa tipo 24 (mutacién en el gen NARS-2):
existen pocos datos descritos en la literatura acerca de
este sindrome, en total 10 casos en todo el mundo.
Se trata de un desorden mitocondrial de herencia
autosémica recesiva. Presenta amplio espectro
fenotipico, en el que la mayoria de los casos cursan
con hipotonia, retraso del neurodesarrollo, epilepsia
refractaria e hipoacusia neurosensorial. Otros sintomas
menos frecuentes son ceguera cortical, disfuncién
renal y hepitica (sugestivo de sindrome de Alpers).
Existen dos fenotipos extremos dentro del espectro: un
fenotipo severo con atrofia cerebral severa (compatible
con sindrome de Leigh) y otro fenotipo mas leve con
miopatia Gnicamente. En cuanto a la supervivencia, de
los 10 casos revisados en laliteratura,solo dos hermanos
llegan a la vida adulta (26 y 34 afios), que presentan el
tenotipo leve: uno de ellos con crisis epilépticas y otro
con miopatia. Los otros 8 casos encontrados fallecen
en la infancia precoz por problemas derivados de la

debilidad muscular progresiva y por estatus epiléptico
refractario.

Una vex conocidos todos los resultados de las pruebas
complementarias y habiendo realizado una valoracion del
prondstico del caso, se realiza una reunion multidisciplinar
del equipo médico (UCIB Neuropediatria, Patologia
Cronica Compleja) con los padres y se decide de manera
consensuada las medidas de AET dando su consentimiento
verbal y escrito.

5.Una vez conseguido un diagnéstico de
certeza con un prondstico vital infausto
se tomaron las siguientes decisiones en
cuanto a la adecuacion del tratamiento.
¢cudl la parece correcta?

a. Se decidi6 de forma deliberativa no hacer
gastrostomia y mantener nutricién enteral por
SNG.

b. Se decidié de forma deliberativa mantener la
ventilacién a través de la traqueostomia ya que
el personal asistencial y los padres no apreciaban
sufrimiento y asi lo querian.

c. Se decidié de forma deliberativa y consensuada
con su hospital de referencia traslado al mismo
con vistas a preparar alta domiciliaria.

d. Sedecidié de formadeliberativa no aplicar terapias
invasivas y agresivas en caso de empeoramiento
clinico del paciente.

e. Todas pueden ser correctas.

La respuesta correcta es la e.

Ante un paciente con una expectativa vital pobre
y un diagnéstico infausto como es el caso, cualquiera
de estas medidas es aceptable siempre y cuando las
decisiones se hayan tomado en base a la deliberacién
del equipo asistencial buscando el beneficio del nifio y
no le causen sufrimiento respetando en la medida de
lo posible y admisible el deseo de los padres.

En un paciente en el que se plantea una
adecuacién del esfuerzo terapéutico cualquier medida
diagnéstica o terapéutica a aplicar o retirar debe ser
deliberada por el equipo asistencial y comunicada y
consensuada con los padres. Las decisiones en este
campo deben ser revisadas y adaptadas a la evolucién
clinica y a la aparicién de nueva informacién
diagnéstica y pronéstica. Ademds, se debe recoger
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en un documento por escrito todas estas medidas
(no medidas de reanimacién avanzadas, limitacién
en otros tratamientos de soporte vital, cuidados y
medidas terapéuticas necesarios para lograr confort
del nifio, etc., individualizadas en cada caso) junto con
el consentimiento de los padres.

Se decide traslado a hospital de origen para optimizar
los cuidados del paciente. Al alta del hospital de referencia
la situacion clinica del nirio era la siguiente: portador de
traqueostomia con respirador domiciliario en modalidad
BiPAP con escasa tolerancia a las desconexiones. Desde
el punto de wvista neuroldgico presenta un deterioro
progresivo con aumento de hipotonia. Realiza dos crisis
epilépticas que precisa aumento de dosis de tratamiento
antiepiléptico, ademds de tratamiento con cofactores.
Presenta colonizacion respiratoria y cutdnea por gérmenes
multirresistentes. Precisa nutricion enteral por SNG con
Sformula hipercaldrica. Continda tratamiento hipotensor
con enalapril ante HTA de etiologia multifactorial, con
displasia renal multiquistica en fase de estabilidad. Los
padres estuvieron presentes en todo momento durante
el ingreso y mostraron interés en los cuidados de su hijo,
siendo instruidos en el manejo del respirador domiciliario,
aspiracion de  secreciones, medidas de reanimacion
cardiopulmonar bisica (RCP), etc.

Como comentario final a este caso, el paciente
presentd un empeoramiento respiratorio y neurolggico
muy lamativo en el hospital de origen, con menor
tolerancia a las desconexiones del respirador domiciliario
y a las aspiraciones realizando bradicardias inmediatas

y sin respiraciones espontdneas. Desde un punto de vista
neuroldgico la hipotonia empeord y continud realizando
crisis epilépticas.

Elpaciente fallece a los 6 meses de vida por una parada
cardiorrespiratoria en hospital de origen acompariado por
sus padres.
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Paciente de 3 arios de edad, previamente sano, que w
consulto en urgencias por sindrome febril de tres dias de
evolucion asociado a cojera. Ademds, presentd un rash
urticariforme al inicio del cuadro sin desencadenantes
identificados.

A la exploracion inicialmente bien perfundido con
TA mantenida de 90/50 mmHg pero tendencia a la
taquicardia con FC de hasta 150 lpm estando afebril,
resto de constantes en rango. A la exploracion fisica llama
la atencion eritema y tumefaccion a nivel de extremidad
inferior izquierda asi como limitacion a la movilizacion
de articulacion de cadera y rodilla izquierdas. Se realiza
ecografia que confirma diagndstico de artritis séptica de
cadera con derrame articular de 8mm, artritis de rodilla
con derrame de 6mm y piomiositis en region de cuddriceps
izquierdo. Presenta asimismo panadizo en extremidad
superior izquierda.

Figura 2. Imagen del paciente que muestra el rash cutineo
y la tumefaccién de la extremidad inferior izquierda.

1. Ante esta situacidn, ¢cudl seria su
actitud inicial?

a. Extraer hemocultivos e iniciar antibioterapia.

b. Extraer analitica y hemocultivos y decidir actitud
en funcién de resultados.

c. Extraer hemocultivos, iniciar antibioterapia y
expansién con volumen.

d. Iniciar oxigenoterapia, extraer hemocultivos e
iniciar antibioterapia.

e. Puncién de derrame articular e interconsulta a
traumatologia.

Figura 1. Lesién en extremidad superior izquierda.



La respuesta correcta es la c.

Nos encontramos ante un caso de sindrome de
respuesta inflamatoria sistémica (SRIS). Con los datos
de los que disponemos sospechamos que el origen del
cuadro es una infeccién osteoarticular en relacién a una
probable puerta de entrada cutinea. En los consensos
iniciales se definia la sepsis como la presencia de una
infeccién (sospechada o confirmada) con disfuncién
orgdnica. Las definiciones mds ampliamente utilizadas
desde el consenso pedidtrico que se realizé en el afio
2005 son las siguientes:

I. Sindrome de respuesta inflamatoria
sistémica (SRIS): presencia de, al menos, dos
de los siguientes criterios, uno de los cuales
debe ser alteracién de la temperatura o del
recuento leucocitario:

a. Temperatura >38,5°C o >36°C.
b. Taquicardia (definida como FC media >2

DS por encima de la normal para la edad
del paciente). Para nifios menores de 1
afio también se considera la bradicardia
(<percentil 10 para su edad en ausencia de
estimulo vagal, medicacién betabloqueante o
cardiopatia congénita).

c. Taquipnea (definida como FR media >2 DS
por encima de lo normal para la edad del
paciente).

d. Recuento leucocitario elevado o disminuido
para su edad (no secundario a quimioterapia)

0 <10% de neutréfilos inmaduros.

II. Sepsis: SRIS en presencia o como resultado de
una infeccién sospechada o confirmada.

IT1.Shock séptico: sospecha infeccién

disfuncién cardiovascular.

con

Sin embargo, estas definiciones son complejas
y en algunos estudios se ha puesto de manifiesto su
discrepancia con el criterio clinico. En las ultimas
revisiones dirigidas a la poblacién adulta, se define
la sepsis como una disfuncién orginica causada por
una respuesta disregulada ante la infeccién. Para
definir la disfuncién orgédnica que produce la sepsis se
proponen escalas como el SOFA, de la cual existe una
adaptacién pedidtrica. Pero su principal limitacién
es que sus criterios son primordialmente analiticos y
no son utiles para una deteccién clinica precoz de la
sepsis.

En cualquier caso, ante una sospecha de sepsis es
necesario canalizar un acceso venoso para extraccion
de hemocultivo, administrar antibioterapia y comenzar
la expansién con fluidos a 10-20 ml/kg administrados
tan rdpido como sea posible y repitiéndolos cada 5- 10
minutos, hasta que la situacién hemodindmica mejore
(descenso de la frecuencia cardiaca y mejoria del
relleno capilar y del estado mental en caso de que los
hubiera), o hasta la aparicién de signos de sobrecarga
de volumen (edema agudo de pulmén, hepatomegalia).
La administracién inmediata de la primera dosis de
antibidtico, previa recogida de cultivos, desciende
significativamente la mortalidad.

Asimismo, en todo paciente con sepsis/shock
séptico se debe evaluar la presencia de un foco de
infeccién susceptible de ser erradicado. Lo mds
rapidamente posible se debe establecer el origen de la
infeccién, diagnosticarlo o excluirlo ripidamente, a ser
posible en las primeras 6 horas del inicio del cuadro
especialmente en casos de peritonitis difusa, fascitis
necrotizante, piomiositis, infarto intestinal, etc.

En este caso se decidid realizar toilette quiriirgica en
quirdfano. Durante la misma se realizaron artrocentesis y
artrotomia de cadera y rodilla izquierdas con abundante
liguido purulento asi como desbridamiento de tejido
desvitalizado en plano muscular del muslo. Se tomaron
también muestras de hueso de fémur que impresionaba de
[friable para cultivo y anatomia patoligica.

2. En este caso, ¢qué tratamiento
antibiético empirico seria el mas
adecuado?

a. Ceftriaxona.

b. Ceftriaxona y vancomicina/teicoplanina.

c. Ceftriaxona, clindamicina y vancomicina/
teicoplanina.
Meropenem y vancomicina/teicoplanina.

e. Vancomicina/teicoplanina.

La respuesta correcta es la c.

Como se ha mencionado previamente, con los
datos de los que disponemos sospechamos que el
origen del cuadro es una infeccién osteoarticular en
relacién a una probable puerta de entrada cutinea.
Por lo tanto, deberemos emplear una antibioteraia
empirica con cobertura para Gram positivos de la



piel. Ademds, aunque no se cumplan estrictamente los
criterios diagnésticos de shock téxico, parece prudente
agregar un antibiético como la clidamicina dada su
capacidad para inhibir la sintesis proteica y por tanto
la produccién de toxinas por parte de bacterias como
el Staphylococcus aureus o el Streptococcus pyogenes
(recordamos el panadizo como puerta de entrada y
la afectacién cutidnea en forma de rash urticariforme
a pesar de que no se trate de la cldsica eritrodermia
difusa descrita en los casos de shock téxico).

En este paciente se inicid cobertura antibidtica
con vancomicing, ceftriaxona y clindamicina y tras
el desbridamiento quirirgico ingresd en planta de
hospitalizacion dado que tras la expansion de volumen
habia disminuido la frecuencia cardiaca y el paciente se
encontraba hemodindmicamente estable. Se obtuvieron
resultados de hemocultivos y cultivos de liquido articular
obtenidos en quirdfano positivos para Staphylococcus
aureus resistente a meticilina (SAMR).

A las 48 horas el paciente presentd un empeoramiento
respiratorio y  hemodindmico con  hipoventilacion
y crepitantes en ambas bases pulmonares asi como
taquicardia e hipotension (FC153 lpm, TA 80/27 mmHg,
Sat02 92% aire ambiente). Fue en este contexto cuando
se objetiv un soplo sistélico (II/VI) a la auscultacion
en todos los focos. A la exploracion destacaba mal estado
general con disminucion del nivel de conciencia y mala
perfusion periférica (relleno capilar >2 seg, frialdad acra).
Se extrajo gasometria venosa con acidosis metabilica
grave; pH 7,15, bicarbonato de 12 mmol/L y elevacion
de ldctico hasta 7 mmol/L. Se administraron expansiones
de volumen hasta un total de 40 mi/kg a pesar de lo cual
perisistid inestabilidad hemodindmica.

3. Ante esta situacién, ¢cual seria su
actitud inicial?

a. Nueva expansién a 10 ml/kg.

b. Iniciar soporte hemodindmico con inotrépicos/
vasoconstrictores.

c. Intubacién endotraqueal y conexién a ventilacién
mecanica.

d. Mantendria actitud expectante hasta realizar
una ecocardiografia dado el hallazgo de un soplo
sistélico en la exploracién.

e. Las opciones a,b y ¢ son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Nos encontramos ante un shock descompensado
en el que no se ha conseguido revertir la situacién
con el aporte de volumen inicial. Ante el cuadro de
shock refractario a fluidoterapia es mandatario iniciar
soporte hemodindmico precoz. De acuerdo con las
ultimas guias de manejo hemodindmico de la sepsis
en poblacién adulta, la noradrenalina es el firmaco
de eleccién dado que su efecto predominante sobre

VASOACTIVE AGENT MANAGEMENT

v

For patients with septic shock on vasopressors

v

If central access is not yet available

If MIAP is inadequate despite low~to-moderate
dose norepinephrine

If cardiac dysfunction with persistent
hypoperfusion is present despite adequate

volume status and blood pressure

Strong recommendations are displayed in green, and weak
recomendations are displayed in yellow.

*When using vasopressors peripherally, they should be
administered only for a short period of time and in a vein proximal
to the antecubital fossa.

Figura 3. Guias de manejo hemodindmico de la sepsis
en poblacién adulta (De: Surviving sepsis campaign:
International Guidelines for management of sepsis and

septic shock 2021).



los receptores a-1 produce una vasoconstriccién e
incremento de la tensién arterial media (TAM) con
minimo efecto sobre la frecuencia cardiaca y por
tanto con menos consumo de oxigeno miocdrdico.
La adrenalina, en contraposicién, a dosis bajas influye
principalmente en el gasto cardiaco a través del
aumento del inotropismo y la frecuencia cardiaca
mediante los receptores B-1. Ademds, conlleva
un riesgo aumentado de arritmias e incrementa
la produccién de lactato en sangre al estimular la
glucolisis en los musculos esqueléticos mediante los
receptores B-2, esto ultimo dificulta la monitorizacién
de los niveles de lactico en sangre como indicador del
estado hemodindmico. Por otro lado, si persiste TAM
por debajo de los objetivos se propone la vasopresina
como vasoconstrictor de segunda linea por delante
de la adrenalina; se presupone que a dosis altas de
noradrenalina los receptores a-1 que comparten
ambas catecolaminas puedan estar saturados. De
esta forma, la adrenalina seria un firmaco de especial
interés en situaciones en las que se constate una
disfuncién cardiaca con hipoperfusién persistente a
pesar de optimizacién de volumen y tratamiento con
vasopresores.

A nivel respiratorio, la decisién de intubar e
iniciar la ventilacién mecdnica debe ser precoz y nos
debemos basar en la evaluacién clinica del esfuerzo
respiratorio, la alteracién del estado mental, la
hipoventilacién, y la inestabilidad hemodindmica. En
general, antes de la intubacién es conveniente realizar
expansién de volumen (excepto si ya hay datos de
sobrecarga hidrica) e iniciar perfusién de firmacos
vasoactivos, pues, al sedar, se frenan los mecanismos
compensadores y disminuye el retorno venoso debido
a la presién positiva intratordcica ejercida por el
respirador.

4. :Qué solucion seria la mas apropiada
para la expansion en este caso?

a. Albumina al 20%.

b. Albtimina al 5%.

c. Solucién balanceada.

d. Suero salino fisiolégico 0,9%.

e. Cualquiera de las opciones seria igualmente
vélida.

La respuesta correcta es la c.

No hay evidencia de que el uso de coloides
respecto a cristaloides sea beneficioso y dado que los
primeros son mds caros se mantiene la recomendacién
en las dltimas guias de emplear cristaloides como
primera opcién. Solo estaria justificado el uso de
coloides en aquellos pacientes que requieren grandes
cantidades de volumen ya que su efecto en la presién
oncética podria disminuir la necesidad de expansiones
y evitar balances hidricos tan positivos.

Respecto a los cristaloides, el uso de SSF a
0,9% tiene efectos adversos potenciales como la
acidosis metabdlica hiperclorémica. Es por ello que
en los dltimos tiempos ha aumentado el interés por
soluciones balanceadas con menos aporte de cloro.
Ya hay estudios en adultos que han objetivado
beneficios como la disminucién de la morbilidad y
la estancia hospitalaria asociada al uso de soluciones
balanceadas. Sin embargo, dado que la calidad de la
evidencia es baja, no hay una recomendacién fuerte
para su uso. En nuestro caso, sin embargo, dado que
nos encontramos ante una acidosis metabdlica grave,
podria ser interesante el uso de soluciones balanceadas
para expandir con la idea de no empeorar la acidosis
metabdlica con el aporte excesivo de cloro.

En este caso se administro una nueva expansion
de SSF 0,9%, se inicid tratamiento vasoconstrictor con
noradrenalina hasta 0,2 pg/kg/min y simultaneamente se
decidid intubacion y conexion a ventilacion mecdnica.

Figura 4. Hallazgos de la ecocardiografia realizada al

paciente.



Tras las medidas de estabilizacion se completd el
estudio con un TAC pulmonar y ecocardiografia. En
el TAC se constato derrame pleural bilateral moderado
derecho y severo izquierdo con colapso de parénquima asi
como opacidades en lobulo pulmonar izquierdo compatibles
con neumonia. En la ecocardiografia se observd derrame
pericdrdico moderado sin signos de taponamiento Yy
comunicacion entre el VI y AD con gradiente de 75mmHg
de probable origen infeccioso. En el momento de la
exploracion no presentaba dilatacion de auricula derecha
y la funcion ventricular estaba conservada.

El defecto tipo Gerbode se define como un
defecto en el tabique perimembranoso ventricular,
comunicando de esta manera el ventriculo izquierdo
con la auricula derecha. Es una condicién infrecuente
que fue por primera vez descrita en el afio 1838,
sin embargo, fue en 1958 cuando Frank Gerbode
reporté la correccién quirdrgica del defecto en cinco
pacientes, motivo por el cual se dio su nombre a la
patologia. Pueden ser de origen congénito o adquirido
siendo estos ultimos los mds frecuentes; bien
iatrogénicos tras reparacién quirurgica de la védlvula
mitral o secundarios a endocarditis infecciosa. A
nivel fisiopatoldgico se produce un shunt de izquierda
a derecha con hiperaflujo pulmonar y sobrecarga
de volumen en ventriculo izquierdo que a la larga
condiciona sintomas de fallo cardiaco izquierdo.

Una wvez obtenido un acceso venoso central y
habiendo comprobado su localizacion a la entrada de
auricula derecha extraemos una nueva gasometria en la
que persiste acidosis metabolica con una SatVo: de 50%.
En este momento y tras el inicio de la perfusion continua
de noradrenalina que se ha aumentado hasta 0,4 mcg/kg/
min el paciente mantiene TA de 77/44 mmHyg.

5. Ante esta situacién, ¢cual seria su
actitud?

a. Colocacién de tubo de drenaje toricico.
Inicio de perfusién continua de milrinona.

c. No realizaria cambios y continuaria con el mismo
tratamiento vasopresor.

d. Aumentaria el ritmo de la perfusién continua de
noradrenalina.

e. Las opciones a y b son correctas.

La respuesta correcta es la e.

En un derrame paraneumoénico que colapsa el
parénquima pulmonar estd indicado la colocacién de
drenaje pleural. Respecto al manejo hemodindmico,
tras haber iniciado tratamiento vasoconstrictor
hemos conseguido mejorar las tensiones diastélicas y
parece que es la tensién sistdlica la que se mantiene
en un percentil mas bajo para la edad del paciente,
por lo tanto, parece interesante comenzar con un
tratamiento inotrépico antes que aumentar la dosis
de vasoconstrictor. Teniendo en cuenta ademds que
el defecto de Gerbode se comporta como un shunt
de izquierda a derecha, disminuir la postcarga con
un inodilatador como la milrinona podria resultar
beneficioso. La Satv0: de 50% en la gasometria
también nos estd indicando un componente de bajo
gasto. La SatV02 es un pardmetro que se puede utilizar
para evaluar el desequilibrio entre la demanda y el
suministro de oxigeno, asi como el ajuste del gasto
cardiaco. El valor normal es de aproximadamente 65-
70%. En un shock por bajo gasto los valores de SatV0:
disminuyen debido a la extraccién aumentada de
oxigeno por parte de los tejidos respecto a la entrega.
En este caso, en conclusion, estaria justificado el uso
de un agente inodilatador como la milrinona para
mejorar el gasto cardiaco pero siempre monitorizando
los efectos que ello produzca en la tension arterial de
nuestro paciente y constatando si verdaderamente
existe mejoria de la SatV0: en las gasometrias de
control.

En este caso la asociacion de milrinona hasta 0,5
mcg/kg/min y noradrenalina que se pudo disminuir hasta
0,2 mcg/kg/min permitic mantener la tension arterial
en torno a 90/45 mmiHyg los dias siguientes con mejoria
progresiva de la SatV02 en las gasometrias hasta 60-65%.

Con las medidas tomadas (antibioz‘empia dirigida,
desbridamiento de los focos y soporte respiratorio y
hemodindmico), el paciente presentd una mejoria clinica y
gasométrica clara. Sin embargo, el cuarto dia de ingreso a
la exploracion se palpa una diferencia clara de temperatura
entre las dos extremidades inferiores, estando claramente
mds fria la izquierda. La extremidad izquierda se
encuentra comparativamente mds edematosa que la
contralateral y se palpa un pulso pedio débil por lo que se
solicita ecografia Doppler en la que se observa oclusion de
arteria tibial anterior.




6. Ante esta situacion, ¢cual seria su
actitud?

a. Elevaria la extremidad izquierda para favorecer el
retorno venoso.

b. Administraria un bolo de manitol para disminuir
el edema de la extremidad.

c. Retiraria los vendajes para valorar la extremidad
y ante un cuadro sugestivo de sindrome
compartimental contactaria con traumatologia
de cara a realizar una fasciotomia descompresiva.

d. Dado que se palpa pulso aunque débil, mantendria
una actitud expectante.

e. Iniciaria perfusién continua de heparina por
sospecha de trombo en arteria tibial.

La respuesta correcta es la c.

r‘

Figura 5. Imagen de la extremidad del paciente tras
realizacién de fasciotomia.

El sindrome compartimental es un aumento de la
presién en un espacio osteofibroso cerrado, que puede
provocar un trastorno de la microcirculacién, una
disfuncién neuromuscular, la pérdida de la extremidad
o, en el caso extremo, una disfuncién multiorgdnica. E1
diagnéstico se realiza mediante medicién de la presién
intracompartimental mediante un dispositivo especifico
que inyecta una pequefia cantidad de suero fisiolégico y
mide la presién utilizada para ello. Esta presion equivale
a la presién compartimental. En pacientes con riesgo
de lesiones, se debe tener un umbral bajo para medir
la presién del compartimento (normal < 8 mmHg).
El sindrome compartimental se confirma si la presién
compartimental es mds de 30 mmHg o estd dentro de los
30 mmHg de diferencia respecto de la presién arterial
diastdlica. El tratamiento consiste en una fasciotomia
descompresiva urgente y debe realizarse antes de que

dejen de palparse los pulsos o de que aparezca palidez
cutinea sugestiva de hipoperfusién.

En este caso ante la alta sospecha clinica se traslado
a quirdfano donde se confirmd el diagndstico de sindrome
compartimental y se realizd fasciotomia urgente con buena
evolucion posterior.

A nivel cardioldgico el séptimo dia se realizd drenaje
del derrame pericardico dado que en ecografia presento
progresion del mismo con colapso de auricula derecha. Se
consensud con cardiologia infantil y cirugia cardiovascular
mantener actitud expectante y no realizar reparacion
del defecto de septum membranoso dado que la funcion
cardiaca estaba conservada. También se tuvieron en cuenta
los riesgos de la circulacion extracorpdrea en un paciente
de estas caracteristicas y la persistencia de hemocultivos
positivos dado que el SAMR tiene tendencia a generar
biopeliculas en materiales protésicos.

Tras constatar hemocultivos seriados negativos a
los 46 dias de haber ingresado el paciente se procedic
al cierre de la comunicacion auriculo-ventricular. En
total permanecic alrvededor de 2 meses ingresado en la
unidad precisando soporte hemodindmico con milrinona
y noradrenalina de forma intermitente hasta 10 dias
antes del cierre del defecto septal en quirdfano. Tras la
intervencion se puedo extubar de forma electiva a los 3
dias y posteriormente presentd buena evolucion pudiéndose
dar de alta a panta de hospitalizacion.
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