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Se trata de un adolescente niño de 14 años que acu-
de a Urgencias de Pediatría por pérdida de conciencia 
en el contexto de cuadro de vómitos tras consumo de 
alcohol (3 cubatas de vodka) horas antes. No presenta 
movimientos tónico-clónicos ni relajación de esfínteres. 
Está afebril y no refiere diarrea ni otra clínica asociada.

Entre sus antecedentes personales la madre refiere 
que pasó un periodo perinatal normal sin enfermedades 
ni ingresos previos, salvo episodios de hipoglucemia en 
la infancia que cedieron a los 4 años (no aporta infor-
mes). No padece alergias medicamentosas conocidas y 
ha recibido una vacunación correcta.

Entre los antecedentes familiares destaca que los 
padres son primos hermanos entre sí, de origen marroquí 
y ambos están sanos. El paciente es hijo único.

En la exploración clínica a su llegada a Urgencias 
presenta constantes normales, con tensión arterial (TA) 
de 118/52 mmHg, frecuencia cardiaca (FC) de 79 lpm, 
respiratoria (FR) de 22 rpm, SatO2 95% sin oxígeno suple-
mentario y temperatura (Tª) de 36,5ºC.

A la exploración destaca un mal aspecto general sin 
respuesta a estímulos verbales ni táctiles, con un score 
de Glasgow de 3. Presenta revulsión ocular con pupi-
las isocórica, hipertonía y temblores generalizados. Los 
signos meníngeos son negativos. Impresiona de buena 
coloración, con sequedad de mucosa oral aunque con 
ojos húmedos. Tiene buen relleno capilar. La ausculta-
ción cardiopulmonar es normal y el abdomen blando y 
depresible sin palparse de masas ni megalias. El resto 
de la exploración es normal.

Pregunta 1 ¿Cuál sería su primera actuación?
a.	 Solicitar niveles de etanol.
b.	 Solicitar tóxicos en orina.

c.	 Solicitar glucemia digital.
d.	 Solicitar TAC craneal.
e.	 Solicitar hemograma y química sanguínea.

La respuesta correcta es la c
El paciente presenta un cuadro de coma, el estadio 

más profundo del nivel de consciencia, ya que es incapaz 
de despertar o reaccionar a estímulos externos. Es una 
emergencia vital y debemos tomar una actitud rápida 
para intentar corregir la causa.

Desde un punto de vista clínico, tomando como base 
los datos de la exploración neurológica, se puede clasifi-
car el coma en tres grupos clínicos principales:
•	 Coma sin signos focales ni meningismo: resultado de 

procesos metabólicos, anóxico-isquémicos, tóxicos, 
etc. Son las causas más frecuentes de coma.

•	 Coma sin signos focales con meningismo: ocasiona-
dos frecuentemente por infección (meningitis, menin-
goencefalitis) o hemorragia subaracnoidea.

•	 Coma con signos focales con o sin meningismo: 
generalmente ocasionado por patologías ocupantes 
de espacio, como hemorragia intracraneal, infartos 
cerebrales, tumores o abscesos cerebrales.
Con independencia de cuál sea la causa del coma, 

el manejo inicial de un paciente en coma debe seguir el 
siguiente algoritmo:
1.	 Vía aérea: hay que asegurar la vía aérea, la ventilación 

y oxigenación. Se debe valorar necesidad de intuba-
ción endotraqueal.

2.	 Estabilización hemodinámica: monitorizando la ten-
sión arterial y frecuencia cardiaca y asegurando una 
vía venosa permeable.

3.	 Valoración neurológica rápida y de posibles trauma-
tismos para descartar emergencias quirúrgicas. En 
este apartado se debe proceder a la inmovilización 
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2 Coma en adolescente

del cuello en caso de sospecha de traumatismo con 
lesión cervical. Si existen focalidad neurológica, sig-
nos de disfunción del tallo cerebral o antecedente de 
traumatismo craneoencefálico (TCE) hay que realizar 
TAC craneal urgente.

4.	 Determinación de glucemia capilar: el cerebro depen-
de del aporte de glucosa para una adecuada utiliza-
ción del oxígeno sanguíneo. Es prioritario descartar 
hipoglucemia de forma inmediata en todo niño en 
coma para evitar un daño neurológico permanen-
te. Una rápida determinación de la glucemia capilar 
puede facilitar el diagnóstico.

5.	 Extracción de sangre: para bioquímica básica (gluco-
sa, iones, función renal, enzimas hepáticas), hemo-
grama y gasometría.

6.	 Si existen signos de crisis convulsivas administrar 
fenitoína y/o benzodiacepinas.

7.	 Administración de naloxona en casos de coma sin 
causa aparente, sobre todo si existe hipoventilación 
o miosis.
El paciente presenta constantes normales y en la 

exploración clínica no se objetivan signos de focalidad 
neurológica ni refieren antecedentes de TCE, por lo que el 
TAC craneal no es la primera exploración complementaria 
a realizar (opción d). En este momento la medida más 
importante es la determinación de la glucemia digital 
para descartar hipoglucemia que precisaría tratamiento 
urgente para evitar secuelas neurológicas. Posteriormente 
también se debe solicitar análisis sanguíneos (opción 
e) y dado el antecedentes de ingesta de alcohol en un 
adolescente también es útil solicitar niveles de etanol y 
tóxicos en orina pero no serían las primeras exploraciones 
complementarias que se solicitarían (opciones a y b).

Se realiza una glucemia digital en la que no se 
detecta cifra de glucemia y se extraen también análisis 
sanguíneos. Se procede a una rápida corrección de la 
hipoglucemia con glucagón intramuscular y bolo intra-
venoso de glucosa 10% a 2 ml/kg, con recuperación 

inicial del nivel de consciencia (GCS 13-14) y de la 
reactividad pupilar.

Los resultados de los análisis sanguíneos confirman 
la hipoglucemia grave (8 mg/dl), destacando también 
creatinina de 0,92 mg/dl, leve hipertransaminasemia 
(GOT 74 U/L, GPT 42 U/L) y alteración de la coagulación 
(TP 19,8, IQ 51%, INR: 1,67). El hemograma es normal 
salvo leucocitosis de 19.230/mm3, la PCR es normal. En 
la gasometría capilar presenta acidosis metabólica (pH 
7,28, pCO2 32,4 mmHg, HCO3 14,9 mEq/L, EB -10,4 
mmol/L) e hiperlactacidemia (5,6 mmol/L). los tóxicos en 
orina son negativos y la tira reactiva de orina es normal, 
sin presentar cetonuria.

El hallazgo de glucemia digital no detectable sugie-
re que la causa inmediata más probable del coma es 
la hipoglucemia, definida como una cifra de glucemia 
venosa menor de 45 mg/dl. Es una situación grave que 
precisa corrección rápida.

Pregunta 2 ¿Qué origen podría tener el cuadro 
de hipoglucemia?
a.	 Intoxicación etílica.
b.	 Hiperinsulinismo.
c.	 Defectos de gluconeogénesis
d.	 Defectos de la cetogénesis.
e.	 b y d son correctas.

La respuesta correcta es la e
Ante una hipoglucemia se debe valorar si se acompa-

ña o no de cetosis ya que las causas serán distintas. En 
la tabla 1 se muestra el diagnóstico diferencial de hipo-
glucemia. El paciente presenta una hipoglucemia grave 
sin cetonuria, lo que descarta que la etiología sea por la 
intoxicación etílica que produciría una hipoglucemia cetó-
sica. Además hay que destacar que en un paciente sin 
enfermedad de base, un cuadro de vómitos secundario 
a una intoxicación etílica no suele producir una hipoglu-
cemia tan grave, debido a la activación de mecanismos 

Tabla 1. Diagnóstico diferencial de hipoglucemia.

Hipoglucemia sin cetosis Hipoglucemia cetósica

Ácidos grasos libres disminuidos Ácidos grasos libres aumentados

Hiperinsulinismo
Deficiencias endocrinas:  
  ACTH, cortisol, GH, glucagón

Defectos de la oxidación de ácidos grasos
Defectos de la cetogénesis

Sepsis
Acidurias orgánicas
Defectos de gluconeogénesis y glucogenolisis
Alteración de cetolisis
Defectos de la cadena respiratoria mitocondrial
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reguladores de la glucemia (opción a). En los defectos 
de la gluconeogénesis existe una hipoglucemia cetósica, 
quedando descartada también la opción c. El hiperinsuli-
nismo y los defectos de la cetogénesis pueden ser causa 
de hipoglucemia no cetósica (opción e).

El paciente ingresa en Sala de Escolares con flui-
doterapia intravenosa para completar estudio. A pesar 
de mantener glucemias normales, en las siguientes 4 
horas presenta un nuevo deterioro neurológico alternando 
fases de agitación con obnubilación progresiva. Localiza 
el dolor (con un score de Glasgow desde 12 a 10). Las 
pupilas son simétricas, midriáticas e hiporreactivas. No 
hay asimetrías faciales ni signos de focalidad neurológica 
y los signos meníngeos son negativos.

Pregunta 3 ¿Cuál sería su hipótesis diagnóstica 
y su pauta de actuación?
a.	 Se trata de una simulación. Mantendría la observa-

ción.
b.	 Es un coma no evolutivo. Ingreso al paciente en UCIP 

para observación y tratamiento de soporte si precisa.
c.	 El diagnóstico de sospecha es una meningitis/ence-

falitis. Se debe hacer punción lumbar y tratamiento 
antibiótico y con aciclovir e ingreso en UCIP.

d.	 La sospecha es un síndrome de hipertensión intracra-
neal (SHTIC) y se debe hacer tratamiento antiedema y 
realización de TAC urgente, valorando UCIP o cirugía.

e.	 Es la evolución normal de su intoxicación etílica, hay 
que mantenerlo en observación.

La respuesta correcta es la d
Existen datos objetivos como la hiperreactividad pupi-

lar que descartan que se trate de una simulación (opción 
a). La clínica neurológica del paciente con obnubilación 
progresiva no sugiere un coma no evolutivo, además es 
un diagnóstico de exclusión después de realizar un TAC 
craneal (opción b). La hipótesis diagnóstica de que el 
empeoramiento neurológico se deba a la intoxicación 
etílica es poco probable dada la recuperación inicial sin 
nueva ingesta de alcohol posterior que justifique el dete-
rioro (opción e).

Ante la ausencia de fiebre y la normalidad de los 
reactantes de fase aguda con signos meníngeos nega-
tivos es poco probable que el origen del cuadro neuro-
lógico sea infeccioso. Además dada la posible hiperten-
sión intracraneal, previamente a la realización de una 

punción lumbar hay que realizar un estudio de imagen 
(opción c).

En todo paciente con disminución progresiva del 
nivel de consciencia hay plantearse el diagnóstico de 
hipertensión intracraneal (opción d). La disminución del 
nivel de consciencia puede alternar fases de agitación 
en las que el paciente entra en situación de hiperactivi-
dad elemental intelectual y psíquica. La elevación de la 
presión intracraneal aparece en situaciones en las que 
se produce un daño cerebral, como hidrocefalia, hemo-
rragias/hematomas, procesos expansivos, obstrucción 
de grandes venas o edema citotóxico.

Ante la sospecha de SHTIC) ingresa en la Unidad 
de Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) con medidas 
antiedema (manitol, furosemida y postura semiincorpo-
rada). Se determina el nivel de amonio (723 μmol/L), 
que está muy elevado y se inicia tratamiento con ácido 
carglúmico por SNG y L-carnitina i.v. (100 mg/kg/día). 
Se realiza TAC craneal urgente en el que se objetivan 
defectos en la sustancia blanca de aspecto crónico sin 
signos de edema cerebral. Es valorado por neurocirugía 
y se pospone medición de PIC según evolución.

Pregunta 4. ¿Cuál es el diagnóstico más 
probable del paciente?
a.	 Hipertensión intracraneal benigna o pseudotumor 

cerebri.
b.	 Encefalopatía de Wernicke.
c.	 Encefalopatía metabólica (síndrome de Reye-like).
d.	 Encefalopatía urémica.
e.	 Encefalopatía hipóxico-isquémica.

La respuesta correcta es la c
El diagnóstico de hipertensión intracraneal benigna 

se establece por elevación de la presión del líquido cefa-
lorraquídeo (LCR) por encima de 250 mm de H2O con 
LCR normal, tras descartar patología intracraneal. Sin 
realización de punción lumbar no se puede diagnosticar 
esta enfermedad (opción a).

La encefalopatía de Wernicke es una patología neu-
ropsiquiátrica aguda o subaguda debida al déficit de tia-
mina o vitamina B1. Se caracteriza por la triada clásica de 
ataxia, alteraciones oculares y cuadro confusional, clínica 
que no presenta el paciente. Además esta enfermedad 
es característica de pacientes con alcoholismo crónico 
no en la primera intoxicación etílica aguda (opción b).
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El aumento del nivel de amonio a 723 μmol/L es un 
dato que sugiere una encefalopatía metabólica (opción c) 
siendo improbable la etiología renal o hipóxico-isquémica 
(opciones d y e).

El síndrome de Reye es una encefalopatía aguda no 
inflamatoria asociada a una disfunción hepática, con infil-
tración grasa del hígado y otros órganos (riñón, músculo, 
corazón). Los criterios que lo definen son: edad menor 
de 16 años, encefalopatía inexplicable no inflamatoria 
(sin pleocitosis en el LCR) y uno más de los siguien-
tes signos clínicos: a) transaminasas séricas elevadas al 
menos 3 veces su valor normal; b) amoniemia elevada 
al menos 3 veces su valor normal, y c) infiltración grasa 
del hígado (vista por biopsia o necropsia). Su etiología es 
desconocida y existen factores claramente implicados, 
como las infecciones virales (especialmente influenza A 
y B, adenovirus y virus varicela-zoster) y la ingesta previa 
de salicilatos. Diversos errores congénitos del metabolis-
mo, como la aciduria 3-hidroxi 3-metilglutárica, se han 
descrito asociados a una presentación clínica similar al 
síndrome de Reye (Reye-like), lo que debe siempre ser 
tenido en cuenta a la hora de su diagnóstico etiológico. 
El grado de deterioro neurológico varía de unos pacientes 
a otros y viene determinado por la intensidad del ede-
ma cerebral y la existencia de hipertensión intracraneal 
asociada o no a disminución de la presión de perfusión 
cerebral. No existe tratamiento específico y es prioritario 

tratar el edema cerebral ya que es la primera causa de 
muerte.

Al ingreso en UCIP se tiene acceso a la historia clínica 
del paciente y a pesar que la madre no refería ingresos 
previos, descubrimos que a la edad de 2 años ingresó 
en UCIP por hipoglucemia grave y vómitos en contexto 
de infección de vías respiratorias superiores y ayuno. En 
los análisis sanguíneos destacaba hipoglucemia grave 
(29 mg/dl) sin cetosis, acidosis metabólica (pH 7,22, 
pCO2 33 mmHg, HCO3

- 13 mmol/L), hiperlactacidemia 
(10,3 mmol/L) e hiperamoniemia. Se completó el estudio 
con determinación de aminoácidos y ácidos orgánicos 
en sangre y orina, carnitina libre (disminuida) e insuli-
na (normal). Finalmente se sospechó aciduria 3-hidroxi 
3-metilglutárica por aumento de los metabolitos de la 
leucina en orina. Se consiguió confirmación diagnósti-
ca con estudio genético: homocigoto para la mutación 
mediterránea (mutación puntual G-T en nucleótido 109). 
Seguido posteriormente en consulta externa de Endo-
crinología Infantil a la que deja de acudir a los 3 años.

La aciduria 3-hidroxi 3-metilglutárica es una enfer-
medad hereditaria autosómica recesiva por déficit de la 
enzima mitocondrial 3-hidroxi 3-metilglutaril-CoA liasa 
(HMG-CoA liasa) que afecta al catabolismo de la leucina 
y la síntesis de cuerpos cetónicos (Fig. 1).

ACIDES GRAS

HMG-CoA
Lyase

β-oxydation

L-LEUCINE

Isovaléryl-CoA

3-Méthiylcrotonyl-CoA

3-Méthylglutaconyl-CoA

3-Hydroxy-3-Méthylglutanyl-CoA

3-Hydroxyisovalérique

3-Hydroxybutyrate Acétoacétate

3-Méthylglutaconique
3-Méthylglutarique

3-Hydroxy-3-Méthylglutanyl-CoAAcétyl-CoA

Acétyl-CoA

Acétoacétyl-CoA

Figura 1. Ruta de la cetogénesis a través del catabolismo de la leucina y b-oxidación de los ácidos grasos. El sitio del defecto 
enzimático en los pacientes con déficit de HMG-CoA liasa está marcado con la barra negra.
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Descrita por primera vez por Faull y cols. en 1976. 
Su prevalencia se ha estimado en menos de 1/100.000 
nacidos vivos. La mayoría de los casos descritos pertene-
cen al área mediterránea (Portugal, España, Marruecos) 
y a los países árabes.

El déficit de HMG-CoA liasa se caracteriza por epi-
sodios recurrentes de crisis metabólicas que se inician 
generalmente en el periodo neonatal precoz (30%) o 
en el primer año de vida (60%). Estas crisis son desen-
cadenadas por el ayuno, enfermedades intercurrentes 
o ejercicio físico excesivo. Aunque su fisiopatología es 
solo parcialmente conocida, actualmente se sabe que 
puede causar una afectación multisistémica grave en la 
que intervienen la hipoglucemia, el déficit de cuerpos 
cetónicos como alternativa energética, la acumulación 
intracelular de ácidos orgánicos y ácidos grasos tóxicos 
y el déficit secundario de carnitina.

La hipoglucemia no cetósica, suele ser la causa de la 
sintomatología clínica inicial caracterizada por decaimien-
to, hipotonía, vómitos, letargia, convulsiones y coma. Sin 
un diagnóstico y tratamiento precoces el cuadro puede 
evolucionar a un deterioro metabólico grave similar al 
síndrome de Reye con acidosis metabólica, hepatome-
galia, hiperamoniemia, hiperlactacidemia y encefalopatía, 
pudiendo ocasionar la muerte en el 20% de los casos. 
Estos episodios también pueden causar importantes 
complicaciones a largo plazo como retraso psicomotor, 
epilepsia, esteatosis hepática, pancreatitis o miocardio-
patía dilatada. 

Ante la sospecha clínica de esta enfermedad meta-
bólica con hipoglucemia no cetósica, hay que solicitar 
acilcarnitinas y ácidos orgánicos en orina, para hacer 
el diagnóstico diferencial con defectos de la oxidación 
de los ácidos grasos o de la cetogénesis. El tratamiento 
es principalmente preventivo basado en evitar el ayu-
no, dar una dieta con restricción de lípidos (25-30% del 
total de las calorías) y de proteínas (1,5 g/kg/día), con 
mayor aporte de hidratos de carbono de absorción lenta y 
suplementación con L-carnitina. Los estudios de neuroi-
magen muestran cambios en la sustancia blanca cerebral 
(hipodensidad en TAC e hiperintensidad en secuencia 
T2 de RM) pero no se relacionan directamente con la 
gravedad de la clínica y algunos estudios demuestran 
que son reversibles tras dieta libre de leucina.

La evolución fue desfavorable, mostrando a las 6 
horas del ingreso en UCIP Glasgow <9 e incremento del 
nivel de amonio a 1.500 μmol/L.

5. Dada la mala evolución ¿qué otras medidas 
realizaría?
a.	 Intubación y ventilación mecánica.
b.	 Tratamiento con benzoato y fenilacetato sódico para 

disminuir la hiperamoniemia.
c.	 Solicitar EEG y eco-Doppler transcraneal (DTC).
d.	 Solicitar TAC craneal de control.
e.	 Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e
Debido a la mala evolución hay que intensificar el 

tratamiento. El paciente presentaba un SCG <9, que es 
una indicación de intubación. En estos casos es útil el 
eco-Doppler transcraneal para valorar el flujo sanguíneo 
cerebral que permite detectar alteraciones secundarias a 
HTIC (disminución de la velocidad media y sobre todo de 
la diastólica). También hay que realizar EEG para descar-
tar crisis convulsivas o bien asimetrías que correspondan 
a lesiones focales.

A pesar del tratamiento con ácido carglúmico el nivel 
de amonio continuó aumentando, bien por la escasa 
absorción o porque no es efectivo para este déficit enzi-
mático, por lo que hay que sustituirlo por benzoato y 
fenilacetato sódico i.v. que es un quelante del amonio.

El paciente precisó intubación orotraqueal, ventilación 
mecánica, sedoanalgesia con fentanilo y midazolam y 
administración de benzoato y fenilacetato sódico intra-
venoso. Con ello, la hiperamoniemia descendió hasta 
normalización en 12 horas. El eco-Doppler transcraneal 

Tabla 2. Tratamiento/prevención del edema 
cerebral y la hipertensión intracraneal.

1. Favorecer el retorno venoso yugular
  – Cabeza semiincorporada a 30º aproximadamente

2. Disminuir el consumo metabólico cerebral
  – Sedación
  – Analgesia
  – Normotermia

3. Mejorar la oxigenación cerebral
  – Hiperventilación moderada (pCO2 entre 25-30 mmHg)
  – Saturación de oxígeno mayor del 95%
  – Normoperfusión

4. Disminuir el edema cerebral
  – Osmoterapia (manitol al 20% o suero salino hipertónico 3%)
  – Restricción hídrica con perfusiones no hipotónicas
  – Pueden ser útiles diuréticos osmóticos o de asa
  – �La monitorización de la presión intracraneal facilita 

el control y tratamiento del edema cerebral y de la 
hipertensión endocraneal. Debe realizarse, valorando en 
cada centro y cada caso, sus ventajas y riesgos
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mostró aumento de la velocidad de flujo generalizada 
compatible con vasoespasmo moderado-grave, por lo 
que se inició tratamiento con nimodipino intravenoso. 
La actividad cerebral mediante BIS mostró valores entre 
25-50, objetivando el electroencefalograma (EEG) a las 
24 horas muy graves signos de lentificación bioeléctrica 
cerebral difusa, y el TAC signos de más edema cerebral 
con respecto al estudio previo (Fig. 2).

A las 48 horas, el EEG objetivó presencia de ondas 
lentas pero con notable mejoría bioeléctrica, por lo que se 
retiró la sedación. El paciente persistió en coma las 18-24 
horas siguientes con BIS <50, despertando al tercer día 
(GCS 13-14). Fue extubado y se realizó RM cerebral que 
mostró hiperintensidad de señal en sustancia blanca en 
secuencias T2 y flair, compatible con leucoencefalopatía 
metabólica de base y restricción de la difusión en sus-

Figura 2. TAC craneal al ingreso y de control a las 24 horas.

	 TAC al ingreso (no edema)	 TAC a las 24 horas (edema cerebral)

Tabla 3. Evolución de la bioquímica sanguínea y coagulación.

Ingreso 12 h 24 h 48 h 72 h 5º día 

Urea (mg/dl) 39 48 102 69 53 35

Creatinina (mg/dl) 0,92 1,25 1,31 0,94 0,59 0,41

Ácido úrico (mg/dl) - - - 13,4 11,1 5,9

Amonio (µmol/L) - 1506 76,2 30 - -

AST/ALT (U/L) 74/42 172/92 157/104 82/82 42/58 38/54

Bilirrubina (mg/dl) 1,83 2,2 0,86 0,83 0,65 0,37

PT (s)/QI (%) 19,8/51 25,8/35 26,7 / 32 16,3/65 11,1/100 -

APTT (s) 30,2 31 37,5 37,3 30 -

Factor VII (%) - - 16,8 45,2 - -

Dímero D (ng/ml) - 161 - 410 457 -

CK (U/L) 285 - 718 257 132 -

PCR (mg/L) 2,4 2,4 2,2 65,7 121,4 16
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tancia blanca periventricular por edema citotóxico (crisis 
aguda), así como obliteración surcos. La acidosis metabó-
lica y la hiperlactacidemia se corrigieron en las primeras 
24 horas. La evolución de la función hepática y renal se 
muestra en la tabla 3. El paciente no presentó hepato-
megalia y el estudio ecográfico abdominal fue normal.

Diagnósticos
–	 Aciduria 3-hidroxi 3-metilglutárica.
–	 Hipoglucemia no cetósica grave.
–	 Síndrome de hipertensión intracraneal.
–	 Síndrome de Reye-like de etiología metabólica.
–	 Insuficiencia renal aguda.
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Lactante de 2 meses y medio que ingresa en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos Pediátrica (UCIP) de un hos-
pital terciario, remitido desde otro centro hospitalario, por 
hipertensión pulmonar (HTP) suprasistémica.

Entre sus antecedentes personales destaca un emba-
razo controlado de curso normal. El test combinado es 
de alto riesgo, por lo que se realiza un cariotipo (por 
biopsia corial) que es 46XY. Las ecografías prenatales son 
normales. El parto es a término, eutócico, con un Apgar 
9/10 a los 1 y 5 minutos de vida. En el estudio de facto-
res de riesgo infeccioso la detección de Streptococcus 
del grupo B (SGB) es negativa, tiene rotura artificial de 
bolsa amniótica, con líquido claro, sin recibir antibiote-
rapia periparto. En la somatometría al nacimiento tiene 
un peso de 3.460 g (p50), una longitud de 50 cm (p50) 
y un perímetro craneal de 36 cm (p75-90). Recibe vacu-
nación adecuada según calendario. No padece alergias 
y es alimentado mediante lactancia materna exclusiva.

Acude a dicho centro, remitido por su pediatra, por 
estancamiento ponderal y estatural a partir del mes de 
vida. Asocia vómitos de contenido alimentario (en ocasio-
nes en escopetazo) con irritabilidad y rechazo de tomas 
en los últimos días. Está afebril, con diuresis y ritmo depo-
sicional adecuados, sin otra sintomatología. Debido a los 
vómitos ha recibido tratamiento homeopático (asa foetida, 
lycopodium clavatum, antimonium tartaricum medorr-
hinum) en los últimos 15 días.

Ingresa en planta de hospitalización con la siguiente 
exploración física: peso 4.320 g (p<3), longitud 55,5 cm 
(p3), perímetro craneal 39,5 cm (p10-25), temperatura 
(Tª) 35,8ºC, frecuencia cardiaca (FC) de 134 lpm, res-

piratoria (FR) de 28 rpm, tensión arterial (TA) de 97/41 
mmHg, SatO2 97%. Presenta aspecto distrófico, pliegue 
cutáneo positivo en abdomen, fontanela anterior normo-
tensa, perfusión periférica adecuada y color normal sin 
lesiones cutáneas ni exantema. Se evidencian lesiones 
blanquecinas en mucosa oral, siendo el resto de la explo-
ración otorrinolaringológica normal. La ventilación bilateral 
es adecuada, sin ruidos patológicos ni datos externos 
de dificultad respiratoria, el latido rítmico y sin soplos. El 
abdomen está blando y depresible, sin palparse masas 
ni megalias. Ambos testes están en ascensor, no tiene 
pigmentación escrotal y la exploración neurológica es 
normal.

1. ¿Qué exploraciones complementarias 
solicitarías inicialmente en este paciente?
a.	 Analítica sanguínea: función renal e ionograma, perfil 

lipídico y hepático con proteínas totales y albúmina, 
perfil férrico e inmunoglobulinas, hematimetría.

b.	 Añadiría también una gasometría venosa.
c.	 Sedimento de orina y urocultivo.
d.	 Ecografía abdominal.
e.	 Todas las respuestas son correctas.

La respuesta correcta es la e.
El fallo de medro es un signo que pone de manifiesto 

un problema subyacente, más que un diagnóstico como 
tal. No hay una definición unánime establecida pero en 
base a las gráficas de crecimiento de cada país/región 
(específicas según género y edad) se considera fallo de 
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medro cuando: a) el peso es menor que p3; b) el peso es 
menor que 80% del peso ideal para su edad; c) hay una 
caída de peso de más de 2 percentiles. Sin embargo, una 
determinación aislada no es suficiente para establecerlo, 
debe observarse el patrón de crecimiento. En situación 
aguda se produce una pérdida de peso respecto a la talla, 
pero si la situación se cronifica afecta también a la talla, 
que se reduce para la edad. Su incidencia es variable 
según la región estudiada, puede llegar a ser el 1-5% 

de las derivaciones a hospital terciario. Fisiopatológica-
mente hay 4 causas principales: 1) ingesta inadecuada; 
2) problemas de absorción o utilización de principios 
inmediatos; 3) pérdidas urinarias o digestivas elevadas; 
4) aumento del requerimiento metabólico.

Su estudio requiere fijarse en aspectos médicos sin 
olvidar ciertos factores de riesgo psicosociales (pobreza, 
técnicas de alimentación erróneas, diferentes creen-
cias culturales y/o religiosas, síndrome de deprivación 
materna). Habitualmente una correcta historia clínica es 
suficiente para identificar la causa subyacente, segui-
da de una encuesta nutricional y la exploración física 
minuciosa. Así se orienta el patrón de cara a solicitar 
estudios complementarios. Un estudio de laboratorio 
básico incluye los siguientes aspectos, que obviamente 
estaría justificado solicitar en el paciente del actual caso 
clínico: hematimetría, bioquímica sanguínea completa, 
determinación del estado proteico mediante albúmina 
plasmática, sedimento de orina y urocultivo. En este 
paciente, con antecedente de vómitos frecuentes en el 
último mes, se debería añadir al estudio una gasometría. 
Otros estudios como las pruebas de imagen se orientan 
en función de la sintomatología que se asocie al estan-
camiento ponderal. La presencia de vómitos repetidos, 
alguno de ellos en escopetazo, justificaría la realización 
de ecografía abdominal.

Al ingreso se continúa alimentación mediante lac-
tancia materna, suplementando todas las tomas con 
fórmula hidrolizada. Dentro del estudio complementario 
se realiza analítica sanguínea completa en la que des-
tacan acidosis metabólica parcialmente compensada 
con anión gap normal (pH 7,33, pCO2 26 mmHg, HCO3 

Tabla 1. Factores fisiológicos de crecimiento y 
sus alteraciones.

Variable Factores de riesgo

Ingesta de nutrientes

Digestión y absorción

Energía metabólica 
circulante

Utilización de energía

Exceso

Procesos vitales

Malnutrición intrauterina
Creencias socioculturales
Expectativas inapropiadas
Psicopatología de los padres
Pobreza o acceso limitad a nutrientes
Técnica de alimentación inadecuada
Déficit de macro/micronutrientes
Anorexia, rechazo de la ingesta
Alteraciones de la deglución
Vómitos crónicos

Insuficiencia pancreática
Colestasis
Síndromes de malabsorción

Aumento del gasto calórico
Gasto insuficiente de calorías

Enfermedad del sistema nervioso 
central
Alteración hormonal

Almacenamiento calórico
Crecimiento esquelético
Fertilidad

Tabla 2. Orientación diagnóstica teniendo en cuenta el comienzo y el parámetro nutricional afectado.

Comienzo Posibilidades diagnósticas

Antes del nacimiento

Desde el nacimiento

En algún momento de la lactancia

Malnutrición intrauterina (puede ser irrecuperable)

Patología congénita: fibrosis quística...

Patología relacionada con la ingesta: EC, IPV...

Parámetro afectado Posibilidades diagnósticas

PC, peso y longitud

Longitud afectada con PC y peso normales

Peso afectado con longitud y PC normales

Indica patología intrauterina

Patología endocrina

Anomalías de crecimiento de hueso y cartílago
Mala nutrición de larga evolución
Ingesta inadecuada
Enfermedades gastrointestinales
Enfermedades crónicas de otros sistemas
Malnutrición primaria sin patología subyacente

EC: enfermedad celiaca; IPV: intolerancia a proteínas de leche de vaca.
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15,7 mmol/L, exceso de base -11 mmol/L, anión gap 
10) así como hiperuricemia 9,1 mg/dl con función renal 
inicialmente normal, hiponatremia e hiperkaliemia leve 
(130 mEq/L y 6,6 mEq/L, respectivamente), glucemia 73 
mg/dl, Hb 10,6 g/dl, plaquetas 666.000/µl, leucocitos 
17.300/µl (neutrófilos 42,6%, linfocitos 44,4%). Perfil 
hepático, lipídico, férrico, estudio de hormonas tiroideas 
e inmunoglobulinas normales, sistemático de orina con 
densidad de 1.020 sin otros hallazgos. Se realiza también 
ecografía abdominal con resultado normal.

En los siguientes tres días la ingesta oral es irregu-
lar con vómitos frecuentes y diuresis escasa, ausencia 
de ganancia ponderal. En control analítico se evidencia 
agravamiento de la acidosis metabólica (pH 7,29, pCO2 
26 mmHg, HCO3 14,3 mmol/L, exceso de base -12,8 
mmol/L, anión gap 6) y desarrollo de insuficiencia renal 
aguda (urea 93 mg/L y creatinina 0,7 mg/dl), con aumen-
to de hiponatremia hasta 122 mEq/L e hiperkaliemia a 7,1 
mEq/L. Con sospecha de insuficiencia suprarrenal, previa 
extracción de estudio hormonal (normal: cortisol total 25 
µg/dl, ACTH 41,4 pg/ml, DHEA-sulfato 158 µg/dl, testos-
terona total 0,51 ng/ml, 17 OH progesterona 3,60 ng/ml, 
17 OH pregnenolona basal 3,76 ng/ml, 11 desoxicortisol 
5,5 ng/ml, renina y aldosterona en valores de normali-
dad), se administra bolo de hidrocortisona intravenoso 
10 mg/kg y se restringe el aporte de líquidos. Tras ello 

presenta empeoramiento de la función renal (creatinina 
máxima 0,8 mg/dl) con oliguria y desarrollo de edemas 
que progresivamente evoluciona a situación de anasarca.

2. ¿Cuál de las siguientes podría haber 
ocasionado esta situación de anasarca? ¿Qué 
medidas se deberían tomar en este momento?
a.	 Lesión renal aguda pre-renal por deshidratación. Se 

debe iniciar terapia de reemplazo renal.
b.	 Insuficiencia cardiaca derecha. Solicitar estudio car-

diológico.
c.	 Antes de nada expandir con bicarbonato.
d.	 Lesión renal aguda secundaria a hipoperfusión man-

tenida. Se debe restringir aporte de líquidos a las pér-
didas insensibles y reposición de diuresis; monitorizar 
diuresis/balance hídrico y forzarla con diurético.

e.	 b y d pueden ser ciertas.

La respuesta correcta es la e.
El edema es un signo secundario al acúmulo de 

líquido en el espacio intersticial. Puede ser localizado o 
generalizado, conociéndose a este último con el término 
anasarca. En condiciones fisiológicas la presión hidros-
tática capilar fuerza el movimiento de agua al espacio 
intersticial, mientras que la presión oncótica ejercida 

Tabla 3. Fisiopatología de los edemas.

Hemodinámica capilar Transporte linfático Retención renal de agua y sodio

Aumento de presión hidrostática
• �Por retención hídrica 

– Insuficiencia cardiaca 
– Glomerulonefritis aguda 
– Fallo renal agudo o crónico 
– Fármacos (antihipertensivos) 
– Síndrome nefrótico

• �Por obstrucción 
– Venosa (extrínseca, trombosis) 
– Cirrosis (hipertensión portal)

Linfedema primario

Disminución de presión oncótica
• Malnutrición proteica (Kwashiorkor)
• �Enteropatía pierde proteínas 

– Gastritis hipertrófica 
– Alergia proteínas leche de vaca 
– Enfermedad celiaca 
– Enfermedad inflamatoria intestinal 
– Giardiasis 
– Fallo ventrículo derecho

• �Síndrome nefrótico

Linfedema secundario
• Cáncer
• Infección por Wuchereria bancrofti
• Autoinmunidad
– Sarcoidosis
– Artritis idiopática juvenil
– Enfermedad de Crohn

Aumento de permeabilidad capilar
• Grandes quemados
• Sepsis
• Idiopático
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principalmente por las proteínas plasmáticas retiene esa 
agua en el espacio vascular. La fuerza neta conlleva el 
movimiento de una pequeña cantidad de agua al espacio 
intersticial, que es recogida por los vasos linfáticos que la 
devuelven al sistema venoso. Así se evita la formación de 
edemas en circunstancias normales. De forma resumida 
los mecanismos patológicos que llevan al desarrollo de 
edema son: a) alteración de la hemodinámica capilar 
(presión hidrostática aumentada, presión oncótica dismi-
nuida, aumento de la permeabilidad capilar); b) defecto 
del trasporte linfático (por disfunción, obstrucción o rotura 
de los vasos linfáticos); c) retención renal de sodio y agua.

La definición de lesión renal aguda (AKI en inglés, 
acute kidney injury) según la KDIGO se establece por una 
de las siguientes: a) aumento de la creatinina plasmática 
≥0,3 mg/dl en 48 horas; b) aumento de la creatinina plas-
mática en ≥1,5 veces respecto a la basal (7 días previos); 
c) diuresis ≤0,5 ml/kg/h durante al menos 6 horas.

El paciente cumple dichos criterios. Lo más probable 
es que la insuficiencia renal establecida sea secundaria 
a la hipoperfusión renal mantenida en el contexto del 
escaso aporte de líquidos y las pérdidas continuadas 
(vómitos). Por ello en la circunstancia actual del paciente 
se debería restringir el aporte de líquidos a las pérdidas 
insensibles y la reposición de las pérdidas sobre todo en 
forma de diuresis. Además, debido al marcado anasarca 
estaría indicada la terapia diurética (diurético de asa: 
furosemida), con bolo intravenoso inicial a altas dosis 
(2-5 mg/kg); si la respuesta es correcta se continuaría 
con diurético en perfusión continua.

Por otro lado, la presencia de edemas podría ser 
secundaria a una insuficiencia cardiaca congestiva, que 
a su vez produciría una situación de bajo gasto con la 
instauración de insuficiencia renal; por lo que el estudio 
cardiológico estaría igualmente indicado.

En esta situación se deja al paciente a dieta absoluta, 
con restricción hídrica (pérdidas insensibles más diure-
sis), se monitoriza la diuresis mediante sonda vesical y se 
inicia perfusión continua de furosemida. En el urocultivo 
recogido a las 12 horas del sondaje crece Klebsiella pneu-
moniae, por lo que se inicia tratamiento con ceftriaxona 
i.v. Con todo ello se consigue discreta mejoría clínica y 
analítica (urea 81 mg/dl, creatinina 0,7 mg/dl, pH 7,38, 
pCO2 30 mmHg, HCO3 18,5 mmol/L, exceso de base -7 
mmol/L, Na 138 mEq/L, K 4 mEq/L), pero persisten ede-
mas sobre todo en las extremidades inferiores y aparece 
necesidad de oxígeno suplementario (gafas nasales 1 

lpm). Debido a la persistencia de los edemas, se solicita 
estudio cardiológico: ecocardiografía con hipertensión 
pulmonar (HTP) suprasistémica (gradiente de presión 
aurícula derecha-ventrículo derecho (AD-VD) de 110 
mmHg), dilatación de cavidades derechas y tronco pul-
monar, drenaje correcto de venas pulmonares en aurícula 
izquierda; edema pulmonar en radiografía (Rx) de tórax 
sin cardiomegalia y electrocardiograma (ECG) con eje 
derecho. Se decide traslado a la UCIP de un hospital 
terciario para valoración cardiológica.

A su llegada a la UCIP la exploración física es la 
siguiente: Tª 36,8ºC, FC 158 lpm, TA 73/57 mmHg, 
FR 37 rpm, SatO2 95% (con FiO2 0,25). Presenta buen 
estado general, con perfusión periférica adecuada, ede-
ma importante sobre todo en dorso de ambos pies con 
fóvea y fontanela anterior deprimida. Tiene taquipnea, con 
entrada de aire bilateral adecuada. El latido es rítmico sin 
soplos y el abdomen blando y depresible, no doloroso y 
sin megalias. Las bolsas escrotales son pequeñas, sin 
edema escrotal, testes no están en bolsa de forma fija 
(en ascensor). Neurológicamente llama la atención una 
hipotonía generalizada (más proximal que distal), con 
actitud en libro abierto; sostén cefálico intermitente y 
movilidad espontánea adecuada para su edad, mira y 
sigue con la mirada.

El resumen de los problemas presentados durante 
la evolución y hallazgos de la exploración física y com-
plementaria son:
1.	 Rechazo de tomas, vómitos y fallo de medro.
2.	 Acidosis metabólica, insuficiencia renal y edemas 

generalizados.
3.	 HTP suprasistémica.
4.	 Progresiva hipotonía.

Analíticamente persisten datos de insuficiencia renal 
con EFNa <1% (urea 88 mg/dl, creatinina 0,66 mg/dl) e 
hiperuricemia de 11,6 mg/dl, con práctica normalización 
de la acidosis metabólica y del ionograma. Se realizan 
ecografía renal y cerebral que son normales. Recibe 
dosis única de rasburicasa tras haber descartado déficit 
de G6PDH, y, de acuerdo con nefrología infantil, ante 
sospecha de insuficiencia renal pre-renal se aumenta 
aporte de líquidos.

3. En este momento, ¿cómo orientarías la 
sospecha diagnóstica?
a.	 Estamos ante el debut de una cardiopatía congénita 

descompensada.
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b.	 Probablemente la infección urinaria haya desencade-
nado una crisis adrenal sobre una hiperplasia supra-
rrenal congénita; continuaría el tratamiento hormonal 
sustitutivo.

c.	 Puede ser el debut de un error congénito del meta-
bolismo; iniciaría un estudio metabólico.

d.	 Sospecho que la homeopatía recibida previamente 
ha sido la causa principal.

e.	 Todas son ciertas.

La respuesta correcta es la c.
Si bien los datos de insuficiencia renal con formación 

de edemas y la HPT podrían justificarse por el debut de 
una cardiopatía congénita, no asociaría hipotonía; ade-
más, el ecocardiograma habría mostrado algún dato de 
dicha cardiopatía estructural.

En ocasiones las infecciones urinarias (infección por 
Klebsiella pneumoniae en el caso del paciente) producen 
cierto grado de pseudoaldosteronismo con hiponatremia 
e hiperkaliemia que pueden confundir y hacer sospecha 
una hiperplasia suprarrenal congénita. Pero en el caso del 
paciente faltan manifestaciones típicas de dicha entidad 
como la hipoglucemia, la hipotensión e incluso la hiper-
pigmentación. Además el estudio hormonal fue normal.

Ciertos tratamientos homeopáticos pueden producir 
insuficiencia renal pero esta hipótesis no explicaría el 
resto de hallazgos que muestra el paciente.

Por último, el cuadro clínico cuadra con el debut de 
un error congénito del metabolismo, ya que reúne varios 
aspectos típicos de este grupo de patología: síntomas 
digestivos y fallo de medro, afectación neurológica, aci-
dosis metabólica, etc. Además, ciertas metabolopatías 
pueden asociar manifestaciones cardiológicas. Los erro-
res congénitos del metabolismo resultan de la ausencia 
o anomalía de una enzima o su cofactor, la mayoría de 
herencia autosómica recesiva. Los síntomas son secun-

darios tanto al déficit del producto como al acúmulo del 
sustrato de la reacción química de la que es responsable 
la enzima alterada. De forma aguda puede presentarse 
en forma de shock descompensado o deshidratación por 
los vómitos repetidos, letargia o coma, convulsiones y 
rabdomiolisis, hipoglucemia ante enfermedades bana-
les, ayuno prolongado o estrés. Crónicamente producen 
fallo de medro, hepatomegalia, miocardiopatía, desarrollo 
psicomotor alterado o incluso regresión de dicho desa-
rrollo. El reconocimiento precoz permite iniciar el trata-
miento específico, con un posible mejor pronóstico. Sin 
embargo, el retraso en su diagnóstico puede llevar a una 
descompensación metabólica aguda, lesión neurológica 
progresiva e incluso la muerte.

Efectivamente, ante la sospecha del debut de un error 
congénito del metabolismo se contacta con la sección 
de metabolismo, que indica una serie de pruebas com-
plementarias.

4. ¿Qué pruebas solicitarías de inicio en un 
estudio metabólico?
a.	 Bioquímica sanguínea: glucosa, urea, creatinina, elec-

trolitos, ácido úrico, perfil hepático; y hematimetría.
b.	 Gasometría, lactato y amonio.
c.	 Sedimento de orina y cuerpos reductores en orina.
d.	 Ácidos orgánicos en orina, aminoácidos en plasma y 

orina, carnitina y acilcarnitina en plasma.
e.	 Todas son válidas en el diagnóstico de los errores 

congénitos del metabolismo.

La respuesta correcta es la e.
Ante la sospecha de un error congénito del metabolis-

mo se debe llevar a cabo un estudio analítico, pero de for-
ma escalonada (la tabla 4 recoge un modelo de estudio). 

Tabla 4. Estudio de laboratorio en el diagnóstico de los errores innatos del metabolismo.

Test de primera línea Test de segunda línea Test de tercera línea

Recuento sanguíneo completo
Urea e ionograma
Gasometría arterial
Anión gap
Glucosa
Lactato
Amonio
Pruebas de función hepática
Cuerpos reductores en orina
Cetonuria
Lactato en LCR (líquido cefalorraquídeo)

Ácidos orgánicos en orina
Aminoácidos en orina
Ácido úrico plasmático
Aminoácidos en plasma
Carnitina y acilcarnitina en plasma
Biotinidasa
Test de screening de galactosemia
Aminoácidos en LCR

Determinación enzimática en fibroblastos 
de muestra cutánea o sanguínea
Estudio genético de ADN
Otras pruebas metabólicas específicas
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El estudio inicial podría incluir las siguientes pruebas: 
hematimetría y formula leucocitaria, gasometría arterial, 
glucosa, lactato y amonio plasmático, función renal, iones 
y ácido úrico en plasma, parámetros de función hepática, 
sedimento urinario; si el laboratorio del centro hospitalario 
lo permite se debería añadir ácidos orgánicos en orina, 
aminoácidos en plasma y orina.

Estas pruebas complementarias deben llevarse a cabo 
al debut o en el momento de mayor sintomatología, ya 
que probablemente serán normales cuando el paciente 
está asintomático. Es importante tener en cuenta que 
varias muestras de los estudios metabólicos se deben 
recoger y procesar de forma especial, por lo que conviene 
seguir las indicaciones específicas del laboratorio.

Otras pruebas complementarias de laboratorio o de 
imagen pueden estar justificadas en función de los sín-
tomas que presente el paciente.

En espera de los resultados de este estudio se plan-
tean como posibilidades diagnósticas varias entidades: 
acidemia orgánica, hiperglicinemia no cetósica y el sín-
drome HUPRA (enfermedad mitocondrial que asocia 
hiperuricemia, HTP, insuficiencia renal y alcalosis). Se 
pauta tratamiento empírico con ácido folínico, benzoato, 
coenzima Q, dextrometorfano, ácido alfa lipoico.

Siguiendo con la evolución del paciente, al ingreso se 
repite ecocardiograma que muestra datos compatibles 
con HTP grave, se programa cateterismo diagnóstico. En 
los siguientes días la situación respiratoria y hemodiná-
mica empeora; presenta episodios repetidos de desatu-
ración e hipotensión sin aumento del trabajo respiratorio.

5. ¿Qué te sugieren estos episodios? ¿Cuál sería 
la actitud a seguir?
a.	 Intentaría soporte de ventilación no invasiva (VNI).
b.	 Administraría dosis única de furosemida intravenosa.
c.	 Sedoanalgesia, intubación orotraqueal con optimi-

zación de oxigenoterapia y administración de óxido 
nítrico inhalado.

d.	 Todas son correctas.
e.	 Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la c.
Los episodios sugieren crisis de hipertensión pulmo-

nar, que se caracterizan por un aumento brusco de las 
resistencias pulmonares en pacientes afectos de HTP. 
Se manifiestan con descenso de la saturación arterial 

de oxígeno y cianosis, acompañado de datos de bajo 
gasto cardiaco como la hipotensión. En esta situación 
se deben tomar medidas que favorezcan el flujo sanguí-
neo pulmonar, actuando prácticamente todas ellas por 
medio de la vasodilatación: 1) administración de oxígeno 
con FiO2 1; 2) intensificar sedoanalgesia; 3) fármacos 
vasodilatadores pulmonares: óxido nítrico inhalado, pros-
taciclina intravenosa o inhalada, bosentán o sildenafilo 
oral; 4) hiperventilación y en situaciones muy graves 
alcalinización sanguínea mediante administración de 
bicarbonato.

Si bien el edema pulmonar puede acompañarse de 
aumento de las necesidades de oxígeno, no se acom-
paña de hipotensión, por lo que la administración de 
furosemida en principio no sería una medida adecuada 
en este caso.

La VNI aislada, sin acompañarse de otras medidas 
de disminución de las resistencias pulmonares podría 
agravar la situación al ofrecer resistencia al propio flujo 
sanguínea pulmonar.

Ante la sospecha de crisis de HTP se intenta soporte 
respiratorio mediante oxigenoterapia de alto flujo (OAF) y 
óxido nítrico inhalado (iNO). La gasometría muestra aci-
dosis respiratoria grave sin mejoría clínica en la siguiente 
hora de iniciar OAF, por lo que finamente se realiza intu-
bación orotraqueal y sedoanalgesia. El cateterismo revela 
una HTP moderada de predominio arteriolar sin objetivar 
cortocircuitos, drenaje anómalo, estenosis ni hipoplasia 
de las venas pulmonares, ni colaterales aorto-pulmona-
res que pudieran justificar la HTP. Se inicia tratamiento 
vasodilatador pulmonar con sildenafilo vía oral, tras lo 
que disminuye el número de episodios descritos, aunque 
en relación con la manipulación presenta desaturación 
y bradicardia. A los 7 días se extuba de forma electiva 
a soporte VNI que fracasa en 9 horas, en gran medida 
debido a hipotonía y mal manejo de secreciones. De 
hecho, dicha hipotonía se hace progresivamente más 
marcada con escasa movilidad espontánea y ausencia de 
crecimiento del perímetro cefálico, sin presentar episo-
dios convulsivos ni datos de focalidad neurológica. Valo-
rado por neuropediatría se realizan ecografía cerebral 
(normal), electroencefalograma (EEG) con lentificación 
difusa y simétrica que pudiera justificarse por la seda-
ción (no focos epilépticos), electromiograma (EMG) no 
concluyente (posible afectación miopática crónica) y 
RM con marcada afectación de la sustancia blanca y 
vía piramidal (Fig. 1).
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En el estudio metabólico realizado se objetiva glici-
na plasmática elevada de forma repetida, con lactato, 
amonio, ácidos orgánicos en plasma y orina normales.

6. Con los datos que posees, ¿se te ocurre 
alguna forma de confirmar tu sospecha 
diagnóstica?
a.	 Estudio genético exclusivamente.
b.	 Determinación de glicina en LCR.
c.	 Determinación enzimática en biopsia hepática.
d.	 El perfil bioquímico y la clínica pueden ser suficientes 

para confirmar el diagnóstico.
e.	 Son ciertas b, c y d.

La respuesta correcta es la e.
Los datos clínicos y analíticos hacen sospechar fuer-

temente en la hiperglicinemia no cetósica (HNC) como 
entidad causante de la situación del paciente. Se trata 
de un error congénito del metabolismo de la glicina (de 
herencia autosómica recesiva) por defecto primario en 
alguno de los componentes del complejo enzimático 
mitocondrial que se encarga de su catabolismo (siste-

ma mitocondrial de la escisión de la glicina: GCS). Estas 
mutaciones son responsables de la falta o disminución 
de la actividad de la enzima correspondiente que se tra-
duce en una deficiencia global del complejo GCS. La 
deficiencia de GCS en el hígado, riñón y cerebro da lugar 
e un desequilibrio en la homeostasis de la glicina, con 
acúmulo local y aumento de sus niveles en sangre, orina 
y LCR, que es responsable de graves trastornos funcio-
nales y orgánicos, de carácter irreversible, con especial 
repercusión en el sistema nervioso central. Debido a su 
importante acúmulo cerebral, el nivel de glicina en LCR 
es siempre proporcionalmente más alto que en plasma, 
facilitando el diagnóstico bioquímico de los pacientes.

Debido a su gran heterogeneidad génica las manifes-
taciones clínicas ofrecen un amplio espectro de signos y 
síntomas que abarcan desde formas letales neonatales 
hasta formas atípicas del adulto con manifestaciones 
poco definidas.
1.	 Formas clásicas neonatales: son las más frecuentes 

y graves, se conocen como las formas “típicas” de la 
enfermedad. Tras un periodo de tiempo de horas/días 
desde el nacimiento el neonato desarrolla un cuadro 
clínico característico de intoxicación, que adopta la 

Figura 1. Corte transversal y coronal (secuencia T2) en RM cerebral del paciente. Alteración de la señal en la sustancia blanca 
supratentorial, afectando a vías corticoespinales largas a través del tronco del encéfalo y afectando a la sustancia blanca de ambos 
pedúnculos cerebelosos medios y hemisferios cerebelosos.
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forma de una encefalopatía mioclónica, sin acidosis 
ni cetosis. Progresivamente aparecen dificultad para 
la alimentación, somnolencia, hipotonía de predo-
minio axial con reflejos osteotendinosos exaltados, 
hipo, oftalmoplejía y mioclonías generalizadas con 
EEG típico de burst-suppression. En las formas 
más graves evoluciona al coma neurológico y crisis 
de apnea importantes con muerte en las primeras 
semanas o meses de vida. En las formas menos gra-
ves puede haber una mejoría neurológica a las 2-3 
semanas de vida pero sin mejorar el pronóstico a 
largo plazo, que es sombrío con riesgo elevado de 
secuelas neurológicas. La RM cerebral suele mostrar 
alteraciones morfológicas en el cuerpo calloso, mieli-
nopatía espongiforme con un patrón de distribución 
característico en tallo cerebral, pedúnculos cerebrales 
y parte posterior de la cápsula interna. Con la edad 
produce atrofia cerebral y cerebelosa.

2.	 Otras formas neonatales: existen formas transitorias, 
en las que el patrón bioquímico, EEG y RM cerebral 
son características de la hiperglicinemia no cetósica, 
pero desaparecen de forma espontánea a las 4-8 
semanas de vida, sin secuelas neurológicas. Por otro 
lado, existen formas neonatales con hipertensión pul-
monar grave acompañada en ocasiones de un rápido 
deterioro neurológico y fallecimiento en los primeros 
meses de vida.

3.	 Formas atípicas: existe un grupo de pacientes afectos 
de hiperglicinemia no cetósica cuyas manifestaciones 
clínicas pueden debutar en cualquier época de la vida 
con gran heterogeneidad clínica, muchas veces como 
consecuencia de un proceso intercurrente (fiebre, 
vacunación). En función del momento de presenta-
ción, pueden clasificarse en formas atípicas de inicio 
neonatal, infantil o de inicio tardío (debuta entre los 
2 años de vida y la edad adulta). Es más frecuente 
la forma infantil que suele debutar a los 6 meses de 
vida con crisis convulsivas heterogéneas, retraso del 
desarrollo motor y cognitivo. El pronóstico es mejor 
que en las formas clásicas pero más del 50% tiene 
secuelas neurológicas.
El diagnóstico bioquímico se basa en demostrar nive-

les elevados de glicina en plasma, LCR y orina y funda-
mentalmente en la presencia de un cociente glicina LCR/
plasma aumentado (>0,08). Sin embargo existe una gran 
variabilidad de este cociente, ya que especialmente en 
formas atípicas de inicio tardío los valores de glicina e 
índice glicina LCR/plasma pueden ser normales o estar 

mínimamente aumentados. Habitualmente el perfil bio-
químico es suficiente para identificar la presencia de 
enfermedad ante un paciente con sintomatología clínica 
característica. Pero la confirmación diagnóstica precisa 
la demostración de una actividad global disminuida o 
ausente del GCS en los hepatocitos.

Con las opciones terapéuticas actuales la capacidad 
de modificar la evolución natural de la enfermedad es 
escasa. Sin embargo, no puede descartarse la relación 
entre un mejor pronóstico final y el tratamiento precoz, 
por lo que todos los pacientes deben beneficiarse de 
un tratamiento. El objetivo terapéutico se dirige a nor-
malizar en lo posible los niveles de glicina (depuración 
exógena de glicina mediante benzoato sódico vía oral) 
y a bloquear el efecto de la glicina en los receptores 
para neurotransmisores (dextrometorfano vía oral como 
antagonista no competitivo de la glicina en los receptores 
NMDA-R cerebrales). Se administran también cofactores 
del complejo GCS como el ácido folínico y la piridoxina 
con el fin de estimular las vías catabólicas de la glicina. A 
pesar del mejor tratamiento posible no se puede asegurar 
la integridad funcional de los pacientes en ningún caso.

La hiperglicinemia mantenida en ausencia de ceto-
nemia hace sospechar de la hiperglicinemia no cetó-
sica, concretamente una variante que cursa con HTP. 
Se determina la relación glicina LCR/plasma que resulta 
>0,08; junto al cuadro clínico compatible justifica el inicio 
de tratamiento específico. Se solicita estudio genético, 
pendiente en el momento actual.

La evolución clínica es desfavorable en el mes y medio 
de ingreso en UCIP.

Desde el punto de vista respiratorio no se logra dismi-
nuir la asistencia a nivel suficiente que permitiera intentar 
extubación, mantiene hipercapnia leve-moderada (pH 
compensado metabólicamente) pese a optimizar los pará-
metros ventilatorios. Radiológicamente desarrolla neu-
mopatía con edema pulmonar e infiltrados intersticiales 
que impiden disminuir aporte de oxígeno (FiO2 mínima 
0,4) y retirada de iNo.

Presenta además inestabilidad hemodinámica progre-
siva con persistencia de episodios sugestivos de HTP a 
pesar de sildenafilo y bosentán orales a dosis máximas así 
como iNO. Desarrolla disfunción cardiaca evolutiva que 
requiere aporte inotropo mediante perfusión continua de 
adrenalina y milrinona casi de forma constante.

Por otro lado, a pesar de normalización inicial de 
los parámetros de función renal, persiste tendencia al 
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estado formador de edemas (desarrolla progresivamente 
hepatomegalia), requiriendo terapia diurética intraveno-
sa en perfusión continua. Coincidiendo con episodios 
de bajo gasto se objetiva empeoramiento puntual de la 
función renal.

Como intercurrencia infecciosa presenta infección 
urinaria por Pseudomonas aeruginosa y Candida albi-
cans; así como neumonía asociada a ventilación mecá-
nica por Pseudomonas aeruginosa y Stenotrophomonas 
maltophilia.

El pronóstico de la hiperglicinemia no cetósica es 
en la mayoría de los casos incierto. Se han considerado 
factores de mejor pronóstico: sexo masculino, mutaciones 
que condicionan una actividad residual significativa del 
complejo GCS, cociente glicina LCR/plasma cercano a la 
normalidad., debut tardío de la enfermedad y tratamiento 
precoz. Sin embargo, no existen marcadores fiables para 
un buen pronóstico y lo único que se relaciona con un 
mal pronóstico (según revisiones recientes) son el inicio 
precoz de espasticidad, el hipo, el patrón en el EEG de 
burst-suppression, la microcefalia y presencia de mal-
formaciones cerebrales.

Todo ello dificulta la trasmisión adecuada de la infor-
mación a los padres y la toma de decisiones terapéuticas 
en los momentos críticos. Además, la probada existencia 
de formas neonatales transitorias conlleva un dilema ético 
en relación con la conducta terapéutica que se debe 
adoptar en un recién nacido. Por un lado no convie-
ne caer en ensañamiento terapéutico inadecuado, pero 
por otro lado es difícil diferenciar inicialmente las formas 

transitorias con las formas clásicas neonatales, lo que 
obliga a instaurar un tratamiento precoz y los más com-
pleto posible en todos los casos neonatales. Solamente 
la identificación de marcadores biológicos más fiables 
podría contribuir a resolver este problema.

El 48º día de ingreso se realiza una reunión multidis-
ciplinar para analizar la situación clínica. Dada la tórpida 
evolución hemodinámica, respiratoria y neurológica y con 
el probable diagnóstico clínico-bioquímico de hiperglici-
nemia no cetósica se decide, de acuerdo con los padres, 
limitación del esfuerzo terapéutico.
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Se trata de un niña de 3 años con diagnóstico de 
leucemia linfoblástica aguda pre-B común de alto ries-
go, en tratamiento quimioterápico según protocolo LAL/
SEHOP-PETHEMA 2013. Cuatro días antes de su ingreso, 
recibe ciclo de intensificación (Ara-C, dexametasona, eto-
pósido, asparaginasa pegilada y triple intratecal).

Consulta en Urgencias por decaimiento y vómitos, sin 
haber presentado fiebre. Inicialmente se objetiva buen esta-
do general, las constantes son normales y la exploración 
física anodina, por lo que se decide actitud expectante 
manteniéndola en observación para vigilar evolución.

A las 6 horas de su llegada presenta pico febril 
de 38,6ºC y deterioro clínico. A la exploración en este 
momento presenta: frecuencia cardiaca (FC) de 150 lpm, 
frecuencia respiratoria (FR) 35 rpm, SatO2 94%, tensión 
arterial (TA): 90/50 mmHg, tendencia al sueño, palidez 
cutánea, frialdad acra y relleno capilar enlentecido. En 
la auscultación cardiaca está taquicárdica sin soplos y 
en la auscultación pulmonar presenta buena entrada de 
aire bilateral. El abdomen se encuentra distendido con 
hepatomegalia de 1-2 cm.

Ante esta situación, ¿cuál sería su actitud inicial?
a.	 Extraer hemocultivos e iniciar antibioterapia.
b.	 Extraer analítica y hemocultivos y decidir actitud en 

función de resultados.
c.	 Extraer hemocultivos, iniciar antibioterapia y expan-

sión con volumen.
d.	 Iniciar oxigenoterapia, extraer hemocultivos e iniciar 

antibioterapia
e.	 Iniciar oxigenoterapia, extraer hemocultivos, adminis-

trar antibioterapia y expansión con volumen.

La respuesta correcta es la e.

Nos encontramos ante una paciente oncológica que 
acaba de recibir un ciclo de quimioterapia y por tanto en 
probable fase de neutropenia postciclo; con un cuadro 
de fiebre y datos de disfunción orgánica, por lo que el 
diagnóstico más probable actualmente es que se trate 
de un cuadro de sepsis grave.

La definición de sepsis y la terminología relacionada 
acordada por consenso en la actualidad es la siguiente:
•	 Síndrome de respuesta inflamatoria sistémica (SIRS): 

presencia de, al menos, dos de los siguientes criterios, 
uno de los cuales debe ser alteración de la tempera-
tura o del recuento leucocitario:
– Temperatura >38,5ºC o >36ºC.
– �Taquicardia (definida como FC media >2 DS por 

encima de la normal para la edad del paciente). 
Para niños menores de 1 año también se conside-
ra la bradicardia (< percentil 10 para su edad en 
ausencia de estímulo vagal, medicación betablo-
queante o cardiopatía  congénita).

– �Taquipnea (definida como FR media >2 DS por 
encima de lo normal para la edad del paciente).

– �Recuento leucocitario elevado o disminuido para 
su edad (no secundario a quimioterapia) o <10% 
de neutrófilos inmaduros.

•	 Sepsis: SIRS en presencia o como resultado de una 
infección sospechada o confirmada.

•	 Sepsis grave: sepsis y uno de los siguientes criterios:
– Disfunción cardiovascular.
– Síndrome de distrés respiratorio agudo.
– �Disfunción de 2 o más órganos (definidos en la 

tabla 1).
•	 Shock séptico: sepsis grave con disfunción orgánica 

cardiovascular, que provoca hipoperfusión o hipoten-
sión a pesar de un adecuado tratamiento con líquidos 
(≥40 ml/kg en 1 hora).
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Ante un cuadro de sepsis grave o shock séptico, tras 
el reconocimiento inicial de la situación de compromiso 
circulatorio (alteración del nivel de conciencia y datos de 
hipoperfusión), se deben iniciar las siguientes medidas de 
forma simultánea en los primeros 15 minutos: asegurar 
la permeabilidad de la vía aérea e iniciar oxigenoterapia, 
canalizar de acceso venoso para extracción de hemo-
cultivo, administrar antibioterapia y comenzar la expan-
sión con fluidos. Se recomiendan bolos de 20 ml/kg de 
cristaloides (no existe evidencia de superioridad de los 
coloides sobre los cristaloides) administrados tan rápido 
como sea posible y repitiéndolos cada 5-10 minutos, has-
ta que la situación hemodinámica mejore (descenso de 
la frecuencia cardiaca y mejoría del relleno capilar y del 
estado mental), o hasta la aparición de signos de sobre-
carga de volumen (edema agudo de pulmón, hepatome-
galia). La administración inmediata de la primera dosis 
de antibiótico, previa recogida de cultivos (aunque esto 

no debe demorar nunca su administración), desciende 
significativamente la mortalidad.

En este caso, ¿qué tratamiento antibiótico 
empírico sería el más adecuado?
a.	 Cefotaxima
b.	 Cefotaxima y vancomicina/teicoplanina
c.	 Meropenem
d.	 Meropenem y vancomicina/teicoplanina
e.	 Vancomicina/teicoplanina y amikacina

La opción d es la correcta.
El tratamiento antibiótico inicial será empírico y de 

amplio espectro, con uno o más fármacos que tengan 
actividad frente a todos los posibles patógenos (bacte-
rias o hongos) y con una adecuada penetrancia en el 
supuesto foco de sepsis.

La elección del antibiótico empírico dependerá de 
diversos factores como son:
•	 Edad.
•	 Características del paciente (enfermedad de base, 

alergias, inmunodeficiencias).
•	 Colonizaciones del paciente.
•	 Foco infeccioso.
•	 Origen de la infección (extrahospitalaria, intrahospi-

talaria).
•	 Epidemiología y resistencia de la flora local.

De acuerdo con las guías nacionales (Tabla 2) y 
teniendo en cuenta las características particulares de la 
paciente (fundamentalmente su estado de inmunosupre-
sión), las recomendaciones de antibioterapia empírica en 
este caso sería una combinación de antimicrobianos para 
ofrecer cobertura frente a gramnegativos con actividad 
antipseudomonas (ceftacidima, cefepime, meropenem o 
piperacilina-tazobactam) junto con cobertura para gram-
positivos (teicoplanina o vancomicina) (opción d).

Se decide extracción analítica y de hemocultivos 
(Port-a-Cath y periférico), se administra antibioterapia 
empírica con meropenem y vancomicina, se inicia expan-
sión con volumen (hasta 40 ml/kg) y se decide ingreso 
urgente en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos 
(UCIP).

En dicha analítica presenta pancitopenia grave (Hb 7 
g/dl, neutropenia de 100/mm3 y trombopenia de 25.000/
mm3) y elevación de reactantes de fase aguda con PCR 
de 21 mg/dl y PCT de 230 ng/ml, así como elevación de 

TABLA 1. Criterios de disfunción multiorgánica.

Disfunción cardiovascular

Tras administración de fluidos isotónicos ≥40 ml/kg en 1 h
• �TA <P5 para su edad o PAS <2 DE por debajo de normal 

para su edad
• �Necesidad de drogas vasoactivas para mantener TA en 

rango normal
• Dos de los siguientes:
   – �Acidosis metabólica inexplicable: déficit de bases <5 mEq/L
   – Incremento de lactato arterial >2 veces por encima del normal
   – Oliguria <0,5 ml/kg/h
   – Relleno capilar alargado >5 seg
   – Gradiente de temperatura central-periférica >3°C

Disfunción respiratoria

• �PaO2/FiO2 <300, sin cardiopatía cianótica o enfermedad 
pulmonar previas

• PaCO2 >65 (o 20 mmHg sobre la PaCO2 basal)
• Necesidad de FiO2 >50% para SatO2 >92%

Disfunción neurológica

• Score de coma de Glasgow ≤11
• �Cambio brusco con descenso de ≥3 puntos desde un score 

basal anormal

Disfunción hematológica

• �Recuento plaquetario <80.000/mm3 o descenso del 50% 
del valor previo anterior a 3 últimos días (en pacientes 
crónicos hemato-oncológicos)

• Relación internacional normalizada (INR) >2

Disfunción renal

• �Creatinina sérica ≥2 veces por encima del limite para su 
edad o el doble de la basal

Disfunción hepática

• Bilirrubina total ≥4 mg/dl (no en neonatos)
• ALT 2 veces por encima del límite normal para su edad
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Tabla 2. Tratamiento antibiótico empírico en sepsis.

Foco de infección ATB dosis i.v. (mg/kg) Alternativa/alérgico

Neonatos >7 días a niños <3 meses

Ninguno, respiratorio o SNC en 
neonato sano

– Ampicilina: 160-200 mg/kg/24 h cada 6 h
+
– Ceftriaxona: 50 mg/kg/12-24 h* o
– Cefotaxima: 50-75 mg/kg/6-8 h

– Ampicilina (misma dosis)
+
– Gentamicina 4-5 mg/kg/24 h
si no SNC

Ninguno, respiratorio o SNC en 
neonato con vía central

Sustituir ampicilina por:
– �Cloxacilina: 100-200 mg/kg/24 h cada 6 

horas** o
– �Vancomicina: 40-60 mg/kg/24 h cada 6 horas

Niños sanos >3 meses

Ninguno, respiratorio, ITU o 
SNC

– Cefotaxima: 50-75 mg/kg/6-8 h*** o
– Ceftriaxona: 50 mg/kg/12-24 h

– Aztreonam: 120 mg/kg/día cada 6 h
+
– Vancomicina: 40 mg/kg/día cada 6 h

Sospecha de meningitis neumocócica, añadir:

– Vancomicina: 60 mg/kg/día cada 6 h

Sospecha de infección invasiva por estreptococo 
del grupo A:
– Penicilina G: 50.000 U/kg/4 h
+
– Clindamicina: 10 mg/kg/6-8 h

Peritonitis, perforación de 
víscera hueca

– �Amoxi-clavulánico: 100-150 mg/kg/día/ cada 
6-8 h o

– �Piperacilina-tazobactam: 200-300 mg/kg/día 
cada 6 h o

– Meropenem: 20 mg/kg/8 h
+
– Amikacina: 15-20 mg/kg/24 h

– Metronidazol: 7,5 mg/kg/6 h o
– Clindamicina: 10 mg/kg/6 h
+
– Aztreonan: 25 mg/kg/6 h o
– Gentamicina: 5 mg/kg/24 h 

– Cefoxitina: 80-160 mg/kg/día cada 4-6 h
+
–  Gentamicina: 5 mg/kg/24 h

Niños previamente enfermos >3 meses

Ninguno en neutropénicos – Ceftazidima: 150 mg/kg/día cada 8 h o

– Cefepime: 150 mg/kg/24 h cada 8-12 h o

– Meropenem: 60 mg/kg/día cada 8 h**** o

– �Piperacilina-tazobactam: 200-300 mg/kg/día 
cada 6 h

+

– Vancomicina: 40-60 mg/kg/día cada 6-8 h o

– �Teicoplanina: tres dosis a 10 mg/kg/12 h 
seguido de 6-10 mg/kg/cada 24 h

Si colonización por P. aeruginosa o Acinobacter, 
lesiones de ectima o riesgo vital añadir:

– Amikacina: 15 mg/kg/24 h

Ninguno con vía central – Cefotaxima: 50-75 mg/kg/ cada 6-8 h

+

– Vancomicina: 40-60 mg/kg/24 h cada 6 h o

– �Teicoplanina: tres dosis a 10 mg/kg/12 h 
seguido de 6-10 mg/kg cada 24 h

– Aztreonam: 100-150 mg/kg/24 h cada 6-8 horas 
o

– Amikacina: 15 mg/kg/día

+

– �Vancomicina. 40-60 mg/kg/24 h cada 6-8 horas 
o Teicoplanina

Sospecha de infección fúngica Anfotericina (liposomal) 5 mg/kg/24 h

*No utilizar en neonatos con hiperbilirrubinemia.
**Solo si cepa de S. coagulasa negativo es meticilín sensible (en los hospitales españoles el 80% no lo son).
***Si sospecha meningitis 75 mg/kg.
****Si puede haber meningitis asociada 40 mg/kg/dosis.
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transaminasas (GPT 250 U/L, GOT 360 U/L), con creati-
nina de 0,6 mg/dl y coagulopatía con AP del 25%, TTPa 
77 seg y fibrinógeno de 300 mg/dl. Se extrae además 
gasometría venosa en la que presenta acidosis metabólica 
grave con pH 7,15, bicarbonato de 12 mmol/L y elevación 
de láctico hasta 8 mmol/L.

A su llegada a UCIP, la paciente presenta mal estado 
general, FC de 170 lpm, FR de 45 rpm, saturación de 
oxígeno de 65% (con mascarilla reservorio) y TA de 50/25 
mmHg. Presenta bajo nivel de conciencia con escaso 
esfuerzo respiratorio, coloración pálido-grisácea y mala 
perfusión periférica con imposibilidad de palpar pulsos 
periféricos. A la auscultación cardiaca llama la atención 
la presencia de un ritmo de galope y a la auscultación 
pulmonar una regular entrada de aire bilateral con crepi-
tantes en ambos hemitórax. El abdomen está distendido 
con hepatomegalia significativa.

¿Cuál sería el siguiente paso en el manejo 
terapéutico?
a.	 Seguir con la infusión continúa de líquidos hasta 

remontar la situación hemodinámica.
b.	 Iniciar soporte inotrópico.
c.	 Intubación endotraqueal y conexión a ventilación 

mecánica.
d.	 Transfusión de concentrado de hematíes.
e.	 Las opciones b, c y d son correctas.

La opción e es la correcta
Nos encontramos ante un shock descompensado en 

el que no se ha conseguido revertir la situación con el 
aporte de volumen y en el que hay signos de sobrecarga 
hídrica (ritmo de galope, crepitantes y hepatomegalia), 
por lo que ante el cuadro de shock refractario a fluido-
terapia es mandatario iniciar soporte inotrópico precoz 
(opción b). La dopamina es el fármaco de elección. Si 
no se consiguen los objetivos de tratamiento, se añadirá 
adrenalina o noradrenalina según el patrón fisiopatológico 
que presente el paciente:
•	 Shock frío: relleno capilar >2 segundos, frialdad acra, 

presión diferencial estrecha, pulsos débiles. Patrón 
de resistencias vasculares elevadas, administrándose 
adrenalina.

•	 Shock caliente: pulso saltón, presión diferencial 
amplia, relleno capilar inmediato. Patrón de resis-
tencias vasculares disminuidas, administrándose 
noradrenalina.

La decisión de intubar e iniciar la ventilación mecáni-
ca debe ser precoz y nos debemos basar en la evaluación 
clínica del esfuerzo respiratorio, la alteración del estado 
mental, la hipoventilación, y la inestabilidad hemodiná-
mica (opción c). En general, antes de la intubación es 
conveniente realizar expansión de volumen (excepto si 
ya hay datos de sobrecarga hídrica) e iniciar perfusión 
de fármacos vasoactivos, pues, al sedar, se frenan los 
mecanismos compensadores y disminuye el retorno veno-
so, apareciendo hipotensión arterial. Para la intubación 
siguiendo las recomendaciones del grupo de Respiratorio 
de la Sociedad Española de Cuidados Intensivos Pediá-
tricos utilizaremos ketamina y midazolam.

Por otra parte, no hay estudios específicos sobre el 
nivel de hemoglobina óptimo en niños con sepsis gra-
ve, si bien se recomienda en los momentos iniciales 
con inestabilidad hemodinámica mantener Hb >10 g/
dl (opción d), ya que es un determinante fundamental 
de la saturación venosa central, que es uno de nuestros 
objetivos terapéuticos.

En este caso se inicia soporte inotrópico con dopa-
mina hasta 10 µg/kg/min y simultáneamente, se decide 
intubación y conexión a ventilación mecánica. Se rea-
liza trasfusión de concentrado de hematíes a 15 ml/kg 
y ante la persistencia de datos de hipoperfusión tisular 
se añade soporte con adrenalina hasta 0,25 µg/kg/min 
sin mejorar la situación clínica. Debido a que continúa 
con hipotensión grave, se añade soporte vasoconstrictor 
con noradrenalina hasta 0,4 µg/kg/min, persistiendo una 
situación de inestabilidad hemodinámica.

Se amplía asimismo cobertura antibiótica con amika-
cina debido a la gravedad del cuadro.

¿Cuál sería su actitud a continuación?
a.	 Iniciar milrinona.
b.	 Aumentar dosis de dopamina.
c.	 Administrar dosis de adrenalina.
d.	 Administrar hidrocortisona.
e.	 La opción b y d son correctas.

La opción d es la correcta.
La administración de corticoides está indicada en 

situaciones de shock resistente a catecolaminas y en 
pacientes con riesgo, sospecha o demostración de insufi-
ciencia adrenal. Los pacientes con riesgo de insuficiencia 
adrenal incluyen:
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•	 Sepsis grave con púrpura.
•	 Tratamiento previo con esteroides.
•	 Anormalidades pituitarias o adrenales.

En estos casos, se recomienda hidrocortisona a una 
dosis de 50 mg/m2/24 horas, en infusión continua o en 
bolo (opción d).

Se añade terapia corticoidea y persiste situación 
de inestabilidad hemodinámica con hipotensión grave, 
presentando dos episodios de parada cardiorrespiratoria 
inferiores a 5 minutos de duración que son reanimadas. 
Se evidencia a pesar del tratamiento médico intensificado 
un empeoramiento gasométrico con acidosis metabóli-
ca grave y persistente e hiperlactacidemia en aumento, 
así como dificultad para la oxigenación y ventilación y 
radiografía de tórax compatible con edema agudo de 
pulmón. Se solicita valoración cardiológica urgente donde 
se observa disfunción ventricular grave con fracción de 
eyección inferior al 20%.

¿Qué opciones consideraría en esta situación?
a.	 Añadir levosimendán.
b.	 Añadir terlipresina.
c.	 Avisar al cirujano para asistir al paciente en ECMO.
d.	 Aumentar dosis de adrenalina.
e.	 Añadir tirosina.

La opción c es la correcta.
Ante un cuadro de shock refractario que persiste a 

pesar de agentes inotrópicos, vasopresores, vasodilatado-
res (si son tolerados) y con un adecuado mantenimiento 
de la homeostasis metabólica (glucosa, calcio) y hormonal 
(hidrocortisona), estaría indicado la asistencia en ECMO.

En este caso, nos encontramos ante un shock séptico 
refractario con disfunción cardiaca grave e hipotensión 
extrema, sin conseguirse estabilización y con empeo-
ramiento progresivo clínico y gasométrico a pesar de 
optimización de tratamiento médico. Tras una reunión 
multidisciplinar con servicios de Oncología, UCIP y 
Cirugía Cardiaca, se decide iniciar asistencia en ECMO, 
realizándose canulación arteriovenosa central. Se inicia 
asimismo soporte inodilatador con levosimendán por 
la disfunción ventricular grave y se suspende soporte 
inotrópico. Se mantiene además tratamiento corticoideo 
por shock séptico refractario con fallo multiorgánico y se 
dejan parámetros de reposo en el respirador.

Tras iniciar la asistencia en ECMO se consigue esta-
bilidad hemodinámica progresiva con normalización 
paulatina de los controles gasométricos, con datos de 
adecuado gasto cardiaco y manteniendo TA dentro de la 
normalidad, permaneciendo bien ventilada y oxigenada.

Respecto a la función renal, presenta oligurioanuria 
las primeras horas con mejoría del ritmo de diuresis tras 
estabilización hemodinámica, pero con aspecto edema-
toso y datos de sobrecarga hídrica.

¿Cuál sería medida sería más adecuado tomar a 
este respecto?
a.	 Iniciar tratamiento diurético intensificado.
b.	 Colocar un catéter de diálisis peritoneal e iniciar 

pases.
c.	 Iniciar hemofiltración veno-venosa continúa.
d.	 Iniciar plasmaféresis.
e.	 Administrar volumen para optimizar precarga.

La respuesta correcta es la c.
En pacientes con shock en situación de anuria, oligu-

ria o sobrecarga de volumen y que han sido reanimados 
adecuadamente con líquidos, se recomienda el empleo 
de hemofiltración o hemodiafiltración veno-venosa con-
tinua (HFVVC o HDFVVC), con flujos de ultrafiltración 
altos (>35 ml/kg/hora), ya que aclara mediadores de 
inflamación y puede ser beneficiosa también en ausencia 
de fallo renal. Su uso debe ser precoz, ya el pronóstico en 
niños tanto con fallo renal agudo como con sobrecarga 
de volumen empeora, y el empleo de dichas técnicas 
de depuración extrarrenal mejora el balance de líqui-
dos, el trabajo cardiaco y la oxigenación. En niños con 
shock séptico las técnicas de depuración continua son 
mejor toleradas que las intermitentes y que la diálisis 
peritoneal.

Tras canulación en ECMO se inicia de forma electiva 
terapia de depuración extrarrenal (HFVVC) con hemo-
filtración de alto flujo y pulsos de muy alto flujo. Ante la 
sospecha de sepsis por gramnegativos (posteriormente 
confirmada) se realizan 2 ciclos de adsorción con poli-
mixina de 4 horas de duración.

Se aisló en los hemocultivos iniciales Klebsiella pneu-
moniae sensible, ajustándose el tratamiento antibiótico 
en función de antibiograma.

La evolución de la paciente fue favorable, sin pre-
sentar complicaciones de sangrado ni neurológicas en 
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relación con la asistencia en ECMO y tolerando su retirada 
tras comprobarse recuperación de la función ventricu-
lar a los 10 días con buena tolerancia hemodinámica y 
respiratoria.
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Se trata de un lactante de 8 meses, sin antecedentes 
personales ni familiares de interés, que entra en el Servi-
cio de Urgencias Pediátricas (SUP) en brazos de la madre 
con alteración del aspecto, la respiración y la circulación.

La familia refiere que, desde hace 6 minutos, estando 
previamente asintomático y afebril, presenta empeora-
miento rápido del estado general en contexto de llanto 
intenso, con mala coloración de piel y mucosas, y mala 
dinámica respiratoria. No refieren otra sintomatología 
asociada, ni traumatismo previo ni ingesta de medica-
mentos. Su domicilio se encuentra cercano al hospital 
(5 minutos a pie), al que acuden por medios propios. 
Dada la situación de gravedad del paciente, se traslada 
a sala de reanimación y se avisa al equipo de la Unidad 
de Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP).

A su llegada se recibe un paciente inconsciente de 
peso estimado de unos 8 kg que no responde a estímu-
los. Presenta hipotonía e hiporreactividad, sin actividad 
motora espontánea, obnubilación y estupor. Su vía aérea 
tiene tendencia al colapso espontáneo. La dinámica res-
piratoria es irregular e ineficaz, en bocanadas, con diso-
ciación toracoabdominal (“gasping”) y en la auscultación 
se escucha mala entrada de aire bilateral con estertores 
de vía aérea alta y baja dispersos.

Se realizan maniobras de apertura de la vía aérea 
y se inician ventilaciones de rescate con mascarilla y 
ambú (5 insuflaciones), con persistencia de mala diná-
mica respiratoria. El pulsioxímetro no detecta onda de 
pulso ni saturación.

A continuación, se procede a la detección de signos 
vitales: no se palpan pulsos periféricos ni centrales, conti-
núa con mal estado general con palidez cutaneomucosa, 
cianosis central, cutis reticular y frialdad de extremidades.

La toma de tensión arterial no invasiva (PNI) da error, 
su temperatura rectal es de 36ºC y la axilar de 34,6ºC. Se 

extrae una glicemia que es de 190 mg/dl. La monitorización 
electrocadiográfica muestra el siguiente trazado (Fig. 1).

1. ¿Qué cree que tiene este paciente y cómo 
actuaría a continuación?
a.	 El paciente presenta una actividad eléctrica sin pulso 

en contexto de un shock séptico, con hipoperfusión 
generalizada. Se debe canalizar una vía periférica 
para administración de cargas de volumen y cefota-
xima intravenosa.

b.	 Se trata de un fracaso respiratorio con patología 
respiratoria (broncoespasmo, aspiración de cuerpo 
extraño) como causante de la situación de hipoxia 
que ha desencadenado la arritmia. Hay que continuar 
ventilando y plantear otras formas de ventilación en 
función de la evolución.

c.	 Presenta una parada cardiorrespiratoria (PCR) pri-
maria con ritmo de fibrilación ventricular (FV). Se 
debe continuar reanimación cardiopulmonar iniciando 
masaje cardiaco (a una frecuencia de 15:2 ventilacio-
nes) y, dado que se trata de un ritmo desfibrilable, se 
debe aplicar una descarga no sincronizada tan pronto 
como sea posible.

d.	 Presenta una PCR primaria con ritmo de FV. Hay 
que continuar reanimación cardiopulmonar inician-
do masaje cardiaco (15:2) y, dado que se trata de 
un ritmo desfibrilable, se debe aplicar una descarga 
sincronizada tan pronto como sea posible.

e.	 Presenta un fallo cardiaco en contexto de una car-
diopatía congénita estructural no diagnosticada. El 
bajo gasto cardiaco ha desencadenado la arritmia. 
Se debería intubar, iniciar estabilización hemodiná-
mica con inotropos y realizar ecocardiografía para su 
diagnóstico preciso.
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Caso clínico 4

Lactante con fibrilación ventricular
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La respuesta correcta es la c.
A diferencia de lo que sucede en la edad adulta, en el 

paciente pediátrico la PCR no es una situación frecuente 
debido a su baja incidencia tanto dentro como fuera del 
entorno hospitalario. Por ello, es básico saber detectar las 
situaciones que pueden derivar en una PCR, así como 
reconocer los signos que determinan el estado de PCR 
para poder iniciar cuanto antes una reanimación. Res-
pecto a la etiología en niños, la PCR secundaria es la más 
frecuente, y es el reflejo de la incapacidad del organismo 
para compensar los efectos de la enfermedad o trauma-
tismo subyacentes, siendo la hipoxia tisular grave (resul-
tado de un fallo respiratorio con oxigenación insuficiente 
o de un fracaso circulatorio con hipotensión importante) 
la que da lugar a una disfunción miocárdica. Cuando 
los fracasos circulatorio y respiratorio se combinan por 

empeoramiento del estado del niño, se origina un fracaso 
cardiocirculatorio y finalmente la PCR. En esta situación 
el ritmo electrocardiográfico que suele verse es la bradi-
cardia extrema que progresa hasta una asistolia o una 
actividad eléctrica sin pulso (opciones a, b, e incorrectas). 
La parada cardiaca primaria, resultado de una arritmia 
como la fibrilación ventricular o la taquicardia ventricular 
sin pulso, es menos frecuente en niños y es reflejo de 
una enfermedad intrínseca del corazón. Sin embargo, 
independientemente de la causa, resulta imprescindible 
reconocer los signos que anuncian una PCR inminente 
(Tablas 1 y 2) y saber diagnosticar la PCR para iniciar 
cuanto antes maniobras de RCP independientemente de 
la causa. Una vez detectada la PCR, se deben iniciar de 
inmediato las maniobras de RCP básica según los proto-
colos. Las posibles etiologías se abordarán en función de 

Figura 1. 

Tabla 1. Signos de alarma de PCR inminente.

• Comportamiento inusual

• Coma o alteración de la conciencia. Hipotonía

• Cianosis

• Disminución del esfuerzo respiratorio

• �Taquipnea (FR>60 rpm) o bradipnea, respiración en 
boqueadas. Apnea

• �Hipotensión. Disminución de pulsos periféricos y centrales. 
Sudoración

• Taquicardia o bradicardia extremas
   – Frecuencia cardiaca >180 o <80 lpm en menores de 1 año
   – Frecuencia cardiaca >160 o <60 lpm en mayores de 1 año

Tabla 2. Etiología de la PCR.

Primaria (cardiaca)
• Defecto estructural (cardiopatía congénita)
• Shock cardiogénico
• Arritmias

Secundaria
• Respiratoria (asma, apnea, aspiración de cuerpo extraño...)
• Circulatoria
   – Shock distributivo (sepsia, anafilaxia)
   – Shock hipovolémico (deshidratación, hemorragia)
• Neurológica (TCE, tumoral)
• �Miscelánea (alteraciones hidroelectrolíticas, medicamentos, 

tóxicos)
• Multifactorial (ahogamiento, politraumatismo, muerte súbita)
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la sospecha, pero siempre tras el inicio y realización de 
la RCP. Los pasos iniciales (mantenimiento de vía aérea, 
respiración y circulación), son comunes si se desconoce 
la causa principal. Una vez se ha estabilizado la vía aérea 
y se ha conseguido una ventilación adecuada, se inician 
maniobras de compresión torácica, hasta poder acceder 
a un desfibrilador o conseguir monitorización hemodiná-
mica adecuada con un electrocardiograma (ECG) para 
determinar si se trata de un ritmo desfibrilable o no. En 
caso de que se trate de un ritmo desfibrilable, se debe 
aplicar una descarga no sincronizada (opción c correcta). 
La descarga sincronizada (cardioversión eléctrica) no se 
puede aplicar en arritmias sin pulso pues debe sincro-
nizarse con un latido cardiaco, que en la FV no existe 
(opción d incorrecta).

Este paciente se encuentra en PCR. Ante ausencia 
de signos vitales, se inicia masaje cardiaco con rela-
ción 15:2 y ante ritmo desfibrilable (FV), se procede a 
desfibrilación con descarga no sincronizada a 4 J/kg, 
recuperando ritmo sinusal y pulso a los 2 minutos de 
la primera descarga (es decir, a los 3 minutos desde el 
inicio de la RCP avanzada y aproximadamente a los 8 
minutos tras el inicio de la clínica en domicilio), sin pre-
cisar administración de nuevas descargas, adrenalina, 
ni amiodarona. Se intuba, se canalizan vía femoral y dos 
vías periféricas. Se extrae control analítico postparada, 
que muestra acidosis metabólica moderada (pH 7,05; 
HCO3 10 mmol/L; EB -19 mmol/L; pCO2 38 mmHg) con 
lactato elevado (6 mmol/L), por lo que se administran 
hasta dos cargas de volumen con suero fisiológico y una 
corrección de bicarbonato 1M a 1 mEq/kg. Se traslada 
hasta UCIP con respirador de transporte y monitorización 
ECG continua, sin incidencias.

A su llegada a la UCIP, se encuentra mal perfundi-
do, aunque con tensión arterial media (TAM) correcta 
sin soporte inotrópico. Se inicia hipotermia controlada, 
hasta 34ºC durante 48 h. Se inicia cobertura antibiótica 
empírica con cefotaxima a la espera de cultivos.

A lo largo del ingreso, se realizan las siguientes explo-
raciones complementarias:
•	 Analítica de control: Hb 10,6 g/dl, Hto 34,9%, leu-

cocitos 19.100/mm3 (N 77,9%, L 14,4%), plaquetas 
47.000/mm3. Coagulación: TP 89,4%, tiempo de 
cefalina 24,6 seg, fibrinógeno 4,2 g/dl. EAB: pH 7,25, 
CO2 45,7 mmHg, pO2 71 mmHg, Bic 19,4 mmol/L, EB 
-6,6 mmol/L (mejoría de la acidosis metabólica). Lac-
tato 1 mmol/L. Ionograma: sodio 145 mmol/L, potasio 

4,0 mmol/L, cloruro 114 mmol/L, calcio 1,19 mmol/L, 
magnesio 1,9 mg/dl. ALT 30 UI/L, AST 59 UI/L, CPK 
683 UI/L. PCR 6,8 mg/L, PCT 0,01 ng/ml. Troponina 
0,11 ng/ml.

•	 Estudio metabólico: normal.
•	 Serologías (PCR enterovirus, PCR y serología CMV, 

VEB, parvovirus B19 y Mycoplasma): negativas.
•	 PCR multiplex (incluye virus influenza): negativo.
•	 Hemocultivo, aspirado traqueal, urocultivo: negati-

vos.
•	 Tóxicos en orina: negativos.
•	 Radiografía de tórax: normal.
•	 Ecocardiografía: normal, correcta contractilidad mio-

cárdica (fracción de eyección FE 73%) sin áreas de 
hipomotilidad; corazón y vasos normales.

•	 ECG: ritmo sinusal. FC 150 ppm. PR 160 mseg. QRS 
80 mseg. QTc 470 mseg. Extrasístoles ventriculares 
aisladas y en ocasiones algún trazado de bigeminismo 
ventricular monomórfico autolimitado.

2. ¿Cuál cree que es la causa más probable de la 
arritmia en este caso?
a.	 Hiperpotasemia.
b.	 Arritmia cardiaca primaria (canalopatías).
c.	 Isquemia miocárdica.
d.	 Miopericarditis.
e.	 Intoxicación por insecticidas organofosforados.

La respuesta correcta es la b.
La fibrilación ventricular (FV) es una arritmia rara en 

la edad pediátrica. Se caracteriza por complejos QRS 
aberrantes de medidas y configuraciones variables, con 
ritmo rápido e irregular. Las principales causas de la fibri-
lación ventricular son las mismas que las de la taquicardia 
ventricular (TV) sin pulso (Tabla 3). De hecho, la FV suele 
ser una degeneración de la TV, y es una arritmia terminal 
dado que da lugar a una circulación ineficaz. Su trata-
miento se basa en la desfibrilación inmediata, ya que por 
cada minuto que se retrase, las posibilidades de que se 
recupere la circulación espontánea disminuyen un 10%.

Los patrones electrocardiográficos de hiperpotasemia, 
a medida que aumenta el potasio en plasma, son: a) 
ondas T picudas; b) ensanchamiento del QRS (onda S 
prominente) y desaparición de onda P; c) alargamiento 
de PR (bloqueo auriculoventricular), aplanamiento de 
onda P; d) FV o asistolia. Los cambios pueden comenzar 
a verse a partir de un potasio plasmático de 5,8 mEq/L, 
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y provoca arritmias letales a partir de 9 mEq/L. En este 
caso, dado que el ionograma realizado fue normal, pode-
mos descartar la hiperpotasemia como causa. Además 
el ECG basal del paciente no es compatible.

En la miopericarditis, no se suelen encontrar alteracio-
nes electrocardiográficas específicas. Sin embargo, una 
miocarditis que provoca una FV, probablemente daría 
alteración analítica (elevación de CPK y troponinas) y 
alteración de la motilidad cardiaca en el ecocardiograma. 
Además es frecuente que exista el antecedente de un 
cuadro infeccioso.

En la isquemia miocárdica, en estadios iniciales del 
infarto agudo de miocardio, puede verse una T invertida, 
consecuencia de un retraso en el comienzo de la repola-
rización. Si la lesión progresa, se observa una elevación 
del ST >5 mm. La necrosis establecida se caracteriza 
por una Q ancha (>30% del QRS) o profunda (>25% 
de la onda R). Estas alteraciones solo son visibles en 
las derivaciones coincidentes con la zona anatómica del 
infarto. En este caso no se objetiva ninguna de estas 
alteraciones.

En la intoxicación por organofosforados, suelen existir 
antecedentes de exposición a plaguicidas o insecticidas y 
se suelen encontrar otros miembros de la familia afectos. 
Además, la FV es la manifestación de una intoxicación 
grave que previamente habrá presentado una sintoma-
tología que, aunque inespecífica, nos hubiera orientado 
al diagnóstico.

Así pues, la sospecha diagnóstica, en este caso, es 
una arritmia primaria. Las canalopatías cardiacas son 
un grupo de enfermedades generadas por alteraciones 
en los genes que codifican la formación de los canales 
iónicos, proteínas que atraviesan la membrana celular y 

regulan el paso de iones a través de ella. Este grupo de 
enfermedades, son las responsables de la mayor parte de 
las arritmias hereditarias y de un elevado porcentaje de 
las muertes súbitas cardiacas no asociadas a cardiopatía 
estructural. Las más frecuentes, en orden de frecuencia, 
son: síndrome de QT largo (QT largo, que representa la 
principal causa de muerte súbita en niños y jóvenes), 
síndrome de Brugada, taquicardia ventricular polimórfica 
catecolaminérgica y síndrome de QT corto.

3. ¿Qué exploraciones complementarias 
ayudarían al diagnóstico?
a.	 Holter 24 h.
b.	 Estudio electrofisiológico.
c.	 ECG durante el estrés emocional.
d.	 Estudio genético.
e.	 Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Cualquier niño con QTc largo >0,46 seg, o con un QTc 

límite que presenta síntomas, historia familiar u ondas T 
atípicas, debe ser estudiado.

Es necesario un ECG de 12 derivaciones para realizar 
una medición lo más exacta posible del intervalo QT, dado 
que el inicio del QRS y/o el final de la onda T pueden ser 
difíciles de medir. La derivación DII es la más adecuada 
para medir el QT, dado que aparece una onda Q, aun-
que las derivaciones precordiales (V1, V2 o V5) también 
son útiles porque ofrecen mayor definición de la onda 
T. El intervalo QT, como varía con la frecuencia cardiaca 
(FC), debe corregirse en función de la FC instantánea, 
utilizando la fórmula de Bazett, que representa el QT 
normalizado para una FC de 60 lpm (Fig. 2).

QTc = QT / √––
RR

Hay que tener en cuenta por un lado que gran parte 
de la población general puede tener un intervalo QTc 
>440 ms, que es el límite fijado clásicamente. Y por 
otro que algunos pacientes con síndrome de QT largo 

Tabla 3. Causas de FV/TV.

• �Enfermedades estructurales cardiacas (tetralogía de Fallot, 
estenosis aórtica, miocardiopatía dilatada o hipertrófica)

• Post operatorio de cardiopatías congénitas

• �Causas metabólicas: hipoxia, acidosis, hipomagnesemia, 
hipercaliemia, hipocaliemia

• �Causas químicas o farmacológicas (catecolaminas, 
toxicidad digitálica, cocaína, insecticidas organofosforados, 
antiarrítmicos)

• �QT largo congénito (algunas drogas pueden prolongar el 
intervalo QT)

• Irritación mecánica: catéter intraventricular

• �Otras: miocarditis, hipertensión pulmonar, displasia 
arritmogénica del ventrículo derecho, síndrome de 
Brugada, enfermedad de Chagas, tripanosomiasis, tumores 
miocárdicos, isquemia miocárdica

Figura 2. Fibrilación ventricular.
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confirmado genéticamente tienen un intervalo QTc <460 
ms. En general se habla de QT largo cuando el QTc es 
>460 ms en menores de 15 años, >470 ms en mujeres 
adultas y >450 ms en varones adultos.

El diagnóstico de este síndrome es claro cuando el 
intervalo QT es largo y existe historia familiar. Sin embargo 
en los casos límite resulta difícil establecer el diagnóstico. 
En 1993 se establecieron los criterios de Schwartz (actua-
lizados en 2011), unos criterios diagnósticos basados en 
hallazgos electrocardiográficos (longitud del QT y mor-
fología de las ondas T aplanadas, picudas, indentadas, 
bífidas, melladas), antecedentes familiares o personales 
(historia personal o familiar de sincope, convulsiones o 
muerte súbita). Se puntúan los distintos ítems en función 
de su importancia y se establece una probabilidad de 
síndrome de QT largo (Tablas 4 y 5).

En casos límite o dudosos deben realizarse las 
siguientes exploraciones complementarias adicionales:
•	 Holter: detecta prolongación de QT intermitente con 

los cambios de FC (prolongación de QT en ritmos 
rápidos), bradiarritmias, alteraciones de la onda T y 
también TV. Estos resultados deben interpretarse con 
cautela, ya que los estándares para la monitorización 
ambulatoria del QTc no están bien establecidos.

•	 Estudio electrofisiológico: con estimulación eléctri-
ca de distintos puntos del miocardio, puede inducir 
arritmias (TV o FV).

•	 Test de la isoproterenol/epinefrina: monitorización 
electrocardiográfica continúa durante la infusión intra-
venosa de epinefrina/isoproterenol a dosis crecientes. 
En pacientes sin patología acorta el QT, mientras que 
en pacientes con síndrome del QT largo el QTc se 
alarga o se mantiene en el límite.

•	 Ergometría: en algunos niños y adultos, el intervalo 
QT se acorta con el ejercicio y el aumento de la FC. 
Sin embargo en pacientes con QT largo, la duración 
del intervalo QT no se acorta o incluso se alarga en 
estas situaciones.

•	 Estudio genético: puede identificar genotipos de sín-
drome de QT largo. En el año 2004 se comercializó 
el primer test para el diagnóstico genético de las alte-
raciones de los canales iónicos cardiacos. Permite 
analizar las mutaciones de los principales genes impli-
cados en las canalopatías, entre ellas el síndrome de 
QT largo congénito, y diagnosticar el 75% de los casos 
de esta enfermedad.

•	 Screening de familiares de primer grado: ECG, Holter 
24 h, ergometría.

Ante la sospecha de probable canalopatía con QT 
límite vs. normal (score 4), y la presencia de extrasístoles 
ventriculares, se realizan más exploraciones complemen-
tarias para orientar el diagnóstico.
•	 Holter 24 h: se observaron salvas de bigeminismo 

ventricular con FC 130 lpm. relacionadas con las 
emociones, sin presentar episodios de TV/FV (Fig. 
3).

•	 Estudio electrofisiológico: QTc en el límite alto (470 
mseg), no se objetiva TV ni FV tras la estimulación.

Tabla 4. Criterios diagnósticos de Schwartz 
para síndrome de QT largo 1993-2011.

Hallazgos ECG

QTc
• QTc >480 mseg
• QTc 460-470 mseg
• QTc 450 mseg (varones)

3
2
1

QTc ≥480 ms a los 4 min de recuperación tras ergometría 1

Torsades de Pointes 2

Ondas T alternantes 1

Ondas T melladas en 3 derivaciones 1

Baja FC para edad (<2º percentil) 0,5

Historia clínica

Síncope
• Desencadenado por estrés
• Sin estrés

2
1

Sordera congénita 0,5

Historia familiar

Familiares con LQT confirmado 1

Muerte súbita cardiaca inexplicada en familiares de 
primer grado <30 años

0,5

≤1 punto: baja probabilidad; 2-3 puntos: probabilidad 
intermedia; ≥4 puntos: alta probabilidad.

Tabla 5. Orientación diagnóstica ante sospecha 
de síndrome de QT largo congénito.

• �Historia de presíncope, síncope, convulsión o palpitaciones, 
e historia familiar detallada

• Exclusión de causas de QT adquirido

• ECG de paciente y familiares

• Score síndrome QT largo y posibilidad diagnóstica
   – �Paciente con score 4 o test del ejercicio patológico se 

considera que tienen síndrome de QT largo.
   – �Paciente con score 2-3 deben seguir estudio por posible 

síndrome de QT largo
   – �Paciente con score 1: se excluye del diagnóstico

• Otras exploraciones complementarias
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•	 Test de isoproterenol: negativo para arritmias; se 
mantiene QTc en límite alto; en la fase de recupe-
ración con FC basal se observa QTc de medición 
variable pero de hasta 500 ms.

•	 Test de flecainida: negativo para síndrome de Bru-
gada.

•	 Test de provocación emocional (equivalente a ergo-
metría): demostración de bigeminismo ventricular 
monomorfo con dupla ventricular bidireccional que 
indica muy alta probabilidad de origen catecolami-
nérgico (Fig. 4).

•	 ADN para banco. Estudio genético: pendiente.
•	 Screening de familiares de primer grado: normal.

Así, ante los hallazgos clínicos, y con la orientación 
diagnóstica de canalopatía:

4. ¿Cuál cree que es el más probable de los 
distintos tipos de canalopatía?
a.	 Síndrome de Brugada.
b.	 Síndrome de QT largo.
c.	 Taquicardia ventricular polimorfa.
d.	 La respuesta b y c son correctas.
e.	 Síndrome de Lev-Lenègre.

La respuesta correcta es la d.

Figura 3. Holter.

Figura 4. Test de provocación emocional.
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El síndrome de Brugada presenta un patrón elec-
trocardiográfico típico, con elevación del ST en las deri-
vaciones precordiales derechas (V1-V3) asociada o no 
a morfología de bloqueo de rama derecha y riesgo de 
muerte súbita cardiaca. Se cree que es el responsable del 
4-12% de los casos de muerte súbita, y hasta del 20% de 
las muertes súbitas en pacientes sin cardiopatía estruc-
tural. Se hereda en forma autosómica dominante con 
penetrancia variable, por lo que suele haber antecedentes 
familiares de muerte súbita. Hasta el momento se han 
descrito 80 mutaciones en el gen SCN5A, que codifica la 
subunidad α del canal de sodio, provocando una pérdida 
de función del canal. Para su diagnóstico puede ser útil 
el test de provocación con flecainida durante el estudio 
electrofisiológico. En este caso el ECG no presenta rasgos 
compatibles con este síndrome y el test de provocación 
con flecainida resultó negativo.

El síndrome de Lev-Lenègre es un defecto de con-
ducción causado por mutaciones en el canal del sodio 
que producen una disminución de la entrada de iones 
durante la fase 0 del potencial de acción. Esto se tradu-
ce en un defecto de conducción en el ECG, como un 
bloqueo de rama o un bloqueo aurículo-ventricular (AV) 
debido a alteración en la conducción intra o infrahisiana. 
Dependiendo del grado de bloqueo, puede ser necesaria 
la implantación de un marcapasos.

El síndrome de QT largo (LQT) puede ser congénito 
o adquirido.

El congénito (Tabla 6) es una entidad clínica y genéti-
camente heterogénea que se caracteriza por una prolon-
gación de la repolarización ventricular, con alargamiento 
del intervalo QT y alteraciones de la onda T, refractariedad 
ventricular, y una sensibilidad aumentada a la despolari-
zación precoz inducida por catecolaminas, lo que predis-
pone a desarrollar arritmias ventriculares malignas, sobre 
todo tipo Torsades de Pointes y FV polimorfa, que pueden 
provocar síncope o incluso muerte súbita cardiaca. Es 
una afección familiar que afecta a 1/5.000 personas, 
predominantemente a adolescentes y adultos jóvenes 
con corazones estructural y funcionalmente normales, y 
es la principal causa de muerte súbita en niños y jóve-
nes. Se debe sospechar su existencia ante cualquier niño 
con síncope, sobre todo en aquellos casos en los que se 
desencadene con el ejercicio, alguna emoción intensa, 
natación o estímulos auditivos bruscos.

Se han identificado varios genotipos de QT largo 
congénito debidos a mutaciones de genes que se tradu-
cen en anomalías de canales iónicos cardiacos. Con la 
excepción del tipo 3, en el que está afectado el canal del 
sodio, la mayor parte de las variantes están producidas 
por mutaciones de los canales de potasio que disminuyen 
la salida de potasio desde el interior de la célula y, por 
tanto, prolongan la duración de la repolarización.
•	 El más frecuente, el síndrome de QT largo congénito 

de tipo 1 (LQT1), está causado por mutaciones en 
el gen KCNQ1, que codifica una proteína de mem-

Tabla 6. Síndrome de QT largo congénito. Genes y mutaciones.

Transmisión Subgrupo Cromosoma Gen Corriente afectada Frecuencia (%)

Síndrome de Romano-Ward

Autosómica dominante

LQT1 11p15.5 KCNQ1/KVLQT1 IKs 30-35

LQT2 7q35-36 KCNH2/HERG IKr 30-35

LQT3 3p21-p24 SCN5A INa 5-10

LQT4 4q25-p27 ANKB Na/Ca <1

LQT5 21q22.1 KCNE1/MinK IKs <1

LQT6 21q22.1 KCNE2/MiRP1 IKr <1

Síndrome de Jervell-Lange Nielsen

Autosómica recesiva
JLN1 11p15.5 KCNQ1/KVLQT1 IKs 80

JLN2 21q22.1 KCNE1/MinK IKs 20

Síndrome de Andersen-Tawill

Autosómica dominante ATS1 17q23 KCNJ2 IK1 50

Síndrome de Timothy

Esporádica TS1 1q42-q43 CACNA1C ICa –
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brana que es responsable del componente lento de 
la corriente rectificadora tardía de potasio, de la que 
depende la fase 3 del potencial de acción cardiaco. 
Esta proteína está presente en el corazón, el pulmón 
y el oído interno, donde se produce la endolinfa. Los 
pacientes con LQT1 son heterocigotos para la muta-
ción lo que explica que no padezcan sordera neuro-
sensorial. La aparición de arritmias en este grupo se 
asocia al ejercicio físico, frecuentemente natación.

•	 El segundo lugar lo ocupa el síndrome de QT largo 
congénito de tipo 2 (LQT2). Está causado por una 
mutación del gen KCNH2 que origina una alteración 
en un canal de potasio que regula el componente 
lento de la corriente rectificadora tardía de potasio, 
responsable de la fase 3 del potencial de acción 
cardiaco. Las arritmias se suelen desencadenar por 
estímulos auditivos súbitos.

•	 El síndrome de QT largo congénito de tipo 3 (LQT3) 
es una causa rara de QT congénito. Se produce por 
una mutación del gen SCN5A, que codifica el canal 
de sodio que controla la corriente que se dirige al 
interior de la célula, responsable de la fase 0 y cola-
boradora en la fase 2 del potencial de acción car-
diaco. En dos tercios de los pacientes los síntomas 
se presentan durante el sueño o el reposo, ya que 
tienen una bradicardia sinusal exagerada que puede 
predisponer la aparición de arritmias pausa-depen-
dientes. Los bloqueantes de los canales del sodio, 
como la flecainida, normalizan el intervalo QT en 
estos pacientes, pero no hay datos sobre los efectos 
que esto tiene sobre la sintomatología a largo plazo o 
la supervivencia. Los betabloqueantes no son bene-
ficiosos en estos enfermos, e incluso podrían estar 
contraindicados.

•	 El síndrome de QT largo congénito de tipo 4 (LQT4) no 
es una canalopatía típica, ya que la proteína afectada 
es la ankirina B, que forma parte del citoesquele-
to de la membrana celular y organiza la bomba de 
intercambio de sodio y calcio. Los pacientes afectos 
tienen bradicardia sinusal grave, ondas T peculiares 
y fibrilación auricular.

•	 Los síndromes de QT largo congénito de tipo 5 (LQT5) 
y de tipo 6 (LQT6), muy infrecuentes, están causa-
dos por mutaciones en los genes KCNE1 y KCNH2 
respectivamente, que codifican dos subunidades β 
de los canales de potasio.
Sin embargo están descritas hasta 300 mutaciones 

distintas en estos mismos 6 genes. En los últimos años 

se han descrito mutaciones en otros genes, de inciden-
cia mucho más esporádica, los cuales conforman los 
subtipos LQT7, LQT8, LQT9, LQT 10, LQT 11, LQT 12 
y LQT 13. Mediante estudios genotipo-fenotipo, se ha 
podido observar que los 3 patrones clásicos más fre-
cuentes (LQT1, LQT2 y LQT3) tienen patrones electro-
cardiográficos distintos (fundamentalmente de alteración 
de la onda T).

El espectro clínico incluye varios síndromes, entre 
los que destacan:
•	 Síndrome de Jervell-Lange-Nielsen (autosómico rece-

sivo). Es una forma rara de QT largo congénito aso-
ciado a sordera y a cuadros sincopales. Suelen existir 
antecedentes familiares de muerte súbita. El 90% de 
los casos, suele darse por mutación en el gen KCNQ1 
(subtipo genético LQT1), o en el KCNE1 (genotipo 
LQT5). El primer caso es uno de los síndromes de QT 
largo congénito con peor pronóstico. Presentan un QT 
muy prolongado y arritmias ventriculares precoces en 
la infancia.

•	 Síndrome de Romano Ward (autosómico dominante). 
Mucho más frecuente. Presenta las mimas caracterís-
ticas que el síndrome de Jervell-Lange-Nielsen pero 
sin sordera asociada. Se conocen 6 locus genéticos 
diferentes que codifican distintos canales de transpor-
te de iones a través de la membrana celular cardiaca, 
entre las familias con síndrome de Romano Ward, de 
los que se conocen ya más de 200 mutaciones.

•	 Formas esporádicas de Romano Ward con historia 
familiar negativa.

•	 Otros asociados a sindactilia y anomalías esqueléticas
– �Síndrome de Andersen-Tawill (autosómica domi-

nante), también conocido como síndrome del QT 
largo tipo 7, es una entidad clínica diferente. Es 
un defecto heterogéneo, autosómico dominante o 
esporádico, producido por mutaciones en el gen 
KCNJ2. Cursa con dismorfia facial, alteraciones del 
desarrollo, parálisis periódica y arritmias ventricu-
lares. El intervalo QTc es normal, con alteraciones 
en la morfología de las ondas T y U. Los pacientes 
suelen estar asintomáticos o mínimamente sinto-
máticos, pese a tener extrasístoles frecuentes o TV, 
típicamente bidireccionales o polimorfas.

– �Síndrome de Timothy (casos esporádicos) También 
denominado síndrome de QT largo de tipo 8. Asocia 
sindactilia y QT largo. Se produce por mutaciones 
en la subunidad α del canal de calcio codificado 
por el gen CACNA1C.
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El síndrome de QT largo adquirido (Tabla 7), en el 
que se presumen también alteraciones basales de los 
canales iónicos, suele estar desencadenado fundamen-
talmente por alteraciones electrolíticas, fármacos y deter-
minadas situaciones clínicas. Se cree que los pacientes 
que manifiestan un síndrome LQT adquirido, presentan 
cierta predisposición genética.

La taquicardia ventricular polimorfa catecolaminérgica 
(TVPC) es un tipo de canalopatía debida a una alteración 
en la utilización del calcio intracelular por el miocito. Se 
han identificado dos variantes. Una se transmite en forma 
autosómica dominante y está causada por mutaciones en 
el gen que codifica el receptor de la ryanodina (RyR2), 
localizado en el retículo endoplasmático, que induce la 
liberación de calcio desde dicho espacio al citoplasma 
celular en cantidad necesaria para que se produzca el 
acoplamiento entre excitación y contracción. La otra es 
autosómica recesiva y se debe a mutaciones en el gen de 
la isoforma cardiaca de la calcicuestrina (CASQ2), que es 
el mayor reservorio de calcio del retículo endoplasmático. 
Técnicamente la TVPC no es una verdadera canalopatía, 
pero dado el solapamiento fenotípico y terapéutico con 
el síndrome de QT largo y corto, parece lógico incluirla 
en esta clasificación.

Es una enfermedad relativamente rara, aunque alta-
mente letal, que afecta a pacientes que no presentan 
cardiopatía estructural. Los primeros síntomas suelen 
aparecer durante la infancia o la adolescencia (edad 
media del primer evento: 4 años). El desencadenante 
típico es el estrés, el ejercicio o las emociones. El ECG 
basal es normal, con un intervalo QTc normal. Cuando 
la FC de estos pacientes sube por encima de 110-130 
lpm, se observan extrasístoles ventriculares de comple-
jidad creciente, siendo característicos latidos ectópicos 
ventriculares bidireccionales o polimorfos. Son también 
característicos los episodios con taquicardia ventricular 
bidireccional. En un 30% de los casos hay antecedentes 
familiares de síncope, convulsiones o muerte súbita con 
estrés. El diagnóstico precoz y el screening genético son 
importantes, ya que el tratamiento con betabloqueantes 
y el uso de un desfibrilador automático implantable (DAI) 
pueden salvar la vida a la mayoría de los pacientes.

Así, este caso, se orienta más hacia:
•	 QT largo: dado que tras infusión de isoprotenerol per-

sistía QT límite y en la fase de recuperación con FC 
basal, se observó QTc de medición variable pero de 
hasta 500 ms.

•	 Taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica: 
por la clara relación con las descargas adrenérgicas 
y comportamiento emocional.

Los resultados del estudio genético concluyen que el 
paciente no muestra mutaciones en el gen de la ryano-
dina, calcicuestrina, ni en los otros genes evaluados en 
el kit de canalopatías. Está pendiente de resultados de 

Tabla 7. Causas adquiridas de QT largo.

Drogas

• �Antibióticos: eritromicina, claritromicina, telitromicina, 
cotrimoxazol, quinolonas

• Antifúngicos: fluconazol, itraconazol, ketoconazol

• Antiprotozoarios: pentamidina

• Antihistamínicos: astemizol

• Antidepresivos tricíclicos: imipramina, amitriptilina,

• �Antipsicóticos: haloperidol, risperidona, fenotiacidas 
(clorpromacina)

• Antiarrítmicos
   – �Clase IA (bloqueadores de los canales de sodio): 

quinidina, procainamida, disopiramida
   – �Clase III (prolongadores de la despolarización): N-acetil-

procainamida, bretilio, sotalol, amiodarona

• Antianginosos: biperidilo

• Anticonvulsivantes: carbamacepina

• Antimigrañosos: triptanes

• Diuréticos (pérdida de K): furosemida, ácido etacrínico

• Hipoglicemiantes orales: glibenclamida, gliburida

• Hipolipemiantes: probucol

• Insecticidas organofosforados

• Agentes procinéticos: cisaprida

• Vasodilatadores: prenilamina

Alteraciones hidroelectrolíticas

• Hipopotasemia-diuréticos, hiperventilación

• Hipocalcemia

• Hipomagnesemia

Enfermedades subyacentes

• �Bradicardia: bloqueo AV completo, bradicardia sinusal 
extrema, enfermedad del nódulo sinusal

• �Disfunción miocárdica: cardiotoxicidad por antraciclinas, 
fallo cardiaco congestivo, miocarditis, tumores cardiacos, 
infarto/isquemia, VIH

• �Enfermedad endocrina: hiperparatiroidismo, hipotiroidismo, 
feocromocitoma

• �Enfermedad neurológica: encefalitis, TCE, AVC isquémico, 
hemorragia subaracnoidea

• Alteración nutricional: alcoholismo, anorexia nerviosa

• Otras: hipotermia, VIH

Listado de fármacos que pueden prolongar el intervalo QT. 
Disponible en la web del Centro de Educación e Investigación 
en tratamientos de la Universidad de Arizona www.qtdrugs.org 
o www.torsades.org.
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mutaciones de la calmodulina (Calm1 y 2). Lo más proba-
ble es que se trate de una TVPC por su comportamiento 
clínico (respuesta a estimulación adrenérgica) a pesar 
de que muestra un comportamiento eléctrico propio de 
un LQT (el ECG muestra un QTc límite y la estimulación 
con isoproterenol mostró un QTc de hasta 500 mseg).

5. ¿Qué fármaco iniciaría según la sospecha 
diagnóstica?
a.	 Amiodarona.
b.	 Propranolol.
c.	 Digoxina.
d.	 Amiodarona + digoxina.
e.	 Sotalol.

La respuesta correcta es la b.
La amiodarona es un antiarrítmico de clase III, que 

bloquea la corriente de Na+ y Ca++ y tiene efecto betablo-
queante. Además bloquea la corriente de K+, prolongando 
el intervalo QT y la duración del potencial de acción, 
por lo que tiene efecto proarrítmico y puede dar lugar a 
arritmias ventriculares tipo Torsades de Pointes, y blo-
queos cardiacos.

La digoxina posee efecto inotropo positivo y, además 
bloquea el nodo AV. Está contraindicada en las arritmias 
ventriculares.

Los β-bloqueantes no cardioselectivos, antiarrítmicos 
de clase II, como el propranolol, son el tratamiento de 
elección, tanto para el LQT largo como para la TVPC. Sin 
embargo hay que tener en cuenta que existe correlación 
entre genotipo y eficacia de los β-bloqueantes (más efec-
tivos para LQT1 y menos par LQT3). Alargan la rampa 
de la fase 4 del potencial de acción, por lo que alargan 
el periodo refractario, reduciendo el automatismo y dis-
minuyendo la FC. De esta manera prolongan el intervalo 
PR, acortan el QTc, y suprimen las extrasístoles o focos 
ventriculares. Así, ofrecen efecto protector reduciendo 
el síncope y la muerte súbita cardiaca hasta en un 70% 
de los casos. Como consenso, todos los niños sintomá-
ticos con LQT deben tratarse con propranolol u otros 
β-bloqueantes. Se prefieren dosis moderadas en lugar de 
dosis altas porque las dosis moderadas producen menos 
bradicardia, que es un factor de riesgo de muerte súbita, 
especialmente, en pacientes con alteraciones del nodo 
sinusal o del nodo A-V. El inicio de β-bloqueantes en 
pacientes con LQT asintomáticos es controvertido. Los 
pacientes con score de 4, deben ser tratados a indepen-

dientemente de la sintomatología. En los pacientes con 
Score 1, se excluye esta patología, por lo que no deben 
ser tratados. Sin embargo los pacientes con QTc límite 
o score 2-3, no se tratan de forma rutinaria, pero deben 
ser seguidos estrechamente. Según Schwartz (1997) 
el tratamiento del los pacientes asintomáticos con LQT 
congénito se sugiere en las siguientes circunstancias: 
recién nacidos y lactantes, pacientes con sordera neu-
rosensorial, hermanos afectos de síndrome de QT largo y 
muerte súbita de origen cardiaco, QTc extremadamente 
largo (>0,60 seg), ondas T alternas o para prevenir la 
ansiedad del paciente o la familia. No deben usarse en 
presencia de disfunción ventricular, bradicardia, bloqueo 
AV o hiperreactividad bronquial.

El sotalol es un betabloqueante, por lo que actúa 
como antiarrítmico de clase II, alargando el periodo 
refractario, reduciendo el automatismo y disminuyendo 
la frecuencia cardiaca. Sin embargo, es también un blo-
queador de los canales de potasio, de modo que cae 
dentro de la categoría antiarrítmico de clase III, por lo que 
también prolonga el QT y puede desencadenar arritmias 
ventriculares.

Durante el ingreso, se inicia tratamiento con pro-
pranolol a 2 mg/kg/día, que debe aumentarse hasta 3 
mg/kg/día, por persistencia de bigeminismo ventricular 
y extrasístoles ventriculares monomorfas aisladas en la 
monitorización ECG.

Dada la estabilidad hemodinámica y respiratoria, se 
extuba de forma electiva el 5º día de ingreso. Permane-
ce afebril, sin signos clínicos ni analíticos de infección. 
Recibe tratamiento empírico con cefotaxima 3 días, que 
se suspende tras confirmar estudios microbiológicos 
negativos. Se da de alta a la planta de cardiología y pos-
teriormente a domicilio en tratamiento con propranolol. 
Se realizan controles ambulatorios periódicos y se realiza 
RM cardiaca ambulatoria, en la que no se identifican 
alteraciones del tejido miocárdico ni de su contractilidad, 
ni hallazgos sugestivos de miocarditis.

A pesar del tratamiento con propranolol, a los 11 
meses de vida presenta nuevo episodio de PCR con taqui-
cardia ventricular que resuelve 2 minutos después de la 
primera desfibrilación (una descarga).

Ingresa nuevamente en la UCIP donde se repiten 
exploraciones diagnósticas (Holter, test de isoproterenol, 
test de provocación emocional), que reafirman la orien-
tación diagnóstica de taquicardia ventricular polimorfa 
catecolaminérgica. Se realiza monitorización electrocar-
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diográfica continua. Se reinterroga a la familia, que refiere 
no administrar medicación correctamente.

6. ¿Qué opción farmacológica plantearía?
a.	 Determinar niveles de propranolol en sangre y ajustar 

dosis si estos son insuficientes.
b.	 Suspender β-bloqueantes dado que no son efectivos, 

e iniciar flecainida en su lugar.
c.	 Valorar añadir flecainida al tratamiento con β-blo-

queantes si persiste la clínica.
d.	 Las respuestas a y c son correctas.
e.	 Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la d.
Inicialmente, se debe asegurar una correcta adheren-

cia terapéutica para valorar la efectividad del tratamiento 
(opción a correcta). Los β-bloqueantes son el tratamiento 
de elección y su eficacia en la reducción de los episodios 
de muerte súbita en los pacientes con LQT y TVPC, ha 
sido demostrada. Por ello se debe insistir en su adminis-
tración antes de aplicar otras medidas o añadir nuevos 
tratamientos (opción b incorrecta).

En los pacientes con sospecha de TVPC que con-
tinúan sintomáticos a pesar de tratamiento con β-blo-
queantes, puede resultar útil añadir flecainida sin sus-
pender los β-bloqueantes (opción c correcta). En este 
caso, el efecto no es mediado por bloqueo de los canales 
de sodio (mecanismo de acción convencional de la fle-
cainida), si no que se atribuye al bloqueo constante de 
los receptores de ryanodina, es decir, la flecainida actúa 
directamente sobre la diana molecular responsable de la 
liberación, desde el retículo endoplásmico al citoplasma 
celular, de la corriente de calcio que desencadena la 
TVPC. La colocación de un DAI u otras medidas farma-
cológicas podrían ser una opción planteable llegados a 
este punto, tal y como avalan algunas guías. Sin embargo 
es esencial asegurar una adecuada adherencia al trata-
miento farmacológico de elección antes de su aplicación.

En este caso, se determinan niveles de propranolol 
que resultan indetectables. Se inicia tratamiento con 
propranolol que se aumenta hasta 4 mg/kg/día, a pesar 
de lo que persisten algunas extrasístoles ventriculares 
monomorfas, con bigeminismo y doblete ventricular, 
esencialmente en momentos de estrés para el paciente. 
Se plantean opciones no farmacológicas que la familia 
rechaza, por lo que se añade flecainida hasta 4 mg/kg/día.

En Holter cardiaco de control, tras el inicio de flecaini-
da, se objetiva disminución de FC media alrededor de 88 
lpm (máximo 130 lpm), con persistencia de bigeminismo 
y alguna salva de extrasístoles ventriculares, sin TV ni FV.

7. ¿Qué otra medida aplicaría?
a.	 Simpatectomía izquierda y valorar colocación de un 

DAI.
b.	 Añadir otro β-bloqueante.
c.	 Conducta expectante.
d.	 Ablación por radiofrecuencia.
e.	 Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la a.
Debido a la gravedad de las arritmias que presentan, 

cuando existe escasa respuesta al tratamiento médico, 
deben iniciarse tratamientos no farmacológicos.

La ablación focal por radiofrecuencia de los focos 
ectópicos ventriculares, para controlar la arritmogénesis, 
tiene como desventaja la dificultad para identificar anató-
micamente los puntos a ablacionar, por lo que se precisa 
más experiencia para determinar su eficacia.

Los desfibriladores implantables (DAI), permiten ana-
lizar la actividad eléctrica propia del corazón detectando 
las arritmias ventriculares y actuando sobre ellas con 
sobreestimulación o choque eléctrico. La implantación 
de un DAI parece ser la terapia más efectiva para los 
pacientes de alto riesgo (episodios cardiacos recurrentes 
a pesar de la terapia convencional) y aquellos con QTc 
extremadamente largo. Estos dispositivos previenen la 
bradicardia y además cardiovierten las arritmias ventri-
culares. Aquellos pacientes a los que se implanta un DAI 
deben continuar recibiendo tratamiento con β-bloquean-
tes. Sin embargo, la colocación de un DAI, comporta 
algunos riesgos entre los que se incluyen la rotura del 
cable, desconexión, infección, descargas inapropiadas y 
“tormenta eléctrica” (sobre todo en pacientes con TVPC), 
e incluso algunos estudios asocian determinadas altera-
ciones psicológicas al hecho de ser portador de un DAI. 
Además, estos dispositivos requieren múltiples reinter-
venciones, especialmente cuando se implantan en niños 
pequeños que requieren con mayor frecuencia revisiones 
o recambios. Por lo tanto, es necesario valorar de forma 
individualizada, la relación riesgo-beneficio que supone 
la implantación de un DAI.

La simpatectomía izquierda es un método que dis-
minuye la descarga adrenérgica, reduciendo así las 
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Tabla 8. Genes y principales proteínas relacionadas con canalopatías.

Canalopatía Genes Proteína

LQT 1 KCNQ1 Canal de potasio (subunidad α) (Iks)

LQT 2 KCNH2 Canal de potasio, corriente rectificadora lenta (subunidad α) (Iks)

LQT 3 SCN5A Canal de sodio (subunidad α)

LQT 4 ANK2 Proteína celular estructural

LQT 5 KCNE1 Canal de potasio (subunidad β) (Iks)

LQT 6 KCNE2 Canal de potasio (subunidad β) (Iks)

LQT 7 KCNJ2 Canal de potasio (subunidad α) (Ik1)

LQT 8 CACNA1C Canal de calcio tipo L (subunidad α)

LQT 9 CAV3 Proteína estructural de la membrana plasmática

LQT 10 SCN4B Canal de sodio (subunidad β)

LQT 11 AKAP9 Proteína de anclaje kinasa

LQT 12 SNTA1 Sinotrofina α1 (afecta corriente de sodio)

LQT 13 KCNJ5 Canal de potasio (subunidad α)

SQT 1 KCNH2 Canal de potasio (subunidad α) (Ikr)

SQT 2 KCNQ1 Canal de potasio (subunidad α) (Iks)

SQT 3 KCNJ2 Canal de potasio (subunidad α) (Ik1)

SQT 4 CACNA1C Canal de calcio tipo L (subunidad α)

SQT 5 CACNB2 Canal de calcio tipo L (subunidad β)

SQT 6 CACNA2D1 Canal de calcio tipo L

CPVT 1 RYR2 Canal liberador de calcio del retículo sarcoplásmico

CPVT 2 CASQ2 Reservorio de calcio en el retículo sarcoplásmico

Brugada 1 SCN5A Canal de sodio (subunidad α)

Brugada 2 GPD1L Canal de calcio (subunidad α)

Brugada 3 CACNA1C Canal de calcio tipo L (subunidad α)

Brugada 4 CACNB2 Canal de calcio tipo L (subunidad β)

Brugada 5 SCN1B Canal de sodio (subunidad β)

Brugada 6 KCNE3 Canal de potasio (subunidad β) (Iks)

Brugada 7 SCN3B Canal de sodio (subunidad β)

Brugada 8 HCN4 Canal catiónico activado por hiperpolarización

ARVC 1 TGFB3 Factor de crecimiento para proliferación y diferenciación

ARVC 2 RYR2 Canal liberador de calcio del retículo sarcoplásmico

ARVC 3 Sin nombre; localizado en 14q12-q22

ARVC 4 Sin nombre; localizado en 2q32.1-q32.3

ARVC 5 TMEM43 Proteína transmembrana

ARVC 6 Sin nombre; localizado en 10p14-p12

ARVC 7 Sin nombre; localizado en 10q22.3

ARVC 8 DSP Proteína de los desmosomas

ARVC 9 PKP2 Proteína desmosomal

ARVC 10 DSG2 Proteína desmosomal

ARVC 11 DSC2 Adhesión celular dependiente de calcio

ARVC 12 JUP Proteína desmosomal

WPW PRKAG2 Proteína kinasa

PCCD NKX2.5 Proteína reguladora de la expresión génica

PCCD GATA 5 Proteína reguladora de la transcripción

PCCD SCN5A Canal de sodio (subunidad α)

CCHS PHOX-2B Proteína reguladora de la transcripción

LQT: QT largo; SQT: QT corto; CPVT: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica; ARVC: cardiomiopatía arritmogénica 
del ventrículo derecho; WPW: Wolff-Parkinson-White; PCCD: enfermedad de conducción cardiaca progresiva; CCHS: síndrome de 
hipoventilación central.
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arritmias en pacientes que continúan sintomáticos. La 
simpatectomía izquierda alta consiste en la eliminación 
de la parte inferior del ganglio estrellado junto con los 
primeros cuatro ganglios torácicos sin prácticamente ries-
go de producir síndrome de Horner. La simpatectomía 
cervicotorácica casi siempre tiene como efecto colateral 
un síndrome de Horner y no ofrece una denervación 
simpática adecuada. Tras esta intervención existe una 
disminución significativa de los eventos cardiacos a pesar 
de que la muerte súbita todavía ocurre en un 8%. Los 
β-bloqueantes suelen continuarse tras la realización de 
esta intervención.

Existen otras alternativas, todavía con experiencia 
limitada o en fase de investigación.
•	 La terapia farmacológica dirigida, puede ser usada si 

se conoce el tipo concreto de síndrome de QT largo:
– �Bloqueadores del canal de sodio (mexiletina), α-blo-

queantes o activadores de canales de potasio
– �Suplementos de potasio. Pueden mejorar las altera-

ciones de la repolarización en pacientes con LQT2 
con alteración de los canales de potasio. Su uso 
en combinación con espironolactona se asocia a 
una reducción significativa del QTc y mejoría de la 
morfología de las ondas T.

•	 La terapia génica es una opción en vías de investiga-
ción.

Dada la edad del paciente y el comportamiento de 
su patología, muy asociado a descargas adrenérgicas, se 
decide conjuntamente con la familia realizar una simpa-
tectomía con denervación cardiaca simpática izquierda 
(simpatectomía de T1 a T5 con preservación de la parte 
superior del ganglio estrellado). No se optó por el DAI 
dado que se trata de un paciente de corta edad, en los 
que son más frecuentes las complicaciones derivadas 
de su implantación, y porque en la TVPC puede ser 
contraproducente, ya que puede administrar descargas 
inapropiadas o inducir un estado de “tormenta eléctrica” 
que no suelen ser bien tolerados.

La denervación resulta efectiva, y tras 80 días de 
ingreso, y habiendo optimizado el control clínico y elec-
trocardiográfico de la arritmia, se da de alta a domicilio 
con el mismo tratamiento farmacológico.

Actualmente se encuentra asintomático, en tratamien-
to con propranolol 4 mg/kg/día (con mayor dosis por la 

tarde) y flecainida 4 mg/kg/día. En los controles de Holter 
ambulatorios persiste alguna extrasístole ventricular de 
predominio vespertino sin TV ni FV. La familia dispone 
de desfibrilador externo en domicilio y ha recibido entre-
namiento en RCP básica con desfibrilador.

Diagnósticos finales
–	 Episodios de muerte súbita abortada (fibrilación ven-

tricular, taquicardia ventricular sin pulso).
–	 Canalopatía.
–	 Sospecha de taquicardia ventricular polimorfa cate-

colaminérgica.
–	 Simpatectomía cardiaca izquierda.
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Se trata de un lactante de 21 meses sin antecedentes 
de interés, que ingresa en UCIP trasladado desde Hos-
pital Comarcal ante episodio convulsivo en contexto de 
cuadro de deposiciones sanguinolentas desde hace 10 
días y vómitos en las últimas 24 horas. Refieren oliguria 
en las últimas 12 horas. Al ingreso destaca afectación 
del estado general, somnolencia e irritabilidad, con des-
hidratación moderada y taquipnea.

En la exploración física encontramos un lactante de 
13 kg de peso, con una superficie corporal de 0,6 m2. 
Tiene una frecuencia cardiaca de 105 lpm, una tensión 
arterial de 103/61 mmHg, una frecuencia respiratoria 
de 60 rpm y una saturación de oxígeno de 100% con 
FiO2 0,50 con Ventimask, que puede ser retirada tras 
el traslado manteniendo adecuadas saturaciones. Su 
temperatura es de 36ºC. Está quejoso, con palidez de 
piel y mucosas, los ojos hundidos. En la auscultación 
tiene buena ventilación bilateral sin ruidos patológicos 
y con tonos rítmicos. El abdomen es blando y depre-
sible, sin masas ni megalias. El escore de Glasgow es 
de 12 (O3V4M5), correspondiente a estado postcrítico, 
recuperando Glasgow 15 y normalidad neurológica en 
la primera hora.

1. Ante este paciente, ¿Cuál sería su actitud en 
primer lugar?
a.	 Realizar gasometría, glucemia, hemograma y bioquí-

mica con función renal y probar tolerancia con suero 
oral.

b.	 Pedir gasometría, glucemia, hemograma, bioquímica 
con función renal, y expansión de volemia con suero 
salino fisiológico (SSF).

c.	 Hacer gasometría, glucemia, hemograma y bioquími-
ca con función renal y punción lumbar.

d.	 Pedir gasometría, glucemia, hemograma, bioquímica 
con función renal y ecografía abdominal urgente.

e.	 Realizar gasometría, glucemia, hemograma, bioquí-
mica con función renal y TAC craneal urgente.

La respuesta correcta es la b.
Nos encontramos ante un caso de deshidratación 

aguda, por lo que serán imprescindibles una serie de 
determinaciones analíticas de inicio, como son una gaso-
metría (pH, bicarbonato, exceso de base), bioquímica 
(ionograma sérico, urea, creatinina, proteínas totales), 
hemograma y glucemia.

La deshidratación es un síntoma guía, común a 
muchos procesos patológicos, que en ocasiones puede 
comprometer funciones orgánicas (circulatoria, renal, 
respiratoria, nerviosa, etc.). Las causas más frecuentes 
suelen ser de origen digestivo, en especial la gastroente-
ritis aguda y menos frecuentemente de etiología extradi-
gestiva. La deshidratación, y por tanto la causa prerrenal 
es la primera opción a pensar como causa de oligoanuria 
en un paciente afecto de gastroenteritis, por lo que la pri-
mera actitud terapéutica será la expansión de la volemia.

Ante una crisis aislada con buena recuperación pos-
terior, en el contexto de una gastroenteritis aguda (GEA), 
no sería urgente la realización de neuroimagen. La deci-
sión de realizar TAC craneal ante unas convulsiones en 
contexto de una GEA dependerá de la evolución neu-
rológica tras la crisis. Ante persistencia de disminución 
de conciencia o cualquier focalidad neurológica estaría 
indicada, pero no debería ser la primera actitud a tomar 
en el momento de recibir al paciente. Del mismo modo, 
las crisis convulsivas en contexto de una gastroenteri-
tis no deben conducir de inicio a realizar otras pruebas 
diagnósticas más invasivas y con orientación neurológica 
como la punción lumbar
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A su ingreso en la UCIP se realizan las siguientes 
determinaciones analíticas:

Hemograma: 11.600 leucocitos (79% segmentados), 
Hemoglobina 8,8 g/dl, Hematocrito 26%, plaquetas 
90.000. Bioquímica: Glucosa 87 mg/dl, urea 249 mg/
dl, creatinina 4,21 mg/dl, sodio 138 mEq/L, potasio 5,9 
mEq/L. Gasometría capilar: pH 7,21, pCO2 34 mmHg, 
HCO3

- 14,4 mmol/L, EB -13,2 mmol/L.
Además se recogen muestras para hemocultivo y 

coprocultivo, pendientes de resultado.

2. Ante la clínica y los hallazgos analíticos 
en este paciente ¿Cuál sería su sospecha 
diagnóstica inicial?
a.	 Síndrome hemolítico urémico típico (SHU).
b.	 Síndrome hemolítico urémico atípico (SHUa).
c.	 Sepsis grave con insuficiencia renal aguda (IRA) aso-

ciada.
d.	 Gastroenteritis aguda bacteriana con fracaso renal 

prerrenal.
e.	 Divertículo de Meckel.

La respuesta correcta es la a.
Pese a que la deshidratación, y por tanto, la causa 

prerrenal es más frecuente como causa de insuficiencia 
renal en el contexto de una gastroenteritis, la anemia y la 
trombopenia nos deben alertar y hacer pensar en el SHU, 

y por tanto en una insuficiencia renal de origen renal. Es 
por esto que confirmar la presencia de hemólisis como 
causa de la anemia en el paciente, será fundamental en 
este momento para reorientar nuestra actitud.

Así pues, ante la sospecha de SHU se completa el 
estudio analítico en el que se objetiva haptoglobina <10 
mg/dl, esquistocitos 4,6%, LDH 2002 UI/L, reticulocitos 
4,14% (0,8-2,5%), bilirrubina total 8,5 mg/dl (predominio 
indirecto) y estudio de coagulación normal.

El SHU es la causa más frecuente de insuficiencia 
renal aguda en niños menores de 5 años, cursando como 
una microangiopatía trombótica (MAT) de predominio 
renal que da lugar a la triada clásica de anemia hemolítica 
no inmune, trombocitopenia por formación de microtrom-
bos e insuficiencia renal aguda (IRA).

Por tanto, en el caso ante el que nos encontramos, la 
presencia de anemia hemolítica (demostrada por hiper-
bilirrubinemia de predominio indirecto, LDH aumenta-
da y haptoglobina indetectable), esquistocitos en sangre 
periférica, plaquetopenia e insuficiencia renal aguda es 
diagnóstica de síndrome hemolítico urémico. Se suele 
producir secundariamente a un proceso infeccioso, pero 
existen formas idiopáticas, hereditarias y asociadas a 
enfermedades sistémicas o fármacos.

Aproximadamente, el 90% de los pacientes pediá-
tricos desarrollan este síndrome tras una infección por 

Evaluar actividad ADAMTS13 y test toxina shiga/STEC

≤5% ADAMTS13 actividad

PTT SHUa MAT secundarias STEC-SHU

>5% ADAMTS13 actividad Toxina shiga/STEC positivo

Síntomas neurológicos
confusión y/o convulsiones

Afectación renal
creatinina elevada y/o

descenso del filtrado glomerular estimado y/o
alteraciones urinarias

Afectación gastrointestinal
diarrea y/o náuseas/vómitos

dolor abdominal
gastroenteritis

Más uno o más de lo siguiente:

±
Trombocitopenia

<150.000 o >25% descenso

Hemolisis microangiopáticas
LDH elevada y/o

descenso haptoglobina y/o
esquistocitos y/o

descenso hemoglobina

Figura 1. Algoritmo para el diagnóstico diferencial de microangiopatía primaria trombótica.
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Shigella dysenteriae o Escherichia coli (causa más fre-
cuente de SHU), productoras ambas de toxina Shiga-like 
o también llamada verotoxina. También de manera menos 
frecuente puede ser secundario a infección invasiva por 
Streptococcus pneumoniae.

La denominación de síndrome hemolítico urémico atí-
pico (SHUa), se reserva para aquellos casos en los que se 
excluye la infección producida por bacterias productoras 
de toxinas Shiga-like o S. pneumoniae, y representa el 
10% de los casos de SHU. En los casos de SHUa la forma 
de presentación no suele ser un cuadro de diarrea, puede 
tener un componente genético y familiar importante, se 
suele dar en pacientes de mayor edad, y suele conllevar 
un peor pronóstico.

Una vez establecido el diagnóstico clínico y analítico 
se administra una dosis intravenosa de furosemida y ante 
la falta de respuesta, los datos de fallo renal agudo, cifras 
de tensión arterial en límites superiores e hiperpotasemia, 
se decide iniciar técnica de depuración extrarrenal. Ante 
la edad del paciente y la ausencia de inestabilidad hemo-
dinámica se decide optar por la diálisis peritoneal en este 
caso. Una vez iniciada la depuración extrarrenal presenta 
progresiva mejoría clínica y analítica con normalización 
de las cifras de tensión arterial y de potasio.

Tras 48 horas de ingreso, persiste hemólisis con ane-
mización progresiva que precisa transfusión de concen-
trado de hematíes. Se inicia antibioterapia empírica con 
cefotaxima y vancomicina ante pico febril y elevación de 
reactantes de fase aguda (PCR 3,42 mg/dl y PCT 7,07 
ng/ml).

El tercer día de ingreso, de manera llamativa, inicia 
clínica respiratoria con hipoxemia y distrés respiratorio 
severo. A la exploración destacan crepitantes disemina-
dos en ambos hemitórax y aspecto edematoso por lo que 
se solicita una radiografía de tórax (Fig. 3).

3. ¿Cuál sería la actitud más correcta ante 
el empeoramiento clínico del paciente y los 
hallazgos en la radiografía?
a.	 Se trata de un edema agudo de pulmón. Hay que 

forzar balance negativo mediante la diálisis peritoneal.
b.	 Se trata de un edema agudo de pulmón. Se debe 

iniciar soporte respiratorio con ventilación no invasiva 
(VNI) y tratamiento diurético con furosemida.

c.	 No es un edema agudo de pulmón, puedo poner 
carga de volumen porque está en shock hipovolémico 
compensado.

Niño que presenta
gastroenteritis severa

Vigilar hidratación, deposiciones con sangre,
realizar coprocultivos (bacterias productoras

de toxina Shiga like en áreas endémicas)

Control estrecho de clínica e hidratación
Vigilar aparición de SHU

SHU (trombocitopenia, anemia
hemolítica, insuficiencia renal)

Edad <1 año, pródromos atípicos,
episodios recurrentes, historia familiar

Plasmaféresis, valorar tratamiento
inmunomoculador (eculizumab)

Tratamiento de soporte, terapia de depuración
extrarrenal si es necesario, manejo sintomático

y sistémico de las complicaciones

Tras recuperación, seguimiento a largo plazo
de las secuelas (hipertensión, fallo renal,

alteraciones neurológicas, etc.)

Diarrea hemorrágica

Figura 2. Algoritmo de aproxi-
mación ante niño con sospe-
cha de presentar SHU.
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d.	 La radiografía no aporta demasiada información en 
este caso, solicitaría una ecografía torácica urgente.

e.	 Se trata de un edema agudo de pulmón. Iniciaría 
soporte respiratorio con VNI y forzaría balance nega-
tivo mediante diálisis peritoneal.

La respuesta correcta es la e.
Tanto los signos y síntomas clínicos; disnea, crepi-

tantes diseminados, como los signos radiográficos son 
sugestivos de edema agudo de pulmón (EAP). En la radio-
grafía de tórax realizada al paciente, se objetiva infiltrado 
intersticial bilateral con patrón de redistribución vascular.

El EAP es una emergencia clínica caracterizada por 
un cuadro de disnea súbito que amenaza la vida del 
paciente por lo que requiere de un diagnóstico y un tra-
tamiento inmediato. Se produce por un aumento brusco 
de la presión capilar pulmonar y acúmulo de líquido (tra-
sudado) en el intersticio pulmonar y los alveolos.

El tratamiento del EAP se basa en dos pilares funda-
mentales. Por un lado la oxigenoterapia como tratamiento 
sintomático o la VNI (CPAP) que mediante un aumento 
de la presión alveolar, favorece la reabsorción del líquido 
pulmonar intersticial a los capilares pulmonares. Por otro 
lado, es necesario un balance de líquidos negativo para 
tratar de disminuir la precarga.

A las 24 horas del inicio de la clínica respiratoria, 
persiste empeoramiento clínico con mayores necesidades 
de oxígeno en contexto de progresión de edema agudo 
de pulmón; y asocia inestabilidad hemodinámica con 

tendencia a la hipotensión. Se realiza estudio cardio-
lógico con electrocardiograma (ECG) y ecocardiografía, 
en la que se evidencia disfunción grave del ventrículo 
izquierdo (VI), con dilatación moderada e hipocontracti-
lidad severa, con fracción de eyección: 27%. El VI está 
dilatado (38 mm), tiene insuficiencia mitral moderada 
secundaria a dilatación del anillo mitral e insuficiencia 
tricuspídea moderada con presiones pulmonares norma-
les. Además de la ecocardiografía se obtiene el siguiente 
electrocardiograma (Fig. 4).

4. ¿Cómo interpretaría los hallazgos 
encontrados en el ECG de este paciente?
a.	 El segmento PR alargado evidencia la presencia de 

un bloqueo.
b.	 No se aprecian alteraciones de la repolarización.
c.	 Hay signos sugestivos de isquemia-infarto agudo de 

miocardio a nivel antero-septal.
d.	 El hipovoltaje generalizado va en contra de la existen-

cia de derrame pericárdico.
e.	 Todas son correctas.

La respuesta correcta es la c.

En el ECG se aprecia un ritmo sinusal a 110 lpm, con 
hipovoltajes en complejos QRS en todas las derivacio-
nes. Alteraciones de la repolarización con eje derecho y 
aplanamiento de onda T en precordiales izquierdas. Lo 
más llamativo en este caso, es la presencia de ondas Q 
septales en las derivaciones V3-V4.

5. ¿Cuál fue probablemente la causa del daño 
miocárdico?
a.	 La hipertensión arterial (HTA) y la hipoxia mantenida.
b.	 La sobrecarga de volumen añadida a la microangio-

patía trombótica.
c.	 Una miocarditis.
d.	 Las alteraciones hidroelectrolíticas.
e.	 b y c son correctas.

La respuesta correcta es la e.
El daño miocárdico secundario al SHU se ha descrito 

en relación a diversas causas, algunas de origen no car-
diaco: sobrecarga de volumen en un paciente en anuria, 
alteraciones electrolíticas o hipertensión mantenida. Por 
otra parte, la afectación cardiaca primaria incluye mio-

Figura 3. Radiografía de tórax tras empeoramiento respiratorio.
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carditis y microangiopatía trombótica de la vasculatura 
coronaria con isquemia-infarto, que pueden dar lugar 
a insuficiencia cardiaca congestiva con miocardiopatía 
dilatada y hasta casos de taponamiento pericárdico.

La sobrecarga inicial de líquidos en este caso, al no 
estar acompañada por hipertensión complicada o man-
tenida, ni alteraciones electrolíticas destacables, hacen 
posible como relatan otros autores, que el daño mio-
cárdico primario isquémico por microangiopatía pudiera 
haber influido más intensamente en el proceso. Dado el 
predominio de la disminución de la fracción de eyección 
sobre la dilatación cardiaca, se puede presuponer que 
el mecanismo fundamental del fallo cardiaco en este 
caso, es una afectación miocárdica primaria (microan-
giopatía trombótica en contexto de SHU) más que una 
consecuencia directa de la sobrecarga de líquidos o la 
hipertensión.

Ante la inestabilidad hemodinámica, se inicia soporte 
inotrópico con milrinona, presentando adecuada respues-
ta clínica progresiva. Ante los signos de isquemia miocár-
dica secundaria a microangiopatía trombótica coronaria, 
se asocia asimismo tratamiento antiagregante con clopi-
dogrel. Puesto que persiste dificultad para el adecuado 
control hemodinámico del paciente y no tolera la retira-
da de la milrinona, persistiendo la disfunción ventricular 
izquierda, se inicia pauta de levosimendán.

Ante la presencia de fallo cardiaco importante se 
solicita extracción de biomarcadores como troponina I y 
proBNP, que presentan valores iniciales llamativamente 
elevados (proBNP 1.090.469 pg/ml y troponina I 32,49 
ng/ml) con el objetivo de poder valorar con controles 
seriados la progresiva evolución del paciente.

En el SHU, uno de los marcadores precoces y más 
específicos de daño miocárdico que ha demostrado su 
utilidad incluso en situaciones de insuficiencia renal es la 
troponina I. Por otra parte el proBNP, ha demostrado ser 
un marcador de disfunción ventricular sin perder validez 
ante situaciones de insuficiencia renal.

Tras cuatro días desde la recogida de coprocultivo, 
informan del aislamiento de E. coli O111 verotoxigénico, 
por lo que se confirma que estamos ante un SHU típico 
que ha asociado complicaciones extrarrenales importan-
tes; neurológicas (convulsiones) y cardiológicas (miocar-
diopatía dilatada y posible infarto agudo de miocardio 
septal).

6. ¿Cuál de los siguientes sería en este momento 
la actitud más correcta a seguir ante este 
paciente?
a.	 Mantener como hasta ahora tratamiento de soporte 

ya que nos encontramos ante un SHU típico.

Figura 4. ECG cuarto día de ingreso.
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b.	 Retirar diálisis peritoneal debido a la importante ines-
tabilidad hemodinámica y forzar el soporte inotrópico.

c.	 Retirar diálisis peritoneal debido a la importante ines-
tabilidad hemodinámica, e iniciar terapia de uso com-
pasivo con anticuerpos monoclonales (eculizumab).

d.	 Mantener tratamiento de soporte (inotrópicos y depu-
ración extrarrenal) e iniciar terapia de uso compasivo 
con anticuerpos monoclonales (eculizumab).

e.	 Ninguna de las anteriores es correcta

La respuesta correcta es la d.
El eculizumab, es un anticuerpo monoclonal aproba-

do recientemente para el tratamiento del SHU atípico que 
actúa bloqueando la vía final del complemento, evitando 
así la lesión endotelial y trombosis. Aunque su principal 
indicación es en el SHU atípico, recientes estudios sugie-
ren que el sistema del complemento también puede estar 
involucrado en los casos de SHU típico.

Existen series de casos publicadas a partir de 2012 
que reflejan mejoría sustanciosa de la función renal, 
cardiaca y hematológica conseguida a raíz del inicio de 
tratamiento con eculizumab, tanto en pacientes con SHU 
atípico, como en pacientes con SHU típico con compli-
caciones extrarrenales importantes como es el caso del 
paciente ante el que nos encontramos.

Dada la importante afectación miocárdica con com-
promiso hemodinámico, se inicia en el paciente trata-
miento con eculizumab.

En los pacientes pediátricos, con menos de 40 kg de 
peso como es el caso de este paciente, la pauta posoló-
gica es la que se muestra en la tabla 1.

En el caso de los pacientes pediátricos con más de 
40 kg de peso, se tratarán según la pauta de los adultos:
•	 Fase inicial: durante las primeras 4 semanas se 

administrarán 900 mg de eculizumab mediante una 
perfusión intravenosa semanal de 25-45 minutos de 
duración.

•	 Fase de mantenimiento: en la quinta semana se admi-
nistrarán 1.200 mg de eculizumab mediante una per-
fusión intravenosa de 25-45 minutos, seguida de una 

administración de 1.200 mg de eculizumab mediante 
perfusión intravenosa de 25-45 minutos cada 14 ± 2 
días.
De este modo, el cuarto día de ingreso, tras evidenciar 

la importante repercusión a nivel cardiaco que afecta al 
paciente, se inicia tratamiento con eculizumab; momento 
tras el cual comienza a objetivarse una mejoría clínica 
progresiva que permite retirada de soporte inotrópico y 
que es demostrada en controles ecocardiográficos pos-
teriores (FE 60% a los 10 días de inicio del tratamiento) y 
con las determinaciones de los biomarcadores (troponina 
I y proBNP) que presentan un descenso continuo hasta 
su normalización.

El paciente presenta del mismo modo una evolución 
renal favorable, que permite retirada de diálisis peritoneal 
tras 16 días de terapia de reemplazo renal. Al alta de 
UCIP, mantiene daño renal leve (RIFFLE 1) mantenién-
dose clínica y analíticamente estable bajo tratamiento 
diurético con furosemida, antihipertensivo con hidrala-
zina, así como eritropoyetina.

Aunque las manifestaciones extrarrenales del SHU 
no suelen ser frecuentes, la disfunción miocárdica debe 
tenerse en especial consideración dada la importancia del 
adecuado manejo hemodinámico precoz y de sus poten-
ciales complicaciones de elevada morbimortalidad. En 
nuestro caso, tanto la ecocardiografía como la monitori-
zación seriada de los biomarcadores fueron herramientas 
diagnósticas de gran utilidad que aportaron información 
importante a lo largo de la evolución.
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Tabla 1. 

Peso corporal del paciente Fase inicial Fase de mantenimiento
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Se trata de un neonato trasladado desde su hospital 
de origen a la unidad de cuidados intensivos neonatales 
(UCIN) de referencia por síndrome de aspiración meco-
nial y encefalopatía hipóxico-isquémica moderada.

Como antecedente de interés presenta un parto por 
cesárea en semana 41º por riesgo de pérdida bienestar 
fetal y líquido amniótico meconial espeso. Precisa REA 
tipo IV en paritorio y en la unidad neonatal aumento 
progresivo del soporte respiratorio con FiO2 hasta 100% 
para mantener adecuada SatO2 periférica. Ante los datos 
de distrés respiratorio por síndrome aspiración meconial 
(SAM) y encefalopatía moderada con acidosis perinatal 
(pH 6,99 al nacimiento) se decide a las 2 horas de vida 
traslado en UVI móvil a UCIN de referencia para neuro-
protección con hipotermia.

Previo al traslado permanece la incubadora apagada 
manteniendo una temperatura (Tª) periférica de 34ºC, 
se canaliza vena umbilical, se inicia perfusión de sedo-
rrelajación y antibioterapia profiláctica con ampicilina y 
gentamicina. Obtiene una puntuación de 15 en la escala 
de MINT (Mortality Index for Neonatal Transportation) que 
se asocia a ±50% de mortalidad.

1. De cara a un traslado interhospitalario ¿Cuál 
sería el consejo menos adecuado?
a.	 Realizar radiografía (Rx) y gasometría una vez ajusta-

da la ventilación, y repetirlos antes de iniciar el trans-
porte si este se retrasa. Aspirar tubo endotraqueal 
(TET) antes de salir.

b.	 Tener preparados y disponibles el material de intu-
bación y de drenaje.

c.	 Monitorizar adecuadamente al paciente (frecuencia 
cardiaca (FC), tensión arterial (TA), frecuencia res-
piratoria (FR) y parámetros ventilatorios, Tª).

d.	 Restringir criterios de intubación
e.	 Asegurar una adecuada sedación.

La respuesta correcta es la d.
Las enfermedades y lesiones que producen una situa-

ción de gravedad en un niño ocurren en el 80% de los 
casos lejos de un centro asistencial o en el entorno de 
centros que carecen de medios adecuados para atender 
a los pacientes críticos, de ahí el incluir una respuesta 
sobre transporte dentro del caso.

La presencia de líquido amniótico meconial ocurre 
en 12-14% de los partos y el SAM ocurre en 5-10% de 
los mismos, siendo este más frecuente en recién nacidos 
que son postmaduros como es el caso.

De cara a una estabilización respiratoria en un 
traslado se deben ampliar los criterios de intubación 
para disminuir el número de complicaciones duran-
te el mismo. De esta forma los criterios de intubación 
que se recogen en el protocolo de transporte neonatal 
de la sociedad española de neonatología incluyen al 
recién nacido que presenta distrés respiratorio y además 
alguno de estos signos: bradicardia <100 por minuto, 
PaCO2 >65 mmHg, cianosis central o PaCO2 <50 mmHg 
administrando oxígeno en concentraciones elevadas, 
apnea persistente. El paciente del caso presenta un 
distrés respiratorio grave y unas necesidades totales 
de oxígeno suplementario para mantenerse normooxi-
genado y normoventilado.
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En cuanto a la puntuación de MINT, es considerada 
la más efectiva en la valoración del neonato a trasladar 
permitiendo establecer un rango de mortalidad en base 
a 7 ítems (a mayor puntuación –máximo 40–, menor 
esperanza de vida). Esta puntuación permite decidir el 
nivel de complejidad (institución) donde el neonato será 
derivado, teniendo en cuenta su gravedad.

Durante el traslado precisa de aspiraciones frecuentes 
del TET por el que sale líquido meconial así como incre-
mento de la FiO2 hasta 100% para mantener adecuada 
saturación periférica de oxígeno y finalmente ventilación 
con bolsa autoinflable por fracaso de ventilación con-
vencional.

Llega a la unidad con 5 horas de vida, intubado, sedo-
rrelajado y con la siguiente exploración física.

En la exploración física presenta mal estado gene-
ral, palidez generalizada e impregnación cutánea de 
meconio. No tiene aspecto séptico, el relleno capilar 
es mayor de 2 segundos y los pulsos periféricos palpa-

bles. La auscultación cardiaca es rítmica sin soplos y 
la auscultación pulmonar con abundantes ruidos trans-
mitidos y escasa entrada de aire bilateral. Se encuentra 
sedorrelajado.

Las constantes al ingreso son: Tª periférica: 33ºC, FC 
112 lpm, TA 56/33 (41) mmHg y SatO2 preductal 60% 
(con FiO2 100%).

Los diagnósticos a su llegada son síndrome aspira-
ción meconial grave con hipertensión pulmonar grave 
asociada y asfixia perinatal en tratamiento neuroprotector 
con hipotermia.

Se coloca en cuna térmica con temperatura apagada, 
se conecta al respirador, se canalizan vena y arteria umbi-
lical, se monitoriza función cerebral con electroencefalo-
grama EEGa, INVOS, TA invasiva, Tº central y periférica 
y SatO2 pre y postductal.

Se inicia ventilación mecánica convencional pero ante 
la clínica de hipertensión pulmonar persistente (HTPPN) 
(con confirmación ecocardiográfica posterior) se conecta 
a ventilación de alta frecuencia (VAF con VN 500) con 
parámetros máximos de MAP 16, Fr 9 Hz, Amplitud 40 
y FiO2 100% y se inicia tratamiento vasodilatador pul-
monar con óxido nítrico (NOi) hasta 20 ppm. Además 
el paciente se encuentra hipotenso y con datos de bajo 
gasto cardiaco desde su ingreso precisando soporte ino-
trópico con dopamina, dobutamina y adrenalina. Presenta 
un empeoramiento hemodinámico y respiratorio brusco 
en las primeras horas del ingreso secundario a un neu-
motórax derecho confirmado en control radiológico. Se 
realiza drenaje del mismo objetivándose salida de aire 
y de líquido meconial del espacio pleural con mejoría 
clínica posterior.

Tabla 1. Relación de rango de mortalidad y 
puntuación de MINT.

% fallecimiento Puntuación

pH
• <6,9
• 6,91-7,1
• >7,1

59,52
23,78
10,36

10
4
0

Edad
• 0-1 h
• >1 h

25,16
10,24

4
0

Apgar al minuto
• 0
• 1
• 2
• 3
• >3

44,44
30,10
22,11
18,50
  7,49

8
5
2
2
0

Peso al nacimiento
• <750 g
• 751-1.000 g
• 1.001-1.500 g
• >1.500 g

62,50
36,00
19,05
10,74

5
2
1
0

PaO2

• ≤3 kPa
• >3 kPa

28,57
11,87

2
0

Anomalía congénita
• Sí
• No

22,27
  9,55

5
0

Intubado en momento de aviso
• Sí
• No

26,20
10,04

6
0

Máxima puntuación: 40.
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Figura 1. E. Álvaro Iglesias, L. Castañón López. Transporte 
(traslado) neonatal, protocolos neonatología. Bol Pediatr. 2006; 
46 (Supl. 1): 166-71..
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2. ¿Cuál sería sospecha clínica actual y su 
respectivo tratamiento?
a.	 Neumotórax derecho resuelto. Retirar drenaje y man-

tener mismo soporte respiratorio con control radio-
gráfico posterior.

b.	 Neumotórax derecho. Mantener drenaje pleural 
conectado a aspiración continua.

c.	 Neumotórax derecho y sospecha fístula broncopleu-
ral. Mantener drenaje pleural conectado aspiración 
continua.

d.	 Neumotórax derecho y sospecha fístula broncopleural. 
Retirar drenaje pleural y ver evolución.

e.	 Neumotórax derecho y sospecha fístula broncopleural. 
Mantener drenaje pleural y realizar toracoscopia para 
cierre de la fístula.

La respuesta correcta es la c.
Está claro que el paciente presenta un neumotó-

rax derecho que precisa drenaje dada la repercusión 
clínica del mismo. Teniendo en cuenta la inestabilidad 
del paciente y el antecedente de síndrome aspiración 
meconial se decide no retirar la aspiración continua. Asi-
mismo, la presencia de líquido meconial en el espacio 
pleural debe hacer sospechar la presencia de una fístu-
la bronco-pleural. El manejo inicial de esta es médico, 
manteniendo una actitud expectante durante los primeros 
días y en caso de que no se realizase el cierre de forma 
espontánea estaría indicado realizar una toracoscopia.

A continuación se muestran las imágenes de la radio-
grafía inicial y tras el drenaje (Fig. 2).

Desde el ingreso a pesar de sufrir una agresión hipoxi-
coisquémica clara y precisar hipotermia para neuropro-
tección, las valoraciones neurológicas con EEGa, INVOS, 
ecografías cerebrales (estructural y valoración Doppler 
arterio-venosas con índices resistencia normales) y la 

ausencia de daño extraneural secundario a la hipoxia 
sugerían un buen pronóstico desde el punto de vista del 
neurodesarrollo.

En cuanto al SAM y la HPPN el paciente presenta 
una mejoría inicial con la VAF, las medidas de protección 
pulmonar, NOi, sildenafilo, soporte inotrópico y sedorre-
lajación. Tras 25 días de vida persiste la clínica de esca-
pe aéreo bilateral secundario a fístula broncopleural y 
ventilación mecánica (VM) prolongada, desarrollando un 
daño pulmonar progresivo con radiografías de enfisema 
intersticial y bullas así como recurrencia de neumotórax 
que imposibilitan el clampaje y la retirada de los 4 tubos 
drenaje pleural (2 en cada hemitórax). La tercera sema-
na de vida se intenta pleurodesis química con OK-432 
que tampoco es efectiva, dado que el paciente no tolera 
mantener clampados los drenajes.

El paciente tiene 28 días de vida y un escape aéreo 
grave refractario al tratamiento. Se plantea en ese 
momento como únicas medidas terapéuticas la cirugía 
de la fístula o la oxigenación con membrana extracor-
pórea. La unidad médica se encuentra ante un dilema 
ético importante, con un paciente con un pronóstico 
neurológico muy favorable y una situación de inestabili-
dad respiratoria que contraindica la cirugía de la fístula 
en el centro y/o el transporte en ventilación mecánica 
convencional a un centro de referencia para tratamiento 
en ECMO. Por ello se pone en contacto con unidad de 
referencia (Hospital 12 Octubre) para comentar el caso 
y plantear un posible tratamiento en ECMO.

3. ¿Cuál de las siguientes supone una 
contraindicación absoluta ECMO?
a.	 Necesidad de canulación en hospital sin programa 

de ECMO.
b.	 Hemorragia cerebral resuelta.

Figura 2. 
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c.	 Necesidad de transporte posterior en ECMO a hospital 
de referencia.

d.	 Ventilación mecánica mayor de 14 días.
e.	 Daño neurológico grave irreversible.

La respuesta correcta es la e.
La clave de esta pregunta está en el matiz de contra-

indicación absoluta, siendo el daño neurológico grave e 
irreversible la única correcta de las 5 opciones. La ventila-
ción mecánica mayor de 14 días es una contraindicación 
relativa. Esta se valoró junto con las complicaciones que 
suponía realizar el primer transporte en ECMO neonatal 
en nuestro hospital. En la otra parte de la balanza estaba 
el alto porcentaje de éxito de ECMO de origen respiratorio 
(especialmente en SAM) publicado en la literatura y la 
seguridad del favorable pronóstico neurológico.

Finalmente se decidió formar un equipo (1 cirujano 
cardiaco, 1 adjunta de UCIP, 2 perfusionistas, una enfer-
mera y un residente) desde hospital de referencia para 
realizar la canulación en el hospital emisor (Burgos) y 
trasladarlo en ECMO (Levitronix®) en UVI móvil.

A pesar de ser la indicación respiratoria se realizó 
canulación arterio-venosa (cánulas venosa y arterial de 
8 Fr) de cara a evitar complicaciones en el traslado. Tras 
conectarse a la ECMO (3.700 rpm y flujo 350 ml/min) 
la mejoría clínica y gasométrica (arterial: pH 7,54, pO2 
57 mmHg, pCO2 34 mmHg) fue inmediata, permitiendo 
retirada de VAF, NO y soporte inotrópico. Se conecta 
a ventilador de transporte con mínima asistencia respi-
ratoria y se retira aspiración de los drenajes pleurales. 
Tras 2 horas de observación y radiografía de control con 
ausencia de fuga aérea se inicia la transferencia a la 
ambulancia. Durante el traslado el paciente presenta 
como incidencia más destacable una labilidad hemo-
dinámica con los cambios de temperatura que precisa 
alguna expansión de volumen. La hipotermia aumenta 

las resistencias vasculares sistémicas en el paciente, dis-
minuyendo el flujo de sangre en la ECMO, la elevación 
de temperatura hace el efecto contrario.

4. Antes de realizar el traslado en ECMO es 
fundamental realizar un checklist. Se incluye a 
continuación una lista con los materiales para 
ello. Señale de entre las siguientes opciones la 
correcta.
a.	 Bomba de ECMO con oxigenador y circuito.
b.	 Bombas de infusión.
c.	 Cánulas de ECMO de distintos tamaños.
d.	 Material para realizar analíticas de control (gasometría, 

ACT, analítica básica).
e.	 Todas las anteriores se deben incluir de cara al tras-

lado.

La repuesta correcta es la e.
La respuesta es obviamente la última. Con esta pre-

gunta se quiere intentar recalcar la necesidad de rea-
lizar una correcta comprobación del material previo al 
traslado con el objetivo de ser autosuficiente y disminuir 
los riesgos de cara a una posible actuación. La circula-
ción extracorpórea se ha establecido como una medida 
de último nivel segura para el fallo respiratorio grave, 
habiendo incluso un estudio de 4 revisiones publicadas 
previamente comparando ECMO neonatal frente soporte 
ventilatorio convencional y concluyendo en que la ECMO 
consigue un incremento de supervivencia sin aumentar 
el riesgo de morbilidad asociada6.

El paciente llega a la unidad estable con pO2 arterial 
de 45-50 mmHg y con saturaciones de O2 que oscilan 
entre 85-95%. Se conecta a ventilación mecánica, en 
PC con PEEP de 4 y PS de 4 y unos parámetros iniciales 
en la ECMO con 3.600 rpm, dando un flujo de 300 ml/

Tabla 2. Contraindicaciones ECMO.

Absolutas Relativas

Hemorragia intraventricular grado 3-4

Daño cerebral severo e irreversible

Letales malformaciones o anomalías congénitas

Cardiopatía congénita no tratable

Enfermedad grave o irreversible pulmonar, hepática 
o renal

Edad gestacional <34 semanas

Peso al nacimiento <2 kg

Ventilación mecánica >14 días

Hemorragia intraventricular grado 1-2

Estado de la enfermedad con alta probabilidad de mal pronóstico

Hernia diafragmática congénita si PaO2 preductal nunca >70 mmHg o PaCO2 
nunca <80-100 mmHg

Newborn Services Clinical Guideline. Guidelines for Consideration of ECMO.
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min, flujo gas 450 ml y FiO2 100%. Durante los siguien-
tes días se vuelven a reproducir los neumotórax por lo 
que se decide desconectar del respirador y clampar la 
aspiración continua con el objetivo de mantener un repo-
so respiratorio absoluto. Tras 7 días se realiza control 
radiológico en el que no se objetiva aire ectópico por lo 
que se reinicia asistencia respiratoria incrementándose 
de forma progresiva y valorando decanulación próxima.

5. ¿Cuál de los siguientes no es un criterio a 
tener en cuenta para la retirada de la ECMO?
a.	 Obtener unos valores de hemoglobina óptimos.
b.	 Rx tórax con un patrón de aireación mejor y resolu-

ción del aire ectópico si este estaba presente en el 
momento de la indicación de ECMO.

c.	 Retirada de todo el soporte inotrópico.
d.	 FiO2 en el respirador menor de 60%.
e.	 PIP en el respirador suficiente para movimiento del 

tórax, debiendo ser esta <30 cmH20.

La respuesta correcta es la c.
El principio de destete de ECMO V-A es conseguir 

independencia del flujo de la ECMO ajustando el soporte 
inotrópico y respiratorio que precise una vez que estemos 
fuera de la asistencia, y para ello debemos optimizar la 
situación clínica del paciente. A diferencia de la ECMO 
V-V en la que se va aumentando los parámetros del res-

pirador a medida que se desciende el flujo de gas y el 
del oxigenador, en la V-A se puede ir disminuyendo el 
flujo de ECMO pero no la asistencia del oxigenador. Por 
eso son tan importantes los parámetros indirectos y se 
realiza una radiografía de tórax para asegurar adecuado 
reclutamiento pulmonar y descartar patología, un control 
analítico para procurar normalizar coagulación, plaquetas 
y fibrinógeno, una ecocardiografía para valorar función, 
precarga-postcarga e hipertensión pulmonar (http), ini-
ciando si fuera necesario soporte inotrópico y NOi. Ade-
más se debe asegurar una función renal y un balance 
adecuado de líquidos y se tendrá que tener en cuenta 
los parámetros ventilatorios máximos aceptables. Todo 
ello se realiza informando a la familia acerca del plan 
y preparando el material necesario por si fracasara el 
procedimiento.

El paciente se decanula con éxito al 24º día de ingre-
so, manteniéndose en ventilación mecánica convencional 
durante 15 días, la última semana con modalidad NAVA 
para mejorar sincronía, y extubándose posteriormente a 
ventilación no invasiva (VNI). Es dado de alta tras mes y 
medio de ingreso a su hospital de origen con radiografía 
de control normal y gafas nasales como único soporte 
respiratorio. En las revisiones en la consulta externa de 
neonatología se realiza RM craneal que es normal y se 
constata adecuado desarrollo psicomotor para su edad. 
El caso ha supuesto un desafío médico por el grado de 

Figura 3. 
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complejidad sobre todo en el traslado en ECMO y un 
duelo ético por el riesgo que conllevaba.
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Un lactante de 18 meses con síndrome de CHAR-
GE acude a Urgencias por empeoramiento respiratorio y 
fiebre. Ingresa en la planta, se extraen cultivos, se inicia 
antibioterapia con amoxicilina-clavulánico y se conecta a 
CPAP manteniéndose estable. Avisan por episodio agudo 
de desaturación que precisa cambio de cánula de tra-
queostomía, ventilación con pieza en “T” y O2 100% para 
remontar por lo que se decide ingreso en UCIP.

Al ingreso en UCIP se objetivan fugas abundantes por 
lo que se cambia por cánula del mismo número pero con 
balón y se conecta a ventilación mecánica, modalidad 
volumen control (PEEP inicial 10 que se asciende hasta 
13, FiO2 100% que se desciende hasta 60%, VT 42 ml, 
FR 45 rpm) y se recogen nuevos cultivos.

Entre sus antecedentes personales destaca que se 
trata de un síndrome CHARGE con estenosis bilateral coa-
nas, coloboma coriorretiniano y de papila bilateral, hipo-
plasia cóclea izquierda, agenesia nervio coclear izquierdo, 
pabellón auricular displásico, pero sin cardiopatía.

Además es un exprematuro (ExRNPT) de 30+1 sema-
nas, habiendo sufrido depresión neonatal con Apgar 
3/6/9.

Padeció una neumonitis por CMV tratada con gan-
ciclovir i.v. y valganciclovir v.o. con negativización de la 
carga viral.

Padece un RGE con apneas secundarias, habién-
dose realizado funduplicatura por laparoscopia, con las 
siguientes complicaciones postquirúrgicas: eventración 
y oclusión intestinal.

Es portador de una gastrostomía por imposibilidad 
de alimentación oral.

Ha tenido 5 ingresos previos en UCIP por insuficiencia 
respiratoria en contexto de sobreinfecciones.

Ante la dificultad del manejo de la vía aérea se realiza 
aortopexia por traqueomalacia y posteriormente traqueos-
tomía.

A la exploración física presenta regular aspecto gene-
ral, palidez cutánea, pulsos periféricos palpables y tiraje 
subcostal. Tiene fiebre con temperatura (Tª) de 38,2ºC, 
SatO2 85% y una frecuencia respiratoria (FR) de 39 
rpm. La auscultación cardiaca es rítmica sin soplos, la 
pulmonar presenta buena entrada de aire bilateral con 
crepitantes bibasales, el abdomen está distendido y en 
la exploración neurológica tiene una puntuación en la 
escala de Glasgow de 15 y está decaído.

Se realizan las siguientes exploraciones complemen-
tarias:
•	 Rx tórax al ingreso: con notable empeoramiento 

radiológico con discreto derrame pleural bilateral y 
aumento de la afectación alveolar difusa, compatible 
con infección/edema pulmonar.

•	 Analítica al ingreso: bioquímica PCR 136 mg/L, PCT 
3,01 ng/ml, hemograma Hb 7,9 g/dl, Hto 25%, 2.500 
leucocitos (N54%, L30%, M4,7%) plaquetas 83.000, 
con hemostasia anodina.
Desde el inicio precisa ventilación mecánica con 

alto soporte por cuadro de SDRA grave. Se aísla en el 
aspirado bronquial Streptococcus pneumoniae y el antí-
geno de neumococo en orina es positivo, por lo que se 
cambia el antibiótico de amoxicilina-clavulánico a cefo-
taxima i.v., quedando afebril a las 48 horas. Durante los 
primeros días presenta ascenso de reactantes de fase 
aguda con descenso posterior hasta su negativización 
y pancitopenia con recuperación progresiva sin soporte 
transfusional.

Pese a optimizar la ventilación mecánica persiste alte-
ración grave de la oxigenación (PaO2/FiO2 entre 80-120) 
con PEEP 15-17, P meseta 35 y afectación radiológica 
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con infiltrado alveolar bilateral extenso, con empeora-
miento progresivo en los últimos días.

Se informa a los padres de la evolución clínica y de la 
ausencia de mejoría. Desde el principio del ingreso, los 
padres habían manifestado que, si la evolución previsible 
era que la situación de la niña empeoraba respecto a la 
situación basal en la que había estado en su domicilio el 
último periodo (ventilación domiciliaria a través de tra-
queotomía) y dado el pronóstico vital y funcional espera-
ble de la enfermedad de base de la niña, se planteara la 
posibilidad de limitar el esfuerzo terapéutico. El equipo 
que cuida de la niña propone a la familia tal posibilidad, 
información que los padres entienden y aceptan, firman-
do conjuntamente un documento escrito, y expresando 
su deseo de donar los órganos de la paciente.

1. En este caso, retirar la asistencia 
ventilatoria se trataría de:
a.	 Eutanasia, ya que estaríamos activamente realizan-

do una acción que provocaría el fallecimiento de la 
paciente.

b.	 Suicidio asistido.
c.	 Limitación del esfuerzo terapéutico (LET).
d.	 No se debe retirar en ningún caso la asistencia.

La respuesta correcta es la c.
Estaríamos ante un caso de limitación de esfuerzo 

terapéutico, ya que se trata de una paciente con una 
enfermedad (SDRA grave debido a neumonía neumocó-
cica) con una mortalidad del 60%, y, en caso de supervi-
vencia, una alta probabilidad de que se presente un esta-
do de dependencia grave y de desarrollo neurofuncional 
que los padres juzgan como inadecuado al concepto que 
ellos tienen de vida plena y de calidad. Así que continuar 
con terapias de soporte vital avanzado sería prolongar la 
vida sin aportarle ningún beneficio, incluso caer en la 
obstinación (encarnizamiento) terapéutica. La deontología 
médica, e incluso la legislación actualmente vigente en 
tres comunidades autónomas (Andalucía, Aragón y Nava-
rra), obligan al médico a evitar la obstinación terapéutica. 
En este caso la LET es “buena praxis”.

La LET consiste en no iniciar o retirar las medidas 
terapéuticas cuando se considera que: a) están contra-
indicadas o no están indicadas porque son clínicamente 
ineficaces para mejorar el pronóstico o son socio/económi-
camente ineficientes (maleficiencia); o b) porque, aunque 
no sean maleficientes, previsiblemente producen para el 
paciente perjuicios personales, familiares, o sociales des-

prorporcionados al beneficio esperado (no beneficiosos). 
En muchos casos la LET es un dilema moral, ya que el 
juicio clínico nunca tiene un carácter de certeza: es siem-
pre probabilístico. La solución a los problemas morales 
se establece mediante la deliberación conjunta de todos 
los agentes implicados, en la que se expliciten los hechos 
(datos científicos), los valores en conflicto, los deberes, 
las responsabilidades finales, y se establezca consensua-
damente el curso óptimo de acción. En esta deliberación, 
el papel del equipo médico es el de establecer con la 
mayor exactitud posible el diagnóstico y el pronóstico de 
le enfermedad, y el papel del enfermo (en el caso de la 
pediatría, los padres o representantes legales) es juzgar si 
ese pronóstico vital y funcional previsible se adecua a su 
concepto (privado y respetable) de vida digna, plena y de 
calidad. Para muchos pacientes, la muerte es preferible a 
un estado vital que socave gravemente la calidad de vida.

El suicidio asistido es la acción de una persona que 
sufre una enfermedad terminal para acabar con su vida, y 
que cuenta con la ayuda de alguien más que le proporcio-
na los conocimientos y los medios para hacerlo. Cuando 
la persona que ayuda es el médico, hablamos de suicidio 
médicamente asistido. Mientras que la eutanasia es el 
acto u omisión que, bajo el consentimiento del enfermo, 
causa directamente la muerte del paciente con el fin de 
evitar sufrimiento en un paciente con una enfermedad 
terminal o incurable.

En la LET, la causante directa de la muerte es la enfer-
medad. El equipo médico, respetando la dignidad que el 
enfermo tiene como persona (con libertad y autonomía), 
solo evita el uso de tratamientos que el enfermo juzga 
como no beneficiosos para él, dejando que la muerte lle-
gue (“dejando marchar” a la persona enferma). Si la LET 
se asocia con la angustia de la agonía, es moralmente 
obligatorio proceder a la sedación durante el proceso de 
morir, para liberar a la persona que sufre de dicha angustia 
asegurándole un bienestar máximo y garantizando que se 
encuentra confortable durante todo el proceso. Asimismo, 
debe adaptarse, en la medida de lo posible, el entorno físi-
co para garantizar la intimidad y comodidad del niño y de la 
familia que va a acompañarle, intentando que el paciente 
tenga una muerte digna según la voluntad de su familia.

2. ¿Qué es la “Dead Donor Rule”?
a.	 Ley europea que establece que solo se realizará la 

extracción de los órganos tras 15 minutos de la cer-
tificación de la muerte del donante.
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b.	 Regla ética que establece que la donación de órganos 
no debe provocar la muerte del donante.

c.	 Regla ética que estable que la extracción de los 
órganos vitales debe realizarse una vez certificada la 
muerte.

d.	 b y c son ciertas

La respuesta correcta es la d.
La Dead Donor Rule (DDR) no es una ley, es una 

regla ética y jurídica que establece que el donante debe 
ser declarado primero muerto y que la donación de los 
órganos no debe ser la causa del fallecimiento. Aunque 
ninguna ley la recoge, todas las leyes internacionales 
sobre donación de órganos la reconocen al exigir que se 
haya firmado un certificado de defunción de todo donante 
antes de que se proceda a la extracción de los órganos.

La DDR cumple varias funciones, evita que nadie pue-
da ser asesinado como fuente de órganos (evitando así 
el tráfico ilegal) y de cara a la sociedad elimina el miedo 
a que los donantes puedan experimentar cualquier tipo 
de sufrimiento en el proceso de la donación. Así contri-
buye a mantener la confianza social en los trasplantes 
de órganos como práctica inocua para los donantes y 
beneficiosa para la sociedad.

3. ¿Por qué plantea un problema ético la 
donación de órganos tras la LET?
a.	 Porque el objetivo de la LET sería la donación de 

órganos.
b.	 Porque se incumple la DDR.
c.	 No existe ningún dilema ético con la donación tras LET.
d.	 Porque debe buscarse la justificación ética de la 

manipulación premortem y de las actuaciones pro-
pias mientras el donante permanece con vida.

La respuesta correcta es la d.
En nuestro caso, tras los padres expresar su confor-

midad con la LET, y no antes, se les planteó la posibilidad 
de que la paciente fuera donante de órganos, aceptando 
libremente. Por lo que en ningún caso existiría dilema 
ético sobre si la intención de conseguir la donación de 
órganos es lo que motivó la LET.

La extracción de los órganos se realizó tras 5 minutos 
de la certificación de la muerte, y no fue la causa de la 
muerte, por lo que tampoco se infringió la DDR.

Se procedió a la canulación de vena yugular interna 
y carótida derechas en quirófano, previo a la retirada de 

la asistencia ventilatoria. Y aquí es donde se plantearon 
los problemas éticos sobre si estaba justificado el proce-
dimiento y la toma de medidas invasivas no terapéuticas, 
por la posibilidad de que fueran contrarias al beneficio 
del donante.

El problema nace de que es preciso justificar la rea-
lización en el donante (vivo aún) de medidas invasivas 
o medicamentosas no terapéuticas, que por sí mismas 
no son beneficiosas para él, e incluso pueden resultarle 
perjudiciales antes de su fallecimiento, en beneficio del 
futuro receptor (como el derivado de una hemorragia por 
la heparinización sistémica).

Así, por ejemplo, en el caso de la donación en asis-
tolia controlada, para evitar el deterioro que se produce 
durante el tiempo de isquemia caliente, se utilizan fárma-
cos anticoagulantes o vasodilatadores que disminuyen el 
riesgo de trombosis. De igual forma, para no demorar el 
inicio de la perfusión de soluciones de preservación, se 
canaliza premortem la vena yugular y arteria carótida (un 
procedimiento no exento de riesgos graves). Estaríamos 
realizando medidas en un paciente en vida, con el fin 
de mejorar la preservación de los órganos, beneficiando 
al receptor. Podemos pensar que no estamos tratando 
al paciente como “un fin en sí mismo”, sino en benefi-
cio de un tercero, lo que podría considerarse contrario 
al principio de beneficiencia. Aquí subyace el principal 
dilema ético.

Sin embargo, si utilizamos la justificación ética de 
las donaciones de órganos de donantes vivos, podemos 
justificar éticamente la realización de dichas medidas 
invasivas o medicamentosas no terapéuticas pensan-
do que la donación de órganos se ha consentido como 
un acto altruista por parte del paciente donante o sus 
familiares. Por ello, el realizar procedimientos sobre el 
paciente para llevar a cabo su deseo de donar los órganos 
sería algo beneficioso para el paciente, que ha elegido 
libremente ceder su cuerpo para un bien superior. Así 
se podría justificar el acto: estamos siendo beneficientes 
para con el paciente ya que estaríamos cumpliendo su 
voluntad y dando el sentido que él quiere dar al final de 
su existencia, por otra parte tan próxima.

El principio de autonomía no supondría un problema 
en pediatría, ya que es imprescindible el consentimiento 
informado de los padres o tutor legal que aceptarían la 
donación.

La realización de estos procedimientos premortem 
permiten disminuir el tiempo de isquemia caliente, y al 
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realizar la asistencia con ECMO optimizamos la perfusión 
y la viabilidad futura de los órganos, por lo que estaríamos 
respetando el principio de no maleficiencia: el trasplante 
se va a realizar en las mejores condiciones técnicas y 
médicas.

4. ¿Qué es la donación en asistolia controlada?
a.	 Donación de órganos tras pérdida de la función del 

corazón.
b.	 Donación de órganos tras la pérdida de función cir-

culatoria.
c.	 Donación que se produce mientras provocamos len-

tamente la parada cardiocirculatoria para mejorar la 
perfusión de los órganos (asistolia controlada).

d.	 Donación tras provocar farmacológicamente de forma 
brusca la asistolia en el paciente.

La respuesta correcta es la b.
El tipo de donantes según la clasificación de Maastri-

cht de 1995 se divide en 2 grandes grupos:
•	 Parada cardiocirculatoria producida de forma impre-

vista y no controlada, y normalmente sometidos a 
maniobras infructuosas (tipo I y II)

•	 Donantes controlados:
– �Parada cardiocirculatoria producida después de 

aplicar procedimientos de LET (tipo III) → can-
didatos a la donación en asistolia controlada, o 
“donación tras muerte circulatoria”.

– �Parada cardiocirculatoria producida en situación 
previa de muerte encefálica (tipo IV).

Los donantes tipo III de Maastricht como caracterís-
tica presentan la asociación de la donación por criterios 
de muerte circulatoria con la LET, realizado bajo estrecha 
vigilancia, de forma que permite disminuir el tiempo de 
isquemia caliente, en el que la afectación de los órga-
nos es mayor. Habitualmente se trata de pacientes con 
lesiones neurológicas irreversibles, enfermedades neu-
romusculares avanzadas y enfermedades respiratorias 
terminales.

Como hemos explicado anteriormente, se realizan 
medidas para la preparación antes del fallecimiento con 
el fin de una mejor preservación de los órganos (como 
fármacos vasodilatadores, heparina, disección y canu-
lación de vasos).

Desde el momento de la LET, se procede a la moni-
torización hasta la pérdida de la función circulatoria del 
donante (el corazón ya no tiene capacidad para generar 

presión arterial efectiva que genera buen flujo sanguíneo, 
independientemente de que exista o no actividad eléctrica 
cardiaca). Si esta fase dura >2 horas vuelve a UCI donde 
se atiende al paciente hasta su fallecimiento.

Una vez producido el cese de la función circulatoria 
se procede a la certificación de la muerte. La muerte 
cardiaca se certifica tras 5 minutos tras el cese de la 
circulación. Tras certificar la muerte no se deben rea-
nudar maniobras que puedan recuperar la circulación o 
perfusión cerebral.

Posteriormente se procede a la extracción de los órga-
nos y a su implante en el receptor.

5. ¿Cómo podemos asegurar que no se produce 
reperfusión cerebral cuando la donación 
se produce bajo sistema de asistencia 
extracorpórea tipo ECMO?
a.	 Se puede realizar una baja asistencia asegurando así 

la no perfusión del cerebro.
b.	 Cateterización retrógrada de la aorta para implantar 

un dispositivo de balón que se hincha en la raíz de 
ambas carótidas.

c.	 La asistencia con ECMO nunca va a producir reper-
fusión cerebral.

d.	 Esperando 5 minutos tras la parada cardiocirculatoria 
ya te aseguras de que no va a volver a recuperarse el 
flujo cerebral.

La respuesta correcta es la b.
En los protocolos de adultos, en los que la ECMO 

se implanta canalizando arteria y vena femorales, para 
evitar la reperfusión cerebral se recomienda la cateteri-
zación retrógrada de la aorta (vía arteria femoral) para 
reperfundir el corazón (si este va a donarse) e implan-
tar un dispositivo de balón que se hincha en la raíz de 
ambas carótidas (catéter de triple luz con doble balón 
hinchable), o para que el balón se hinche en el interior 
de la aorta torácica, mantenga la perfusión de los órga-
nos abdominales pero evite la reperfusión cardiaca y del 
cerebro si el corazón no va a donarse.

En los niños la implantación de la ECMO no se realiza 
por canalización femoral, si no carotidea y yugular.

Y en nuestro caso, por tratarse de una lactante de 18 
meses, no se disponía del catéter balonado para poder 
implantarlo en la carótida contralateral. Por ello se plan-
teó a la familia la posibilidad de realizar la donación sin 
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la cateterización aórtica, y se obtuvo el consentimiento 
informado. Pero también se planteó la posibilidad de que 
los miembros del equipo asistencial que siguiesen con-
siderando la existencia de un problema ético a pesar del 
consentimiento informado familiar pudieran abstenerse 
de realizar el procedimiento por razones de objeción de 
conciencia. La principal razón moral de dicha objeción 
fue, además de que la posibilidad de reperfusión cerebral 
podría contravenir la DDR, el hecho de que la realización 
de medidas invasivas no terapéuticas (ECMO premor-
tem) podría ser considerada como una instrumentación 
del donante con fines distintos de su propio bien, con-
traviniendo el imperativo categórico kantiano e incluso 
disposiciones de algunos convenios internacionales en 
materia de derechos humanos.

Esta situación motivó que, a posteriori, analizando en 
una sesión clínica multidisciplinar el caso y los dilemas 
éticos que nos surgieron, se tomó la decisión para los 
futuros posibles casos (y mientras el comité ético del hos-
pital, al que se ha realizado consulta formal, se pronuncia) 
se ha valorado la posibilidad de que en los pacientes, en 
los que para implantar la asistencia mediante ECMO se 
debe disecar y canalizar el paquete vascular de un lado 
del cuello, los cirujanos cardiovasculares disequen (previo 
consentimiento informado de los familiares) también los 
vasos del otro lado del cuello y dejen preparada una lazada 
en la carótida. Así, tras producirse la limitación terapéutica 
del soporte respiratorio, y debido a que se ha dado una 
orden de no reanimar, una vez tenga lugar la ausencia 
completa de pulso eficaz durante más de 5 minutos y 
pueda declararse la parada cardiaca permanente, y por 
tanto certificarse la muerte cardiovascular, entonces y solo 
entonces (dead donor rule) para evitar la posible reper-

fusión cerebral, se proceda a apretar completamente la 
ligadura carotidea y se de inicio al soporte de ECMO a 
través de los vasos del cuello contralateral. Una vez pro-
ducida la muerte, el paciente se estabiliza hemodinámica 
y metabólicamente mediante el soporte extracorpóreo en 
ECMO para optimizar la perfusión de todos los órganos que 
van a ser donados y maximizar así la posibilidad de que la 
donación sea exitosa. Y luego se realizan las extracciones 
de los órganos donados. De todas maneras, se mantendrá 
el respeto a la legítima objeción de conciencia.
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I. TEST DE APNEA EN MUERTE ENCEFÁLICA
En la anamnesis destaca que se trata de una paciente 

mujer de 13 años de edad, que ingresa en la unidad de 
cuidados intensivos pediátricos por alteración del nivel de 
conciencia. La madre refiere haberla encontrado incons-
ciente en el suelo con hipersalivación e incontinencia de 
esfínteres. A su llegada a nuestro centro se realiza TAC 
urgente objetivándose hemorragia intraparenquimatosa 
frontal izquierda.

En la exploración física la paciente se encuentra en 
ventilación espontánea, con las siguientes constantes: 
frecuencia cardiaca de 60 lpm, en ritmo sinusal, con una 
tensión arterial de 145/60 mmHg, con pulsos periféricos 
palpables y simétricos. A la auscultación pulmonar, pre-
senta aceptable ventilación bilateral, con saturación de 
oxígeno de 100% con oxígeno ambiente. En la explora-
ción neurológica tiene un score de Glasgow (GCS) de 6, 
con pupilas medias isocóricas normorreactivas y rigidez 
nucal.

No tiene antecedentes personales ni familiares de 
interés.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias:
Analítica sanguínea con hemograma: leucocitos 

19.330/mm3 (N 75%, L 18%), Hb 12,3 g/dl, plaquetas 
248.000/mm3, bioquímica: glucosa 242 mg/dl, creatini-
na 0,48 mg/dl, sodio 139 mEq/L, potasio 3,05 mEq/L, 
etanol <3 g/L y gasometría: pH 7,30, pCO2 38 mmHg, 
HCO3 18,7 mmol/L.

Es valorada por Neurocirugía, se coloca sensor de 
presión intracraneal (PIC) y es intervenida de forma 
urgente, realizándose craniectomía descompresiva. Se 
instauran todas las medidas para el tratamiento de la 
hipertensión intracraneal (HTIC), sin embargo, al 6º día 
de ingreso desarrolla HTIC refractaria y pupilas midriáti-
cas y arreactivas a la exploración.

Con respecto al diagnóstico de muerte 
encefálica en este caso:
a.	 El inicio de diagnóstico de muerte cerebral se puede 

hacer inmediatamente.
b.	 Es recomendable realizar dos exploraciones clínicas 

con sendos test de apnea separadas al menos 12 h.
c.	 Es necesario una prueba auxiliar que demuestre cese 

del flujo sanguíneo cerebral.
d.	 Es necesario test de atropina para completar la explo-

ración clínica.
e.	 No es necesario conocer la etiología exacta del coma.

La respuesta correcta es la b.
Con respecto al diagnóstico de muerte cerebral, se 

recomienda esperar 24 horas tras la injuria (en este caso 
el empeoramiento) para iniciar el protocolo de estudio, 
siendo efectivamente recomendable realizar dos explo-
raciones clínicas con sendos test de apnea separadas al 
menos 12 h; si no se pudiese realizar el test de apnea o 
no se pudiese completar la exploración clínica se debe 
recurrir a una prueba auxiliar que demuestre la ausencia 
de flujo cerebral o actividad eléctrica. El test de atropina 
está en desuso en el diagnóstico de muerte encefáli-
ca. Para iniciar la evaluación de una muerte encefálica 
debe existir una situación de coma de causa conocida 
e irreversible.

El test de apnea es una de las exploraciones funda-
mentales en el protocolo diagnóstico de muerte encefáli-
ca. Su finalidad es demostrar la ausencia de actividad del 
centro respiratorio ante el aumento de PCO2. Se considera 
válido el test cuando la pCO2 alcanza valores >60 mmHg 
con un incremento de la pCO2 basal >20 mmHg.

Teniendo en cuenta que ha precisado ocasionalmente 
maniobras de reclutamiento y que han sido necesarias 
PEEP altas para una correcta oxigenación sin tolerar des-
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censo de la misma y que muestra un patrón restrictivo 
con ocupación alveolar en la radiografía de tórax de los 
lóbulos superior derecho e inferior izquierdo.

¿Cuál de las siguientes respuestas es la falsa 
en este caso con respecto al test de apnea?
a.	 La realización del test de apnea estaría contraindicado 

en este caso por inestabilidad respiratoria.
b.	 Si no se puede realizar es necesario hacer una prueba 

auxiliar.
c.	 Se debe realizar con FiO2 del 100%.
d.	 Es más recomendable la realización del test de apnea 

modificado con PEEP para evitar la despresurización 
de la vía aérea y evitar el colapso alveolar.

e.	 Su duración no está bien establecida, la mayoría de 
estudios establecen 15 minutos aunque muchas 
publicaciones refieren que a los 10 minutos se suele 
haber alcanzado el nivel de PCO2 requerido.

La respuesta falsa es la a.
El test de apnea no está contraindicado salvo que el 

paciente no lo tolere. En este caso lo puede tolerar rea-
lizando la prueba con presión positiva (respuesta d). El 
test de apnea se debe hacer con FiO2 cercana al 100% 
y, si no se puede hacer, sí sería necesario realizar una 
prueba auxiliar (de función o flujo).

¿Cómo realizaría en este caso el test de apnea?
a.	 Administrando un flujo de O2 a través del tubo endo-

traqueal (TET).
b.	 Con el respirador de ventilación mecánica conven-

cional aplicando una PEEP de al menos 10 cmH2O y 
una FiO2 de 100%. Presión soporte = 0 y anulando 
alarmas y la ventilación de rescate.

c.	 Con una bolsa autoinflable, válvula de PEEP y FiO2 al 
100% sin aplicar insuflaciones.

d.	 Con un tubo en T con oxigeno a 15 lpm y válvula de 
PEEP.

e.	 Las respuestas b y d son ciertas.

La respuesta correcta es la d.
Clásicamente se ha realizado el test de apnea median-

te la aplicación de un catéter de O2 a 6 lpm en el TET. 
El inconveniente de este método es la desconexión del 
paciente del respirador con la consiguiente despresuriza-
ción alveolar que en casos como este llevarían a no poder 

completar el test. Por otro lado, al utilizar una PEEP, se 
minimiza el fenómeno de cierre alveolar y aumenta por 
tanto la capacidad residual funcional.

Puesto que el test de apnea se realiza durante 10-15 
minutos, con la aplicación de una PEEP no se pretende 
conseguir la apertura de los alveolos cerrados, sino evitar 
el colapso de los mismos, lo que tiene especial interés 
en pacientes con inestabilidad respiratoria y sobre todo 
en candidatos a donación de órganos.

Existen varias formas de conseguir una CPAP, una 
de ellas es mediante respiradores convencionales. Sin 
embargo, considerando el funcionamiento de un respi-
rador convencional, no existiría flujo de gas si el respi-
rador no está ciclando y, por tanto, no se asegura una 
adecuada oxigenación durante el test de apnea. Esto 
conlleva a que, a diferencia de los adultos, en pacientes 
con escasa reserva funcional como son los niños no se 
pueda completar la prueba. En el caso de los adultos, no 
porque la prueba esté bien realizada (ya que no se aporta 
oxígeno), sino porque poseen una reserva de oxígeno 
mucho mayor, no llegan a desaturar durante la prueba, 
lo que probablemente ha propiciado a que esta práctica 
se extienda y se incluya en protocolos de muerte encefá-
lica como alternativa al test de apnea clásico. La opción 
c tampoco es válida ya que una bolsa autoinflable sin 
aplicación de presión positiva tampoco permite oxigenar 
al paciente por el mismo motivo. La única opción válida 
sería la d en la que se mantiene la presión positiva con 
administración de un flujo de O2. Otra opción que no se 
contempla en la pregunta es realizar el test de apnea en 
CPAP con un respirador de turbina como los de ventila-
ción no invasiva ya que la entrada de flujo (y, por tanto, 
de oxígeno) en este caso es continua aunque no existan 
ciclos inspiratorios.

II. CAUSAS POCO FRECUENTES DE AUTODISPARO
El primer caso es una paciente mujer de dos años 

de edad ingresada en la unidad de cuidados intensivos 
pediátricos por insuficiencia respiratoria aguda en el con-
texto de reagudización de neumopatía intersticial crónica. 
Presenta clínica de tos y mucosidad en las 48 horas 
previas al ingreso con dificultad respiratoria progresiva y 
aumento de los requerimientos de oxígeno.

En la exploración física, al ingreso destaca dificultad 
respiratoria aguda, palidez cutánea, no de mucosas, con 
aceptable perfusión periférica.

En la exploración hemodinámica tiene una frecuencia 
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cardiaca de 135 lpm, una tensión arterial de 110/64 
mmHg, los tonos cardiacos son netos, rítmicos, sin soplos 
audibles.

Desde el punto de vista respiratorio presenta taquip-
nea de 50 rpm, con tiraje subcostal e intercostal mode-
rado-grave, crepitantes finos generalizados de predomi-
nio en bases y una saturación de oxígeno de 88% con 
oxígeno suplementario en gafas nasales convencionales 
a 2 lpm.

Al ingreso se realizaron las siguientes pruebas com-
plementarias:
•	 Hemograma: leucocitos 12.557/mm3 con predominio 

de linfocitos (5.230/mm3), Hb 13,2 g/dl, plaquetas 
210.000/mm3. Reactantes de fase aguda (RFA) nega-
tivos.

•	 Bioquímica: creatinina 0,31 mg/dl, urea 11 mg/dl, 
iones normales.

•	 Gasometría: pH 7,32, pCO2 53 mmHg, HCO3 21 
mmol/L.

•	 Radiografía de tórax: infiltrado intersticial difuso con 
patrón reticular y atelectasias laminares en ambas 
bases.

•	 Virus respiratorios en exudado nasal: negativos.
Se inicia soporte con CPAP con PEEP 6 y FiO2 30% 

mejorando inicialmente el esfuerzo respiratorio. Al segun-
do día de ingreso precisa intubación y conexión a venti-

lación mecánica convencional con parámetros agresivos 
por hipoxemia mantenida con aumento de FiO2 hasta 
50%. Se encuentra sedorrelajada, conectada a ventila-
ción mecánica convencional en modalidad de volumen 
control (VC) con un volumen programado de 7 ml/kg. 
Presenta presiones pico de 40 cmH2O con presiones 
meseta de 25 cmH2O; frecuencia respiratoria progra-
mada de 22 rpm pero realizando 55 rpm con un trigger 
de flujo de 1 lpm.

¿De qué tipo de asincronía paciente-respirador 
(APV) se trataría?
a.	 Ciclado prematuro con doble disparo.
b.	 Autodisparo.
c.	 Asincronía de flujo.
d.	 Disparo inefectivo.
e.	 Asincronía de presurización.

La respuesta correcta es la b.
La asincronía paciente-ventilador (APV) se define 

como la discordancia entre las respiraciones que entrega 
el respirador y las que realiza el paciente. Puede existir 
asincronía a diferentes niveles: en el disparo (autodisparo, 
esfuerzo inefectivo o disparo retrasado), de flujo (excesivo 
o insuficiente) o de ciclado (retrasado o prematuro).

C. Disincronías de ciclado
 C1. Ciclado retrasado
 C2. Ciclado prematuro
  C2.1. Doble disparo

A. Disincronías de disparo
 A1. Autodisparo
 A2. Esfuerzo inefectivo
 A3. Disparo retrasado

B. Disincronías de flujo
 B1. Flujo excesivo
 B2. Flujo insuficiente
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Figura 1. Tipos de asincronía paciente-ventilador según el momento del ciclo donde se producen.
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Para valorar correctamente la asincronía se debe obje-
tivar si el paciente se encuentra desadaptado (sudoroso, 
con mayor trabajo respiratorio, con discordancia tora-
coabdominal...) ver las gráficas del respirador (ausencia 
de deflexión negativa antes de la insuflación que indi-
carían esfuerzo respiratorio) o desconectar al paciente 
momentáneamente del ventilador y comprobar si existen 
movimientos torácicos o abdominales.

Teniendo en cuenta las causas más frecuentes 
de autodisparo, ¿qué comprobaría a 
continuación?
a.	 Si existe agua en el circuito.
b.	 Si hay fugas en el TET.
c.	 Si hay presencia de secreciones.
d.	 a y c.
e.	 Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e.
Efectivamente estas son las causas más frecuentes de 

autodisparo y hay que comprobarlas secuencialmente.

Se comprobó que no había fugas ni agua en las tubu-
laduras y además se comprobó la permeabilidad del TET 
sin existir secreciones. Se observó vibración de las tubu-
laduras en cada ciclo respiratorio y que el autodisparo 
cedió con el aumento de trigger de 1 a 2 lpm.

¿Cuál cree que es la causa del autodisparo en 
este caso?
a.	 Agua en el circuito.
b.	 Fugas en el TET.
c.	 Presencia de secreciones.
d.	 Vibraciones en las tubuladuras.
e.	 El paciente tiene hipo.

La respuesta correcta es la d.
Finalmente se comprobó que el autodisparo era debi-

do a la presencia de tubuladuras de alta compliance que, 
en pacientes con presiones altas, producen vibraciones 
provocando autodisparo. Para evitar esta situación es muy 
importante elegir las tubuladuras adecuadas a la edad 
del paciente, con menor compliance y menor resistencia 
al flujo.

El segundo caso se trata de un lactante de dos meses 
que sufre una parada cardiorrespiratoria (PCR) en domi-

cilio precisando 40 minutos de reanimación cardiopul-
monar (RCP), posteriormente es trasladado a nuestra 
unidad.

A su llegada se encuentra intubado, conectado a ven-
tilación mecánica, con aceptable perfusión periférica y 
buena coloración. Su frecuencia cardiaca es de 140 lpm, 
su tensión arterial de 65/47 mmHg, tiene pulsos palpa-
bles y simétricos, los tonos cardiacos son rítmicos, netos 
sin soplos. A la auscultación pulmonar presenta buena 
entrada de aire bilateral sin ruidos sobreañadidos y la 
saturación de oxígeno es del 100% con FiO2 0.25. Su 
abdomen es blando y depresible, sin masas ni megalias.

En la exploración neurológica el escore de Glasgow 
(GCS) es de 3, con pupilas medias no reactivas y el 
paciente no reacciona a estímulos sin recibir sedación, 
está hipotónico y arrefléxico de forma generalizada.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias:
•	 Hemograma y bioquímica anodinos.
•	 Radiografía de tórax: sin alteraciones significativas.
•	 Ecografía de cráneo: no se aprecian lesiones paren-

quimatosas.
•	 Situación de muerte encefálica con EEG plano.

Se encuentra conectado a ventilación mecánica en 
modalidad asistida controlada por volumen pero con 
taquipnea de 70 rpm y 140 lpm por lo que se decide 
pasar a modalidad CPAP con presión soporte (12/5), con 
un ciclado programado al 25% de caída de flujo, reali-
zando volúmenes de 6-7 cc/kg, FiO2 0,21 y manteniendo 
SatO2 97-98%. Se evidencia una frecuencia respiratoria 
de 65 rpm por lo que se sospecha autodisparo.

Sobre la APV (asincronía paciente-ventilador) 
por autodisparo, señale la incorrecta
a.	 El autodisparo puede producirse en cualquier modo 

ventilatorio.
b.	 Puede identificarse en la gráfica presión-tiempo como 

la ausencia de deflexión negativa antes de la insufla-
ción mecánica.

c.	 Puede deberse a la programación de un trigger poco 
sensible.

d.	 Constituyen una causa importante de disconfort del 
paciente, retraso del destete y aumento de la morbi-
lidad.

e.	 El trigger debe ser el más sensible posible sin que 
produzca autodisparo.

La respuesta incorrecta es la c.
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Un trigger demasiado sensible puede ser causa de 
autodisparo. Las demás son correctas.

A continuación, se realiza la sistemática habitual para 
chequear la causa del autodisparo sin encontrar causa 
evidente. Observamos cese del autodisparo al cambiar 
el trigger de flujo de 1 a 3 lpm y en ese momento obser-
vamos en las curvas de presión-tiempo y flujo-tiempo del 
respirador lo que se muestra en la figura 2:

¿Cuál cree que es la causa de autodisparo?
a.	 La existencia de agua en el circuito.
b.	 Las fugas en el TET.
c.	 Las oscilaciones cardiogénicas.
d.	 Las vibraciones en las tubuladuras.
e.	 El paciente tiene hipo.

La respuesta correcta es la c.
No se evidencia presencia de agua (irregularidades) ni 

datos sugerentes de fuga. No parece haber movimientos 
del paciente ni se observa vibración en la tubuladura. En 
la línea de base de la curva presión-tiempo se evidencian 
oscilaciones compatibles con la frecuencia cardiaca del 
paciente que se encuentra en situación de hiperdinamia.

Con respecto al autodisparo por oscilaciones 
cardiogénicas, señale la correcta:
a.	 Se ha descrito en pacientes en situación de hiperdi-

namia donde los cambios torácicos son interpretados 
como esfuerzo del paciente.

b.	 Se asocia también a baja impedancia del sistema 
respiratorio.

c.	 Es más frecuente cuando programamos PEEP y FR 
bajas.

d.	 Puede demorar el diagnostico de muerte cerebral y 
ocasionar pérdida de donantes potenciales.

e.	 Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Todo aquello que impida la capacidad transmisión 

de la caja torácica (alta impedancia, PEEP altas…) dis-
minuye la probabilidad de autodisparo por oscilaciones 
cardiogénicas. En caso de FR bajas es más probable que 
el latido provoque autodisparo en el periodo sin ciclos 
respiratorios. Todo ello se puede interpretar erróneamen-
te en el test de apnea como movimientos respiratorios 
pudiendo demorar el diagnostico de muerte cerebral.

III. EL FENÓMENO LÁZARO
Se trata de un neonato de 7 días de vida que acu-

de a Urgencias por presentar mal estado general, cutis 
marmorata, hipotonía generalizada y quejido constante. 
Se canaliza vía periférica, se administran 2 cargas de 
SSF y se intuba por presentar respiraciones ineficaces. 
Se traslada a la UCIP.

En la exploración física destaca una frecuencia cardia-
ca de 160 lpm, en ritmo sinusal, tensión arterial de 62/42 
mmHg, mala perfusión periférica, con hipoventilación 
generalizada y pupilas medias isocóricas normorreactivas.

No tiene antecedentes de interés clínico.
Se realizan las siguientes pruebas complementarias:

•	 Hemograma y fórmula, que son normales, bioquímica 
con hipertransaminasemia, coagulopatía y acidosis 
mixta con pH de 7, pCO2 de 76 mmHg, HCO3 de 18 
mmol/L y láctico de 9 mmol/L. En la radiografía de 
tórax se evidencia edema agudo de pulmón y car-
diomegalia y en la ecocardiografía se diagnostica de 
una coartación de aorta crítica con función ventricular 
conservada.
Se interviene realizándose anastomosis termino-ter-

minal y se recibe de nuevo en la unidad a la salida de 
quirófano. Se conecta al respirador en modalidad volumen 
control regulado por presión (VCRP) con volumen de 6,5 
ml/kg, PEEP de 8 y frecuencia respiratoria (FR) de 40 rpm.

Comienza a sonar la alarma de “presión 
alta” y “volumen minuto bajo¨ ¿qué haría a 
continuación?
a.	 Comprobar correcta programación de las alarmas.
b.	 Comprobar que el nivel de sedación sea el adecuado.

Figura 2. 
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c.	 Comprobar posible acodamiento del TET y aspirar las 
secreciones.

d.	 Auscultación respiratoria por sospecha de broncoes-
pasmo.

e.	 Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e.
Efectivamente, en una modalidad ventilatoria regu-

lada por volumen, el factor limitante es la presión y por 
tanto, se debe programar correctamente dicha alarma; 
si la presión es anormalmente elevada se deben buscar 
las causas, entre ellas las mecánicas (TET, secreciones) 
y las relacionadas con el paciente (agitación, broncoes-
pasmo...).

Se comprueba la correcta programación de alar-
mas, el paciente tiene un buen nivel de sedación, no 
existen secreciones ni otros problemas mecánicos evi-
denciando sibilantes espiratorios en la auscultación. Se 
decide ventilar al paciente con bolsa autoinflable con 
reservorio de O2 presentando en este momento un epi-
sodio de hipotensión arterial severa observando mejoría 
hemodinámica al desconectar al paciente de la bolsa 
autoinflable.

¿Qué haría a continuación?
a.	 Visualizar las curvas de flujo-tiempo en el respirador.
b.	 Valorar posible atrapamiento aéreo en el bucle flu-

jo-volumen.
c.	 Medir la PEEP intrínseca.
d.	 Radiografía de tórax urgente.
e.	 Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e.

En el caso de nuestro paciente, se sospecha una 
hiperinsuflación dinámica, que ocurre en situaciones de 
atrapamiento aéreo cuando existe una obstrucción de la 
vía aérea (broncoespasmo, asma) o cuando la resistencia 
del circuito es elevada (por ejemplo, cuando el TET es 
demasiado pequeño) y se ve agravado si el volumen tidal 
es excesivo, la FR muy alta o la espiración es muy corta.

Las consecuencias hemodinámicas de este fenómeno 
son similares a las producidas por un taponamiento car-
diaco con disminución del retorno venoso, disminución 
de la precarga y aumento de la postcarga del ventrículo 
derecho resultando finalmente en hipotensión y dismi-
nución del gasto cardiaco.

La valoración de la obstrucción se puede realizar por 
las curvas de flujo; el atrapamiento aéreo en las de volu-
men, la radiografía de tórax o con la medición de la PEEP 
total, que en el caso de nuestro paciente era de 11 (con 
una autoPEEP de 3).

¿Qué modificaciones haría ahora en el respirador?
a.	 Disminución del volumen corriente.
b.	 Disminución de PEEP de 8 a 2.
c.	 Disminuir la FR de 40 a 30 rpm.
d.	 Me plantearía cambiar el TET por sospecha de tapón 

de moco que hiciese de mecanismo valvular.
e.	 b y c son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Con la disminución de la FR se consiguen tiempos 

espiratorios (Te) más largos permitiendo la espiración 
completa del aire inspirado. La disminución de PEEP 
en pacientes obstructivos es objeto de discusión pero 
en caso graves como este es recomendable para evitar 

Figura 3. A) atrapamiento aéreo en la curva de flujo/tiempo. La inspiración empieza antes de que el flujo llegue a cero. B) en el 
bucle flujo volumen se puede observar que el flujo no llega a cero y que el volumen espiratorio es menor que el inspirado.
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la sobredistensión alveolar y disminuir la presión intra-
torácica.
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Se trata de un lactante de 2 meses de edad, sin 
antecedentes personales de interés y con el calendario 
vacunal actualizado, que ingresa en un hospital comar-
cal por bronquiolitis por virus respiratorio sincitial y virus 
parainfluenza 4 positivos. Durante su estancia, presenta 
accesos de tos pertusoide, por lo que se inicia antibiote-
rapia con azitromicina y se solicita PCR para Bordetella 
pertussis, que resulta negativa. Evoluciona desfavorable-
mente, con dificultad respiratoria en aumento manejada 
con oxigenoterapia en gafas nasales, por lo que se solicita 
una radiografía de tórax que muestra infiltrado en lóbulo 
medio, y se extrae analítica donde se objetiva leucocitosis 
y trombocitosis evidente (90.000 leucocitos/µl y 936.000 
plaquetas).

1. ¿Cómo actuaría ante estos hallazgos?
a.	 Se trata de una reacción inflamatoria ante la infección 

vírica. Dejamos a la paciente ingresada para obser-
vación en el hospital comarcal.

b.	 Probablemente se trate de un proceso linfoprolifera-
tivo. Solicitamos extensión de muestra periférica.

c.	 Posiblemente exista una infección bacteriana no 
producida por Bordetella pertussis (ya que la PCR 
es negativa). Cambiamos antibioterapia a amoxicili-
na-clavulánico y mantenemos en observación.

d.	 Los hallazgos analíticos son compatibles con sospecha 
de tos ferina maligna. Contacto con el hospital de 
referencia de la zona y gestiono su traslado.

e.	 Los hallazgos analíticos son compatibles con tos ferina 
maligna y la situación de la paciente es muy grave. 
Debido al pobre pronóstico de esta entidad, contacto 
con un hospital que pueda ofrecer oxigenación por 
membrana extracorpórea (ECMO) a nuestra paciente, 
para iniciarla lo antes posible.

La respuesta correcta es la d.
Ante un lactante con accesos de tos pertusoide, 

aumento de dificultad respiratoria, y evidente leucocitosis 
y trombocitosis, lo primero que debemos sospechar es 
una tos ferina maligna. Es cierto que la sensibilidad (97%) 
y especificidad (93%) de la PCR de Bordetella pertussis 
son superiores frente al cultivo en los lactantes, ya que 
su carga bacteriana es menor, en especial en aquellos 
vacunados, y puede no alcanzarse una concentración 
bacteriana suficiente para ser detectada en el cultivo. 
Sin embargo, una clínica compatible (tos paroxística con 
cianosis y gallo inspiratorio) es altamente sugestiva de 
tos ferina. La tos ferina maligna se produce con más 
frecuencia en lactantes menores de 4 meses, caracteri-
zándose por una rápida evolución en la que se dispara 
una cascada de eventos que incluyen vasoconstricción 
pulmonar y aumento de la masa leucocitaria en sangre, 
provocando un compromiso en el flujo pulmonar que 
exacerba la hipoxemia producida por las apneas y crea 
un círculo vicioso de hipertensión pulmonar refractaria 
(Fig. 1). Existen casos documentados en la bibliogra-
fía de lactantes diagnosticados de tos ferina maligna, 
que han presentado una evolución favorable tras rea-
lizar exanguinotransfusión (con recambio de hasta dos 
volemias ante cifras superiores a 70.000 leucocitos/µl), 
recomendando realizar esta técnica incluso en hospitales 
de segundo nivel.

La paciente es trasladada en este momento, ante la 
sospecha de tos ferina maligna, al hospital de referencia 
de la zona. A su llegada al nuevo centro, se realiza nueva 
PCR para Bordetella pertussis que resulta positiva, dejan-
do tratamiento antibiótico con claritromicina, y se repite 
analítica sanguínea que muestra reacción leucemoide 
con 77.200 leucocitos/µl y trombocitosis de 929.000 
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plaquetas/µl, sin observarse formas inmaduras en la 
extensión de sangre periférica. Recibe durante 7 días 
soporte respiratorio con oxigenoterapia de alto flujo, pre-
sentando aumento progresivo de la dificultad respiratoria e 
hipoxemia a pesar de FiO2 de 100%. Se decide finalmente 
intubación e inicio de ventilación mecánica convencional, 
siendo asistida tanto en modalidad de volumen controlado 
como en modalidad de presión controlada, con evolución 
desfavorable, presentando en la radiografía de tórax infil-
trados pulmonares bilaterales e hipoxemia.

2. ¿Cuál es el manejo de la patología respiratoria 
en este momento?
a.	 Presenta una infección con infiltrado neumónico en la 

radiografía, y su empeoramiento respiratorio es debi-
do exclusivamente a ello. Cambiamos antibioterapia 
por cefotaxima y esperamos al menos 24 horas para 
realizar cambios en la asistencia respiratoria según 
evolución.

b.	 Presenta un síndrome de distrés respiratorio agudo 
(SDRA) debido a la hipertensión pulmonar secundaria 
a la tos ferina maligna. Iniciamos tratamiento con 
sildenafilo.

c.	 Presenta SDRA secundario a tos ferina maligna. Debi-
do a la gravedad del proceso, iniciamos asistencia en 
ECMO.

d.	 Al ser un SDRA secundario a hipertensión pulmonar, 
intentamos manejarlo con PEEP bajas para no sobre-
cargar el ventrículo derecho.

e.	 Al ser un SDRA, optimizaremos la asistencia en la 
ventilación mecánica convencional con PEEP eleva-
das para mejorar la oxigenación de la paciente.

La respuesta correcta es la e.
El SDRA se define como un empeoramiento agudo 

de la dificultad respiratoria de un paciente, producido 
por una lesión aguda de la membrana alveolo-capilar. 
Asocia una imagen radiológica compatible (con infiltrados 
pulmonares bilaterales) y un índice PaO2/FiO2 inferior 
a 300. El manejo se centra en lograr una oxigenación 
aceptable. En la ventilación mecánica convencional, se 
emplean valores elevados de PEEP y tiempos inspiratorios 
alargados. Existen otras medidas que pueden mejorar la 
oxigenación de un paciente con SDRA, como por ejemplo 
la posición en prono, el empleo de óxido nítrico inhala-
do (NOi), o la administración de surfactante. No se ha 
demostrado la eficacia del tratamiento con sildenafilo 
para disminuir las resistencias vasculares pulmonares 
en el SDRA.

En nuestro caso, se optimizó la asistencia con venti-
lación mecánica convencional, llegando a unos valores 
de PEEP de hasta 12 cmH2O (con valores de presión 

Infección del epitelio traqueal con Bordetella pertussis

Ciliostasis, daño epitelial y compromiso del aclaramiento mucociliar

Infección pulmonar con Bordetella pertussis

Fallo cardiaco y shock

Aumento de la viscosidad sanguínea

Aumento de las resistencias vascularesVasoconstricción pulmonar

Hipoxemia SDRA

Apnea Bronquiolitis/neumonía necrotizante

Hipertensión pulmonar

Leucocitosis mediada por toxina

Figura 1. Patofisiología de la tos ferina maligna.
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inspiratoria máxima de 60 cmH2O), relación PaO2/FiO2 
de 70, índice de oxigenación de 60 y retención progresiva 
de carbónico hasta 127 mmHg (con pH de 7,0). Ante la 
evolución desfavorable, se sustituye el tratamiento anti-
biótico con claritromicina (había completado 7 días) por 
cefotaxima, que se mantiene durante una semana.

3. Ante esta situación, ¿cuál es la actitud a 
seguir?
a.	 Podemos optimizar la ventilación mecánica conven-

cional aumentando aún más la PEEP.
b.	 Lo importante en este momento es mejorar la ven-

tilación. Aumentamos la frecuencia respiratoria y el 
volumen corriente, y disminuimos el tiempo inspira-
torio para disminuir los valores de PaCO2.

c.	 Dada la situación clínica y la agresividad de la asis-
tencia en ventilación mecánica convencional (VMC), 
el siguiente paso sería la asistencia respiratoria con 
ventilación de alta frecuencia oscilatoria (VAFO).

d.	 El problema de oxigenación requiere oxigenación 
por membrana extracorpórea (ECMO). Iniciamos 
esta terapia o trasladamos a nuestra paciente a un 
centro que pueda ofertarla si no disponemos de ella 
en nuestro hospital.

e.	 La situación es lo suficientemente crítica como para 
valorar en este momento una limitación del esfuerzo 
terapéutico.

La respuesta correcta es la c.
El tratamiento del SDRA incluye la asistencia respira-

toria en VAFO e incluso la ECMO ante el fracaso del resto 
de opciones terapéuticas convencionales.

Tras el fracaso de la ventilación mecánica convencio-
nal, debido a los problemas de oxigenación y ventilación 
de nuestra paciente, se inicia asistencia en VAFO. Se 
llegan a valores de presión media de vía aérea (PMVA) 
de 40 cm H2O, con amplitud de 90 y frecuencia de 5 Hz. 
Debido a la mala evolución, los elevados parámetros de 
asistencia respiratoria y la imposibilidad de mantener una 
adecuada oxigenación y ventilación, se decide traslado a 
otro centro de nivel terciario para valorar ECMO. En las 
horas previas a su traslado, presenta inestabilidad hemo-
dinámica, precisando soporte inotrópico con dopamina 
hasta 30 µg/kg/min y noradrenalina hasta 0,3 µg/kg/min.

De forma concomitante, previo a su traslado, el 19º 
día de ingreso presenta fallo renal progresivo con dismi-

nución de la diuresis, hematuria e hipertensión arterial. 
Se extrae analítica sanguínea de control que muestra 
una creatinina de hasta 2,3 mg/dl, urea de 97 mg/dl, 
hemoglobina de 9,96 g/dl y plaquetas de 85.100/µl. En 
este momento se realiza un angioTC, donde se observan 
signos de fallo multiorgánico, con isquemia renal y asci-
tis severa, así como marcado edema del tejido celular 
subcutáneo.

4. Ante los hallazgos en el angioTC y la 
evolución clínica ¿cuál sería su sospecha 
diagnóstica y su actitud terapéutica?
a.	 Ante la presencia de hematuria, oligoanuria, trom-

bopenia y anemia, así como la isquemia renal mos-
trada en el angioTC, podemos sospechar un síndro-
me hemolítico urémico (SHU). Realizamos el estudio 
pertinente.

b.	 La isquemia renal puede deberse a la hiperviscosidad 
sanguínea que ha presentado la paciente durante su 
evolución. La anemia se debe a la situación crítica de 
la paciente. La trombocitosis disminuyó tras controlar 
la infección con el tratamiento con la claritromicina. 
Realizamos hiperhidratación para forzar diuresis y 
transfusión de hematíes.

c.	 La elevada presión media de la vía aérea que ha 
necesitado en su manejo respiratorio ha provocado 
una disminución del gasto cardiaco que ha derivado 
en un fracaso renal agudo. Optimizamos tratamiento 
diurético y asociamos un vasodilatador como el nitro-
prusiato.

d.	 Lo importante es controlar la tensión arterial con 
fármacos antihipertensivos y forzar la diuresis con 
diuréticos. La isquemia y fallo renal junto a la hema-
turia, hacen necesaria la realización de una biopsia 
renal cuando la paciente se encuentre clínicamente 
estable.

e.	 La tórpida evolución y los hallazgos en el angioTC 
hacen necesario comenzar hemodiafiltración veno-
venosa continua aunque la paciente sea capaz de 
mantener una diuresis adecuada forzada con diuré-
ticos.

La respuesta correcta es la a.
El SHU atípico es una entidad clínica definida por 

la triada compuesta por anemia hemolítica no inmune, 
trombocitopenia e insuficiencia renal aguda, en la que 
las lesiones subyacentes están mediadas por un proceso 
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de microangiopatía trombótica sistémica. El SHU típico 
es la forma más frecuente de SHU, causado por la libe-
ración de enterotoxinas (toxina Shiga) tras una diarrea 
enteroinvasiva, siendo el germen más frecuente Esche-
richia coli 0157H7. El SHU atípico es una enfermedad 
muy infrecuente de causa genética en la que los fenóme-
nos de microangiopatía trombótica son producidos por 
una alteración en la regulación de la vía alternativa del 
complemento (mutaciones o polimorfismos en diferen-
tes genes como CFH, MCP, CFI, THBD, CFB y C3). Su 
diagnóstico se basa en un algoritmo (Fig. 2) que combina 
los hallazgos clínicos y analíticos con la determinación 
de ADAMTS 13 y toxina Shiga para descartar la púrpura 
trombótica trombocitopénica (PTT) y el SHU típico. Pese 
al tratamiento con terapia plasmática, la evolución a insufi-
ciencia renal crónica terminal es frecuente. El tratamiento 
con eculizumab resulta prometedor, ya que se une a la 
proteína del complemento C5 y bloquea la formación del 
complejo de ataque de membrana, que se encuentra 
activado de forma descontrolada en esta patología.

Tras los hallazgos de la analítica y del angioTC, coinci-
dentes con una situación de anuria pese a tratamiento con 
perfusión de furosemida hasta 1 mg/kg/h; se sospecha un 
SHU y se completa su estudio. Se realiza una extensión 
de sangre periférica que muestra la presencia de esquis-
tocitos, y un test de Coombs directo que resulta negativo.

Ante la sospecha de SHU atípico se inicia diálisis 
peritoneal y se extrae muestra para determinar los niveles 
de complemento y el estudio genético correspondiente.

Se confirma hipocomplementemia con niveles dis-
minuidos de C3 de 42 mg/dl y CH50 de 37 (con valores 
de C4 de 9 mg/dl en límite inferior de la normalidad). 
Los resultados del estudio genético aún se encuentran 
pendientes en el momento actual.

Tras inicio de la diálisis peritoneal, se administra una 
dosis de eculizumab previa a su traslado. Se sustituye 
antibioterapia con cefotaxima por meropenem y teico-
planina debido a aislamiento de Acinetobacter baumanii 
sensible a meropenem en líquido ascítico.

Se traslada en transporte aéreo para valoración de 
inicio de ECMO, llega asistida respiratoriamente con VAFO 
(PMVA de 50 mmHg, FiO2 de 100%, frecuencia de 6 Hz), 
con PaO2 de 40 mmHg y PaCO2 de 60 mmHg (índice de 
oxigenación 125). Inestabilidad hemodinámica contro-
lada con soporte inotrópico con dopamina a 14 µg/kg/
min y noradrenalina a 0,4 µg/kg/min. Llega en situación 
de anuria.

5. A su llegada al nuevo centro ¿iniciaría 
asistencia en ECMO?
a.	 No, posiblemente se haya tenido que aumentar la 

asistencia en VAFO debido a la inestabilidad provo-

Evaluar actividad ADAMTS13 y test toxina shiga/STEC

≤5% ADAMTS13 actividad

PTT SHUa MAT secundarias STEC-SHU

>5% ADAMTS13 actividad Toxina shiga/STEC positivo

Síntomas neurológicos
confusión y/o convulsiones

Afectación renal
creatinina elevada y/o

descenso del filtrado glomerular estimado y/o
alteraciones urinarias

Afectación gastrointestinal
diarrea y/o náuseas/vómitos

dolor abdominal
gastroenteritis

Más uno o más de lo siguiente:

±
Trombocitopenia

<150.000 o >25% descenso

Hemolisis microangiopáticas
LDH elevada y/o

descenso haptoglobina y/o
esquistocitos y/o

descenso hemoglobina

Figura 2. Algoritmo para el diagnóstico diferencial de la microangiopatía trombótica primaria (MAT).
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cada por el traslado de la paciente. Continuamos con 
VAFO y esperamos unas horas para valorar la entrada 
en ECMO.

b.	 Sí, iniciamos asistencia en ECMO debido a la impo-
sibilidad de conseguir una buena oxigenación con 
VAFO. Además, comenzamos con hemodiafiltración 
venovenosa continua para controlar la situación de 
anuria.

c.	 Sí, se ha trasladado para iniciar asistencia con ECMO. 
No es necesario comprobar los parámetros de oxige-
nación y ventilación con los que llega, ni la asistencia 
que requiere en VAFO. Tras su canulación, programa-
remos los parámetros que precise sin tener en cuenta 
los previos.

d.	 No inicialmente. Posiblemente si iniciamos hemo-
diafiltración venovenosa continua mejore su SDRA y 
podamos mejorar su índice de oxigenación y disminuir 
la asistencia con VAFO.

e.	 Sí. Iniciamos asistencia en ECMO y preparamos un 
respirador convencional, ya que con la oxigenación 
por membrana extracorpórea no necesitará soporte 
respiratorio con VAFO.

La respuesta correcta es la b.
Se debe iniciar asistencia con ECMO ante la presen-

cia de enfermedad cardiorrespiratoria reversible con alta 
probabilidad de éxitus, habiendo agotado las opciones 
terapéuticas convencionales. Se considera insuficiencia 
respiratoria hipoxémica grave susceptible de ser tratada 
con ECMO, aquella con un índice de oxigenación mayor 
de 40 o una hipercapnia grave (PaCO2 mayor de 100 
mmHg) de forma mantenida.

Ante la imposibilidad de mantener una adecuada oxi-
genación con VAFO, se decide iniciar terapia con ECMO 
venoarterial (le asiste el 70% de su índice cardiaco), 
dejando parámetros de protección pulmonar en VAFO 
(PMVA de 22 mmHg, amplitud de 45, frecuencia de 
9 Hz, FiO2 de 30%). Se añade NOi al tratamiento, se 
administra una dosis de surfactante (200 mg/kg) y se 
suspende el soporte inotrópico, dejando perfusión de 
nitroprusiato en dosis variables para mejorar la asistencia 
en ECMO. Presenta mejoría progresiva de la radiografía 
de tórax, con disminución de las opacidades bilaterales, 
permitiendo disminuir la asistencia en ECMO hasta el 
40% de su índice cardiaco.

Tras canulación de ECMO se inicia asimismo hemo-
diafiltración venovenosa continua (intercalada dentro 

del circuito de ECMO), y se realizan hasta 4 ciclos de 
plasmafiltración como continuación del tratamiento del 
síndrome hemolítico urémico. Se repiten niveles séricos 
de complemento (C3 de 53,5 mg/dl, C4 de 10,5 mg/dl, 
CH100 pendiente) y se extrae muestra sanguínea para 
determinación de ADAMTS 13 que se encuentra en el 
límite inferior del rango normal sin detectarse anticuerpos 
(actividad de 34,2%).

El 9º día de ingreso en el nuevo centro, presenta 
disminución de la vibración torácica.

6. Ante la disminución brusca de la vibración en 
un paciente asistido con VAFO ¿cuáles son los 
pasos a seguir?
a.	 Aumentar la amplitud de la VAFO. Probablemente no 

fuera suficiente la oscilación para lograr una vibración 
adecuada.

b.	 Disminuir los Hz de la VAFO. Probablemente la fre-
cuencia respiratoria pautada no fuera suficiente para 
lograr una vibración adecuada.

c.	 Aspirar secreciones con sistema de aspiración abierto. 
La causa más probable es la presencia de secre-
ciones. Si tras la aspiración no mejora la vibración 
del tórax, solicitaremos una radiografía de tórax para 
descartar neumotórax.

d.	 Sospecharemos neumotórax a tensión. Ante la grave-
dad de esta entidad clínica, solicitaremos una radio-
grafía de tórax y prepararemos el material necesario 
para evacuación del neumotórax.

e.	 Aspirar secreciones con sistema de aspiración cerra-
do. La causa más probable es la presencia de secre-
ciones. Si tras la aspiración no mejora la vibración 
del tórax, solicitaremos una radiografía de tórax para 
descartar neumotórax.

La respuesta correcta es la e.
Ante la disminución de vibración en un paciente asis-

tido con VAFO, se debe sospechar inicialmente presencia 
de secreciones, por lo que se realizará aspiración de las 
mismas mediante un sistema de aspiración cerrado para 
evitar la despresurización de la VAFO. Si tras la aspiración 
de las secreciones no existe mejoría clínica, es obligatorio 
sospechar la presencia de un neumotórax. Debido a la 
escasa utilidad de la auscultación pulmonar en pacientes 
asistidos con VAFO, resulta necesaria la realización de 
una radiografía de tórax para comprobar la presencia de 
aire ectópico.
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En nuestra paciente, tras comprobar el descenso de 
la vibración de tórax, se realiza aspiración de secreciones 
con sistema cerrado, sin mejoría significativa, por lo que se 
solicita radiografía de tórax. Inmediatamente después de 
realizar la radiografía, presenta negatividad de la presión de 
succión del ECMO hasta -30 mmHg, con cese de flujo de 
ECMO y episodio de parada cardiorrespiratoria, consistente 
en bradicardia extrema con pérdida de onda de pulso.

7. ¿Cuál es la actitud a seguir en este momento?
a.	 Sospechamos neumotórax a tensión. Pinchamos en 

ambos hemitórax en segundo espacio intercostal e 
iniciamos reanimación cardiopulmonar.

b.	 Lo prioritario es mantener la contracción cardiaca. 
Debemos iniciar masaje cardiaco y administrar adre-
nalina 0,01 mg/kg cada 3-5 minutos hasta la recupe-
ración de la circulación espontánea (RCE).

c.	 Iniciamos asistencia respiratoria con ventilación mecá-
nica convencional por problemas de asistencia con 
la VAFO.

d.	 Cambiamos circuito de ECMO mientras realizamos 
RCP, lo más probable es que se haya producido una 
trombosis en la cánula venosa.

e.	 Iniciamos RCP avanzada con masaje cardiaco, adre-
nalina y bicarbonato durante 30 minutos; y si no existe 
RCE, paramos la reanimación dado el mal pronóstico 
de la paciente.

La respuesta correcta es la a.
En esta paciente en la que ha dejado de vibrar el tórax 

con VAFO, y de manera brusca deja de llegar flujo a la 
ECMO, se debe sospechar un neumotórax a tensión que 
colapse el ventrículo derecho y por ello no llegue flujo a la 
ECMO. Además de iniciar RCP avanzada se debe drenar 
el neumotórax para conseguir de nuevo una correcta 
asistencia en ECMO.

En nuestro caso, tras el episodio de parada cardiorres-
piratoria, se procede a drenaje de neumotórax a tensión, 

iniciándose asimismo masaje cardiaco. Tras tres minutos 
de maniobras de resucitación, se produce recuperación 
del flujo de ECMO y de la circulación espontánea, per-
mitiendo reiniciar asistencia en ECMO (60% de su índice 
cardiaco). A las 24 horas de la parada cardiorrespirato-
ria, presenta sangrado digestivo incoercible secundario a 
necrosis isquémica intestinal masiva, por lo que se decide 
la limitación del esfuerzo terapéutico.
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Se trata de un paciente de 10 meses de edad que es 
traído a la urgencia, porque, según refiere la madre, se 
ha caído desde la cuna (1 metro de altura) por tener la 
barandilla de la misma bajada. l paciente presenta llanto 
espontáneo tras la caída pero con tendencia al sueño 
por lo que acuden al hospital por sus propios medios; 
en el camino progresivamente disminuye el esfuerzo 
respiratorio.

A su llegada a urgencias el paciente tiene mal estado 
general, con cianosis central, mala perfusión periférica 
(con relleno capilar enlentecido, pulsos palpables y taqui-
cardia), Glasgow: 6/15, pupilas anisocóricas y lentamente 
reactivas.

¿Cuál será la actitud adecuada en este 
momento?
a.	 Realización de TC craneal, para descartar sangrado 

intracraneal.
b.	 Intubación por disminución del nivel de conciencia y 

realización de prueba de imagen.
c.	 Toma de constantes, intubación orotraqueal y venti-

lación, canalización de vía venosa, exploración neu-
rológica básica y sacar pruebas cruzadas.

d.	 Realizar una anamnesis detallada de como ocurrió 
el evento antes de realizar cualquier prueba comple-
mentaria.

e.	 Subir directamente al paciente a la unidad de cuida-
dos intensivos.

La respuesta correcta es la c.

Pregunta básica, pero interesante; ya que no se debe 
olvidar que ante cualquier paciente inestable lo prime-
ro a recordar son las primeras letras del abecedario, el 
ABCDE que en el paciente politraumatizado tiene algunas 
variantes:

Con respecto a la A: consiste en la estabilización de 
la vía aérea; pero se debe recordar que en el caso de 
un paciente que ha sufrido un politraumatismo hay que 
realizarlo con control cervical para no producir lesiones 
medulares secundarias.

La B: sería la ventilación, en este caso el paciente no 
presenta esfuerzo respiratorio y por ese motivo hay que 
ventilarle con presión positiva intermitente.

La C incluiría el control de la constantes hemodiná-
micas, la canalización de un acceso vascular y comenzar 
la infusión de volumen; en el caso especial del paciente 
politraumatizado es fundamental realizar lo más pronto 
posible la recogida de las pruebas cruzadas.

En la letra E, evaluaremos el nivel de conciencia, el 
tamaño y reactividad pupilar.

Y en la letra D; expondremos las lesiones del paciente.
En el paciente politraumatizado posteriormente 

habría que hacer una segunda exploración detallada 
desde la cabeza a los pies; una vez que el paciente 
esté estable.

Es necesario recalcar que toda prueba complementa-
ria es secundaria al momento de la estabilización, aunque 
en este caso resulta obvio que es necesario realizar un 
TC craneal, lo más urgentemente posible, este no deberá 
hacerse hasta que el paciente este estable (respuestas 
1 y 2 incorrectas).
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Se intentan tomar las constantes pero solo se obtiene 
la FC que es de 180 lpm; se inicia ventilación con bolsa 
y mascarilla con FiO2: 1 y se canaliza una vía intraósea, 
ante la imposibilidad de canalizar una vía venosa perifé-
rica. Se inicia la infusión masiva de líquidos inicialmente 
en forma de SSF y posteriormente con concentrado de 
hematíes 0 negativo. En ese momento se decide intu-
bación orotraqueal, tras protocolo de secuencia rápida 
de intubación.

Tras la estabilización inicial, que incluye varios bolos 
de suero salino hipertónico por la clínica de hipertensión 
intracraneal que presenta, se traslada a la unidad de 
radiología para realización de TC craneal.

¿Ante esta imagen (Fig. 1), cuál cree que es el 
diagnóstico radiológico?
a.	 Pequeñas hemorrágicas epidurales frontales y tem-

porales.
b.	 Lesión axonal difusa, grado II.
c.	 Lesiones compatibles con infarto isquémico-hipóxico 

a nivel frontal.
d.	 Hemorragia subdural en la hoz, el tentorio con fractura 

occipital derecha.
e.	 No se observan alteraciones reseñables.

La respuesta correcta es la d.
En este caso, según se muestra en la imagen; se 

observan pequeñas hemorragias subdurales en la hoz, 
en tentorio y la zona frontotemporal, con una pequeña 
fractura occipital derecha (respuesta 4 correcta). Con 
respecto al resto de respuestas, la lesión axonal difusa 

(respuesta 2 incorrecta) es un diagnóstico que no se pue-
de dar con seguridad sin disponer de una RM. Es cierto 
que en el TAC craneal se pueden ver signos indirectos 
que lo hagan sospechar (alteración del tamaño ventricu-
lar, cambios hipodensos en el tejido cerebral, la presencia 
de microhemorragias) pero no es suficiente como para 
diagnosticarlo; con una RM podemos distinguir 3 grados:
I.	 Lesión afecta a la convexidad de la unión de la sus-

tancia blanca y gris.
II.	 Además se observan lesiones focales en el cuerpo 

calloso.
III.	Hay evidencia de daño cerebral adicional y en el tron-

co cerebral.
IV.	 Con respecto al infarto isquémico (respuesta 3 inco-

rrecta), los cambios apreciables se ven a partir de 
las primeras 24-48 horas; aunque en las primeras 
horas se pueden ver cambios inespecíficos (efecto 
masa sobre la línea media, pérdida de la diferencia-
ción entre la sustancia blanca y la sustancia gris o 
disminución de la densidad de la zona, entre otros), 
que aunque no delimiten adecuadamente el infarto, 
permiten orientar el diagnóstico si hay una clínica 
acompañante.
Con respecto al papel que juega el TAC en el TCE, 

hay que saber que es la prueba fundamental y de elec-
ción en la TCE grave; pero eso no implica que no se 
deba posponer su realización hasta que el paciente esté 
completamente estable. Esta prueba tiene un gran capa-
cidad para diagnosticar lesiones agudas secundarias al 
traumatismo (lesiones óseas, hematomas epidurales y 
subdurales, contusiones, obstrucciones a la circulación 
del LCR).

Figura. 1. TAC craneal al ingreso del paciente.
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Tras la realización de la prueba de imagen citada, 
se traslada a la unidad de cuidados intensivos pediá-
tricos; donde se observa una persistencia de la clínica 
de hipotensión con acidosis láctica (láctico máximo de 
6,7 mmol/L) que no responde a la infusión de volumen.

Si el paciente persiste con clínica de 
hipotensión: ¿cuál cree que es la mejor droga 
vasoactiva en el TCE?
a.	 Dobutamina.
b.	 Noradrenalina.
c.	 Milrinona.
d.	 No es necesario el tratamiento estricto de la TA.
e.	 Isoproterenol.

La respuesta correcta es la b.
Haciendo un resumen de los fármacos con efecto 

inotrópico y/o vasoactivo, se trata de medicamentos cuyo 
mecanismo de actuación es aumentar la capacidad del 
corazón de contraerse, aumentando o disminuyendo las 
resistencias vasculares y/o actuando sobre el ritmo cardiaco.

Se puede resumir el efecto que produce cada uno de 
los fármacos en la tabla 1.

En el caso particular del TCE, a la hora de elegir el 
fármaco más adecuado uno de los objetivos terapéuticos 
fundamentales es el mantenimiento de una presión de 
perfusión cerebral suficiente que depende directamente 
de la tensión arterial media (respuesta 4 incorrecta), que 
a su vez depende de la tensión sistólica y sobre todo de la 
diastólica. Por eso se debe elegir un fármaco que aumente 
no solo la tensión arterial sistólica, sino también la dias-
tólica, por lo que no se debe poner ningún fármaco que 
produzca vasodilatación (respuestas 1, 3 y 5 incorrectas).

Por este motivo, ante un TCE el fármaco vasoactivo 
de elección es la noradrenalina (respuesta 2 correcta) ya 

que por su efecto vasopresor, aumenta la tensión arterial 
sistólica y diastólica y además produce un efecto positi-
vo sobre la vascularización coronaria; sin producir casi 
efectos a nivel cardiaco.

Se inicia tratamiento con noradrenalina y como él 
paciente persiste con clínica de hipotensión, se realiza 
un ecocardiograma donde se evidencia una disminución 
marcada de la contractilidad; con zonas de corazón hipo-
contráctiles coincidiendo con elevación de las troponinas 
hasta 2,42 ng/ml por lo que se inicia tratamiento con 
dopamina mejorando la tensión. Se conecta a ventilación 
mecánico y el paciente presenta desaturación importante 
con necesidad de PIP muy altas para mantener un volu-
men tidal adecuado.

A raíz de la imagen (Fig. 2), ¿cuál es el 
diagnóstico de presunción de la situación del 
paciente?
a.	 Estamos ante un patrón restrictivo probablemente 

secundario a sangrado pulmonar.
b.	 El paciente presenta una alteración del transporte de 

oxígeno.
c.	 Estamos ante un patrón obstructivo bronquial o de 

vías aéreas altas.
d.	 La mecánica respiratoria del paciente es normal, la 

desaturación parece de causa cardiaca.
e.	 Es un patrón mixto.

La respuesta correcta es la c.
En un paciente conectado a ventilación mecánica que 

no se puede oxigenar adecuadamente o que necesita 
presiones muy altas para mantener un volumen minuto 
adecuado, debemos sospechar una insuficiencia venti-
latoria; que pueden ser de dos tipos:

Tabla 1. Resumen del efecto de los fármacos inotrópicos, contenido sacado del protocolo de la SECIP.

Dosis (µg/kg/min) Recept Vd/Vt FC VC VD

Dopamina 2-30 DA1 B1 A1 ++ + ++ –

Dobutamina 3-30 B1 B2 ++ ++ – +

Noradrenalina 0,05-2 B1 A1 + + +++ –

Adrenalina 0,05-2 B1 B2 A1 +++ ++ +++ +/–

Isoproterenol 0,05-1 B1 B2 + +++ – ++

Milrinona 0,25-1 ++ Rel diast – ++

Levosimendan 0,2 ++
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•	 Patrón restrictivo: Este patrón aparece cuando dismi-
nuye la distensibilidad del pulmón. Esto puede produ-
cirse por una intubación selectiva de un pulmón o por 
atelectasias o contusiones pulmonares, secundarias al 
traumatismo. En este caso hay un aumento de todas 
las presiones pulmonares, incluida la presión meseta, 
con una presión diferencial normal.

•	 Patrón obstructivo: sería el observado ante una obs-
trucción de la vía aérea tanto inferior como superior; 
en este caso aparece un aumento de la presión pico, 
con una presión meseta normal, por lo que aumen-
taría la presión diferencial.
Mirando la curva de presión-tiempo, si el paciente 

está en una modalidad de volumen, se puede, por lo 
tanto, distinguir entre los dos supuestos descritos.

En este caso se cambia el tubo orotraqueal y se obser-
va un coágulo de sangre que obstruía gran parte de la 
sección de tubo retirado; posteriormente el paciente se 
puede manejar con presiones más bajas.

Cuando el paciente ya esta estable hemodinámica 
y respiratoriamente se realiza un Doppler transcraneal 
que es el siguiente:

¿Cuál es la interpretación de este estudio?
a.	 El estudio de Doppler es normal, dada la edad del 

paciente.
b.	 Estamos ante un patrón de alta pulsatilidad, por lo 

que debemos realizar el índice de Lindegaard.
c.	 Es un patrón de alta resistencia, con ausencia de flujo 

diastólico.
d.	 Es un patrón de alta resistencia, donde se observa 

un aumento de la diferencia entre el flujo sistólico y 
diastólico.

e.	 Es un patrón de alta velocidad, muy característico de 
la hipertensión intracraneal con reperfusión.

Figura 2. Foto de respirador servo I en modalidad volumen.

Patrón
normal

Patrón
obstructivo

Patrón
restrictivo

Figura 3. Diferencias en la curva presión-tiempo en modalidad 
volumen entre el patrón restrictivo y obstructivo.

Figura 4. Imagen del Doppler transcraneal realizado al paciente a su ingreso en la unidad de cuidados intensivos.
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La respuesta correcta es la d.
En un paciente con riesgo de hipertensión intracra-

neal, el Doppler transcraneal resulta muy útil para poder 
monitorizar la clínica del paciente.

El efecto Doppler es una propiedad de las ondas que 
varían su frecuencia según el movimiento relativo de la 
fuente de las ondas con respecto a su observador y esta 
variación será dependiente de la velocidad de la fuente. 
Es por este motivo que se puede utilizar esta técnica para 
averiguar la velocidad, en este caso de la sangre a través 
de los vasos del cerebro.

En este caso se emplea el Doppler observado a nivel 
de la arteria cerebral media (ACM) a través de la ventana 
transtemporal; para ello se coloca el transductor en la 
zona preauricular por delante y algo por encima del tra-
go, sobre la base superior del arco zigomático y con una 
leve angulación hacia delante se obtiene la imagen de la 
arteria cerebral media a unos 35-50 cm de profundidad 
en los niños.

Según los valores mencionados y la morfología de las 
curvas, se diferencian 2 cuadros distintos:
•	 Patrón de alta resistencia: aparece cuando aumenta 

la resistencia al flujo sanguíneo, es muy indicativo 
de la existencia de hipertensión intracraneal, aun-
que también puede verse cuando disminuye el flujo 
cerebral, como por ejemplo en el caso de la muerte 
encefálica.
– �Valores: veremos un descenso de la velocidad media 

y aumento del IP e IR.
– �Onda: veremos cambios progresivos en la onda, 

que también nos informara de la gravedad del 
cuadro:

   1. �Disminución del flujo diastólico; con Vm normal, 
IP e IR aumentado.

   2. Desciende el flujo diastólico y desciende el flujo 
sistólico (incisura protodiastólica, separa la sístole de la 
diástole).

   3. �Negativiza el flujo en diástole e incluso se invierte 
(flujo reverberante diastólico).

   4. �Se iguala el flujo sistólico positivo y el diastólico 
negativo (parada circulatoria cerebral).

   5. �Se conserva exclusivamente un mínimo flujo 
sistólico (espigas sistólicas es criterio de muerte 
cerebral).

   6. �Desaparición completa de la señal.
•	 Patrón de alta velocidad: este patrón lo observamos 

cuando aumenta la velocidad de la sangre; que puede 
ser debido por un estado de hiperdinamia general 
(fiebre, taquicardia...) o por vasoespasmo cerebral.
– �Valores: aumenta la velocidad media con IP normal 

o bajo.
– �Onda: disminuye la diferencia entre la velocidad 

sistólica y diastólica.
– �Diagnóstico diferencial: para diferenciar entre las 

dos posibles causas se utiliza el índice de Linde-
gaard (IL) que es la relación entre la velocidad 
media de la ACM y de la arteria carótida interna (a 
través de la ventana submandibular).

   - <3: hipertermia.
   - 3: sospecha de vasoespasmo.
   - 6 vasoespasmo grave.
Con respecto a la pregunta, se observa es un aumento 

del índice de pulsatilidad y con una velocidad media lige-
ramente disminuida, lo que concuerda con un patrón de 
alta resistencia de intensidad leve (respuesta 4 correcta), 
ya que sí se observa flujo diastólico (respuesta 3 inco-
rrecta) y el patrón de alta velocidad debería observarse 
una velocidad media más alta de lo normal (respuesta 5 
incorrecta). Con respecto a la otras respuestas, es cierto 
que el Doppler no es muy patológico, pero si que se 
observa algún dato que se sale de la normalidad, con lo 
que no se puede considerar normal (respuesta 1 inco-
rrecta), el índice de Lindegaard se realiza ante un patrón 
de alta velocidad y no de alta resistencia, como es el caso 
(respuesta 2 incorrecta).

Dada la clínica del paciente hasta el momento 
actual: ¿cuál de estas medidas estaría indicada?
a.	 Sedoanalgesia adecuada.
b.	 Monitorización de la presión intracraneal (PIC) con 

sensor de PIC a nivel intraparenquimatoso.

Tabla 2. Valores de normalidad de los 
parámetros del Doppler transcraneal.

0-10 días 24 (7) 1,1-1,4
0,69-0,72

11-90 días 42 (10)

1,1-1,23-12 meses 74 (14)

0,55-0,6

1-3 años 85 (10)

3-6 años 94 (10)

0,7-16-10 años 97 (9)

10-18 años 81 (11)

IP: Índice de pulsatilidad = Vel sistólica – Vel diastólica/Vel 
media; IR: Índice de resistencia = Vel sistólica – Vel diastólica/
Vel sistólica.
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c.	 Iniciar corticoterapia con dexametasona a 0,15 mg/
kg/6 h.

d.	 Iniciar tratamiento profiláctico anticonvulsivante con 
fenitoína oral.

e.	 Son correctas la a y b.

La respuesta correcta es la e.
Según los protocolos de actuación publicados en 

Pediatric Critical Care y resumidos en el protocolo de la 
SECIP (véase bibliografía), las indicaciones para poner 
un sistema de medición continua de la PIC serán las 
siguientes:
•	 TCE grave, con una puntuación en la escala de Glas-

gow menor de 8; en estos casos se podría ser un poco 
más conservador si se supone que se ha infravalorado 
la clínica del paciente.

•	 Pacientes que tras un politraumatismo importante, 
deban ser sedoanalgesiado por otro motivo (lesión 
pulmonar, inestabilidad hemodinámica) y no se pueda 
monitorizar el daño neurológico.
Una vez que se ha colocado un catéter que mida la 

PIC, sería adecuado tener también monitorizada la ten-
sión arterial de forma invasiva, canalizando una arteria, 
ya que permite calcular la presión de perfusión cerebral, 
que según los protocolos de manejo del TCE grave, es el 
valor al que se debe dar mayor importancia; debiéndose 
mantener un presión de perfusión cerebral por encima 
de 45-60 mmHg en niños (en adultos deben estar por 
encima de 50-70 mmHg) ya que son los valores que han 
demostrado asociarse a mejor pronóstico.

El manejo básico y de soporte del TCE se puede 
resumir en:
•	 Ventilación: los pacientes con una puntuación de la 

escala de Glasgow menor de 8, o aquellos que sin 
llegar a tenerla, presentan una deterioro importante 
en poco tiempo, deben ser intubados y conectados 
a ventilación mecánica, monitorizando la pCO2 para 
mantener al paciente normoventilado y normooxigena-
do (pO2 > 100 mmHg). Hay que tener en cuenta que 
si aparecen signos de herniación cerebral (pupilas ani-
socóricas o midriáticas, posturas anómalas, deterioro 
neurológico brusco) se debe hiperventilar al paciente, 
pero que no está indicada la hiperventilación profilác-
tica, ya que esta disminuye la perfusión cerebral.

•	 Circulación: hay que ser muy agresivos con el man-
tenimiento de una buena tensión arterial, ya que 
es fundamental para mantener una buena presión 
de perfusión cerebral; inicialmente con la infusión 

de volumen de manera agresiva con cristaloides o 
con coloides si es necesaria una gran cantidad de 
volumen; ya que el shock hipovolémico es el más 
frecuente en un paciente politraumatizado. Si no es 
posible mantener una buena tensión arterial con el 
volumen, se deben añadir utilizar drogas vasoactivas, 
siendo de elección la noradrenalina.

•	 Metabólico-renal: como en cualquier patología críti-
ca, hay que manejar y cuidar de manera agresiva el 
medio interno del paciente y mantener una diuresis 
adecuada, aunque teniendo cuidado con el uso de 
diuréticos que pueden descender la volemia. Con res-
pecto a la sueroterapia adecuada en estos pacientes 
se deben emplear soluciones isotónicas, para evitar 
la hiponatremia que podría aumentar la presión intra-
craneal al producir edema cerebral.

•	 Neurológico: debe procurarse una sedoanalgesia ade-
cuada, ya que el dolor y el estrés por si solo pueden 
producir un aumento de la presión intracraneal al 
aumentar las demandas de oxígeno cerebral y de la 
llegada de sangre. Además es importante mantener 
al paciente semiincorporado con el cabecero elevado 
30º. En estos pacientes las guías de tratamiento del 
TCE pediátrico recomiendan poner tratamiento profi-
láctico anticonvulsivo en todos los casos y el fármaco 
adecuado es la fenitoína intravenosa (dosis de choque 
de 20 mg/kg y 5 mg/kg/día de mantenimiento).

•	 Otras medidas importantes son el evitar la fiebre con 
tratamiento antipirético pautado o, si fuera necesario 
con mantas de hipotermia; la nutrición precoz, siendo 
de elección la vía enteral si no existe contraindicación 
y por último es imprescindible mantener la glucemia 
en rangos normales, siendo adecuado no adminis-
trar soluciones glucosadas inicialmente, si el paciente 
mantiene una hiperglucemia secundaria a la situación 
de estrés.
Es por esto que la respuesta correcta es la 5, ya que en 

este paciente está indicado poner una sedoanalgesia ade-
cuada y un monitor de PIC. Con respecto a los corticoides 
no se ha demostrado ninguna evidencia de su efectividad 
en el control de la hipertensión intracraneal, ni de que 
disminuyan la morbi-mortalidad en estos pacientes. La 
respuesta 4 es incorrecta ya que la profilaxis anticonvul-
siva se debe hacer con fenitoína intravenosa, debido a 
que la absorción oral de este fármaco es muy errática.

El paciente mejora progresivamente: en el aspecto 
hemodinámico la contractilidad cardiaca se normaliza 
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en las siguientes 48 horas, permitiendo suspender pro-
gresivamente el tratamiento inotrópico/vasoactivo. Dada 
la resolución tan rápida es compatible con un cuadro de 
miocardio aturdido secundario a la hipoxia por el episodio 
de parada respiratoria.

A nivel respiratorio el paciente mejora tras la reintu-
bación, pero se observa una imagen radiológica compa-
tible con atelectasia en el lóbulo superior derecho que 
no se resuelve tras optimizar estrategias ventilatorias de 
pulmón abierto. Se solicita una fibrobroncoscopia con 
desaparición de la atelectasia, pudiéndose extubar a los 
5 días.

Con respecto a la evolución neurológica, el paciente 
tras las primeras 24 horas, parece fuera de riesgo de 
tener episodios de hipertensión intracraneal, por lo que 
se suspende la sedación.

En los días posteriores se objetiva una exploración 
neurológica muy patológica con hipertonía generalizada, 
clonus y Babinski bilateral con dudosa capacidad para 
fijar la mirada y con episodios de intensa agitación; motivo 
por el cual se realiza una RM cráneo-espinal que eviden-
cia abundantes hematomas subdurales a nivel craneal y 

caudal (sobre todo en región dorsal) con afectación tipo 
hipóxico-isquémica a nivel de los ganglios de la base.

Dado que no queda claro el mecanismo lesional, que 
la historia clínica ha sido variada a lo largo del ingreso, se 
sospecha que las lesiones podrían ser secundarias a un 
maltrato. Se solicita valoración por parte de oftalmología 
que evidencia distintas lesiones hemorrágicas retinianas 
a varios niveles en distinto estadio evolutivo, se realiza un 
seguimiento observacional a la familia durante su ingreso 
de manera reglada por parte de la enfermería y se notifica 
al fiscal del menor.

El paciente actualmente está en seguimiento por el ser-
vicio de Neurología, donde evoluciona muy positivamente.

Diagnósticos finales
–	 Traumatismo craneoencefálico grave.
–	 Parada respiratoria secundaria.
–	 Miocardio aturdido.
–	 Hematoma subdural craneal y raquídeo.
–	 Encefalopatía hipóxico-isquémica.
–	 Parálisis cerebral tipo espástica.
–	 Sospecha de maltrato.

Medidas generales
– Intubación y ventilación mecánica (PaO2 >100 mmHg y PaCO2 35 mmHg)
– TA estable (SSF, coloides, sangre)
– Sedación (midazolam) + analgesia (cloruro mórfico, remifentanilo, fentanilo)
– Cabeza neutra y elevada 30º. Evitar dificultar el drenaje de las venas yugulares
– Normotemperatura (evitar hipertermia)
– Fenitoína profiláctica (durante 7 días)

Medidas primer nivel
1º Valorar la profundidad de la sedación/analgesia
2º Drenaje ventricular (si es portador de catéter intraventricular)
3º Relajantes musculares
4º Terapia hiperosmolar: SSH 3% 6,5-10 ml/kgen bolo (no si osm ≥360 mmos/L)
5º Hiperventilación moderada (PaCO2 30-35 mmHg, aconsejable control SjO2)

TC craneal

Cirugía
Sí No

Cirugía y control de PIC Control de PIC
PIC >20 mmHg

PIC >20 mmHg
Considerar repetir TAC craneal

Medidas de segundo nivel
– Hiperventilación intensa (PaCO2 <30 mmHg, control de SjO2)
– Coma barbitúrico
– Craniectomía descompresiva con duroplastia Figura 5. Protocolo de manejo del TCE 

grave según SECIP.
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Se trata de un niño de 2 años ingresado en planta 
de hospitalización por insuficiencia respiratoria aguda y 
fiebre en contexto de cuadro de ascitis y edemas, a pesar 
de tratamiento diurético, en el curso del trasplante alogé-
nico de células de cordón (día +19). Se realiza radiografía 
de tórax con edema perihiliar y ligera cardiomegalia sin 
presentar condensaciones. La dificultad respiratoria está 
aumentando de forma muy rápida.

Entre sus antecedentes personales cabe destacar los 
siguientes:
•	 Diagnosticado a los 13 meses de edad de leucemia 

mieloblástica aguda con inversión en cromosoma 16 
y mutación KRAS, que precisó ingreso en UCIP por 
hemorragias e inestabilidad hemodinámica.

•	 Recidiva a los 6 meses del diagnóstico, tras trata-
miento quimioterápico (fase de consolidación), pre-
sentando infiltración hepática diagnosticada mediante 
biopsia, por lo que se plantea realización de trasplante 
alogénico e infusión de timoglobulinas.

•	 Ingreso en UCIP por sospecha de síndrome de res-
puesta inflamatoria sistémica secundaria a adminis-
tración de dosis de timoglobulina, con buena evolu-
ción recibiendo antibióticos intravenosos, pudiéndose 
completar tratamiento y realizándose trasplante autó-
logo durante su ingreso sin incidencias.

1. En el momento actual, ¿cuál le parece la 
actitud más adecuada?
a.	 Ingreso en UCIP, y administrar oxigenoterapia en 

mascarilla con reservorio para disminuir el trabajo 
respiratorio.

b.	 Ingreso en UCIP, intubación y conexión a ventilación 
mecánica invasiva (VMI).

c.	 Ingreso en la UCIP y conexión a ventilación mecánica 
no invasiva (VMNI).

d.	 Ingreso en la UCIP. Dado que presenta varios factores 
de mal pronóstico, plantearía a la familia limitación del 
esfuerzo terapéutico en aspectos como reanimación 
cardiopulmonar (RCP) e intubación.

e.	 No ingreso en UCIP. Iniciar tratamiento antibiótico de 
amplio espectro intravenoso y esperar evolución.

La respuesta correcta es la c.
Los pacientes oncológicos presentan una alta tasa de 

ingreso en UCIP, precisando de forma frecuente el uso 
de técnicas y tratamientos agresivos. Anteriormente, la 
tasa de mortalidad en estos pacientes era muy elevada, 
aunque en los últimos años se ha visto una disminución 
de la misma, debido en parte a la mejoría en las pautas 
de quimioterapia así como a la introducción de nuevas 
armas terapéuticas (descenso en la mortalidad desde un 
70 hasta un 40% en algunas series).

La VMNI en este grupo de pacientes ha supuesto 
una mejora en el manejo de la insuficiencia respirato-
ria, cuando no existan contraindicaciones para su uso. 
Supone una técnica no invasiva y que en muchos de los 
casos evita la intubación, por lo que ante un cuadro de 
insuficiencia respiratoria estaría indicado iniciarla como 
terapia de primer nivel.

En este momento no parece necesario plantear una 
limitación del esfuerzo terapéutico. ya que es una deci-
sión muy compleja, debe hacerse de forma ordenada, 
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estudiar previamente con el equipo médico responsable si 
el paciente es susceptible para ello. En la práctica pediá-
trica surgen dilemas éticos sobre quién debería tomar 
las decisiones y qué principios éticos podrían utilizarse, 
integrando los intereses del niño, los derechos de los 
padres y las responsabilidades de los médicos.

En la evolución se decide ingreso en UCIP y conexión 
a VMNI con doble nivel de presión. La analítica al ingreso 
es la siguiente: Hb 9 g/dl Hto 24,4%, leucocitos (N 1.009/
mm3, sin cayados), plaquetas 8.000/mm3. Procalcitonina 
2,73 ng/ml, proteína C reactiva 12,3 mg/dl. Tras presentar 
ligera mejoría inicial, a partir de las 6 horas de ingreso se 
produce empeoramiento clínico progresivo con aumento 
de las necesidades oxígeno hasta una FiO2 de 1 a pesar 
de optimizar la VMNI. Se repite radiografía de tórax (Fig. 
1). La gasometría muestra los siguientes datos: pH 7,4, 
pCO2 41,9 mmHg, pO2 139 mmHg, EB 8,8 mmol/L.

2. Con los datos clínicos expuestos, ¿cuál le 
parece el diagnóstico más correcto y que haría 
a continuación?
a.	 Neumonía bilateral complicada. Aumentar cobertura 

antibiótica intravenosa para cubrir gérmenes gram-
negativos y anaerobios tras recogida de cultivos y 
mantener VMNI por el momento.

b.	 Edema pulmonar cardiogénico. Realizar ecocardio-
grafía de urgencia e iniciar diuréticos en perfusión 
continua para disminuir el edema.

c.	 Síndrome de dificultad respiratoria agudo (SDRA). 
Intubación y conexión a VMI, ventilando con estrategia 
de protección pulmonar y optimizando valor de PEEP.

d.	 SDRA. Intubación y conexión a VMI, concón los 
siguientes parámetros: Vt 10 ml/kg, PEEP 5 cmH2O, 
Relación I/E: 1/2, FiO2 inicial de 1, límite de pico de 
presión: 35 cm H2O).

e.	 Derrame pleural bilateral. Drenaje pleural y conexión 
a sello de agua.

La opción correcta es la c.
El SDRA es un fracaso respiratorio hipoxémico de ins-

tauración aguda, que presenta una incidencia aumentada 
en pacientes hematológicos, con una morbi-mortalidad 
no desdeñable. Viene determinado por una serie de con-
diciones recogidas en la definición de Berlín actualiza-
da en el año 2012 (Tabla 1), más aplicable a pacientes 
adultos, pero que recientemente un grupo de expertos 
ha revisado y validado para el paciente pediátrico.

Se produce un daño inflamatorio a nivel del endotelio 
y epitelio pulmonar, con aumento de citoquinas y de 
la permeabilidad vascular favoreciendo la formación de 
edema con salida de líquido rico en proteínas al inters-
ticio, alterando el intercambio gaseoso por alteración de 
la ventilación/perfusión.

La principal característica del SDRA es la hipoxemia, 
siendo muy útil para su monitorización la relación entre la 
presión arterial de oxígeno (PaO2) y la fracción inspirada 
de oxígeno (FiO2), conocido como el índice PF, cuyos 
valores se incluyen en la tabla siguiente. Con un índice 
PF por debajo de 200 se debe ser muy cauto en la utili-
zación de VMNI, estando contraindicada cuando el PF se 
sitúa por debajo de 150, ya que se ha visto que retrasa la 
intubación y aumenta la mortalidad. Se debe optimizar la 
VMI aplicando medidas de protección pulmonar (Vt bajo, 
PEEP óptima, valorar maniobras de reclutamiento...).

Se decide intubación orotraqueal y conexión a VMI 
(parámetros iniciales en modo volumen control, FiO2 1, 
PEEP 14 cmH2O, volumen tidal 5,5 ml/kg). Gasome-
tría: pH 7,38, pCO2 64 mmHg, pO2 51 mmHg, EB 12,8 
mmol/L. Con el diagnóstico compatible con SDRA, se ini-
ciaron maniobras de reclutamiento, se aumentó la PEEP 
hasta 25, y se recurrió durante 2-3 días a ventilación en 
prono. El paciente presenta mejoría progresiva, que per-
mitió disminución de la asistencia respiratoria, extubán-
dose de forma electiva a VMNI a los 12 días de ingreso, 
pudiéndose retirar de forma definitiva tras 20 días.

Figura 1. Radiografía de tórax del paciente.
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3. En cuanto a las maniobras de reclutamiento, 
elija la opción correcta
a.	 Las estrategias para el reclutamiento óptimo en SDRA 

han sido bien establecidas en la edad pediátrica.
b.	 Es obligatorio el uso de relajantes musculares.
c.	 Consisten en incrementos transitorios de la presión 

media en la vía aérea con el fin de reclutar unidades 
alveolares colapsadas.

d.	 El mejor método para valorar la eficacia es la presión 
parcial de CO2.

e.	 El límite de presión establecida no debe de superar 
los 35 cmH2O.

La respuesta correcta es la c.
Las maniobras de reclutamiento consisten en incre-

mentos transitorios de la presión de insuflación con el fin 
de reclutar unidades alveolares colapsadas, seguidos de 
un ajuste de PEEP óptimo. Se han descritos dos técnicas 
para ello: la insuflación mantenida (presión positiva 40 
cmH2O durante 40 segundos) o bien los incrementos de 
la PEEP (incrementos graduales de la presión meseta y 
PEEP), siendo esta última maniobra más segura y eficaz.

Con el paciente en decúbito supino con el cabecero 
de la cama elevado 30º y bajo sedación y, si fuese nece-
sario relajación, ventilado en modo controlado por presión 
(PC), con volumen corriente (Vc) de 6 ml/kg, presión 
plateau (Pplat) <30 cmH2O.

Se aumenta la PEEP de 10 en 10 cmH2O cada dos 
minutos hasta llegar a 40 cmH2O.
1.	 A continuación se procede cada tres minutos a la 

titulación decreciente de la PEEP reduciéndola a 25, 
luego a 20, a continuación a 17, hasta un mínimo de 
15 cmH2O. Si se observa una disminución de la satu-
ración de oxígeno ≥1% del máximo de la saturación, 
es que se ha alcanzado el punto de desreclutamiento.

2.	 Llegados a este punto, durante un minuto se procede 
al aumento de la PEEP hasta 40 cmH2O, con una 
diferencia de presión pico de 15 cmH2O, durante 1 
minuto, volviendo a un nivel de 2 cmH2O por encima 
de la PEEP óptima

3.	 Al final de la maniobra, se ajusta el Vc de 6 ml/kg y 
Pplat <30 cmH2O.
Se buscará la combinación de PEEP (entre 20 y 30 

cmH2O) y PIP (entre 15 y 25 cmH2O por encima de la 
PEEP) que ofrezca la mejor oxigenación (índice PF) y el 
mejor Vc, junto con la mejor tolerancia hemodinámica. 
No se sobrepasará una presión total superior a 50.

Hemodinámicamente precisó soporte inotrópico con 
dopamina en perfusión continua (máximo 10 µg/kg/min). 
Recibió tratamiento con perfusión continua de furosemi-
da durante los primeros 23 días de ingreso por oliguria 
con edemas importantes y aumento de peso progresivo. 
Presentó hiperbilirrubinemia (máximo 4,3 mg/dl, 3,4 mg/
dl directa), con gamma glutamil transpeptidasa (GGT) de 
hasta 400 U/L, y alanina aminotransferasa de 86 U/L. 
En la ecografía abdominal realizada previo al ingreso se 
observaban signos de enfermedad venooclusiva, con gran 
cantidad de líquido ascítico compatible con hemoperito-
neo, que precisó paracentesis evacuadora y colocación 
de drenaje peritoneal.

4. Respecto a la enfermedad venooclusiva de 
este paciente, señale la opción incorrecta
a.	 Es un cuadro clínico caracterizado por ictericia, hepa-

tomegalia y aumento de peso por retención hídrica.
b.	 Se produce por una obstrucción de las venas hepáti-

cas centrales y pequeñas, sin afectación de las venas 
suprahepáticas.

Tabla 1. Nueva definición de Berlín de SDRA.

Leve Moderado Grave

Tiempo de inicio Inicio dentro de 1 semana de conocida la injuria clínica o nuevo o deterioro de los síntomas respiratorios

Imagen torácica* Opacidades bilaterales (no explicable por derrame, atelectasia pulmonar lobar o pulmonar, o nódulos)

Origen del edema Falla respiratoria no explicable completamente por una insuficiencia cardiaca o la sobrecarga de líquidos
Necesita evaluación objetiva (p. ej., ecocardiograma) para excluir edema hidroestático si no hay factor 
de riesgo presente

Hipoxemia PaCO2/FiO2 ratio 200-300, con PEEP/CPAP ≥5 ≤200->100, con PEEP ≥5 ≤100, con PEEP ≥5

*Radiografía de tórax o tomografía axial computarizada.
CPAP: continuous positive airway pressure; FIO2: fracción inspirada de oxígeno; PaCO2: presión parcial arterial de oxígeno; PEEP: 
positive end-expiratory pressure.
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c.	 El trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH) 
es la principal causa de síndrome de obstrucción 
sinusoidal (SOS).

d.	 Es una complicación tardía tras un TPH.
e.	 El manejo inicial es lograr un adecuado balance 

hidroelectrolítico y restricción del aporte de sodio.

La opción correcta es la d.
El SOS hepática (también llamada enfermedad venoo-

clusiva hepática) es la complicación precoz con mayor 
morbimortalidad en pacientes tras TPH, siendo su inci-
dencia aproximada de un 5% (9% en trasplante alogénico 
y un 3% en autólogo), produciéndose en las primeras 
semanas tras el mismo.

Para establecer el diagnóstico de SOS se deben cum-
plir 2 de los siguientes criterios en los primeros 20 días 
post TPH: hepatomegalia dolorosa, aumento de peso 
>2% del basal y bilirrubina total >2 mg/dl.

El 75-85% de casos de SOS se resuelven a los 15-25 
días de su inicio pero el 15-25% de los pacientes pueden 
fallecer como consecuencia directa de la venooclusión o 
de complicaciones relacionadas.

El tratamiento inicial incluye manejo de líquidos y 
restricción de los aportes de sodio, siendo útiles los diu-
réticos, prestando especial atención a la función renal 
al disminuir el volumen intravascular. Si existe ascitis 
a tensión se deberá realizar paracentesis evacuadora.

Desde el punto de vista infeccioso, se mantuvo trata-
miento profiláctico con aciclovir, trimetoprim-sulfametoxa-
zol y anidulofungina. Recibió tratamiento con antibióticos 
de amplio espectro (amikacina y piperacilina-tazobactam 
a su ingreso cambiando a meropenem y amikacina al 3º 
día de ingreso por aumento de procalcitonina y proteína 
C reactiva). El día 11º de ingreso se realiza TC pulmonar 
(Fig. 2).

Todos los resultados de cultivos recogidos (vías cen-
trales y periféricos), citomegalovirus y poliomavirus BK 
en orina y galactomananos fueron negativos.

5. ¿Qué tratamiento iniciaría en este momento?
a.	 Anfotericina B liposómica intravenosa.
b.	 Aciclovir intravenoso a dosis terapéuticas.
c.	 Voriconazol intravenoso.
d.	 Ganciclovir intravenoso.
e.	 Trimetoprim-sulfametoxazol intravenoso.

La opción correcta es la a.
Las imágenes en el TC pulmonar muestran múltiples 

nódulos pulmonares bilaterales, algunas con signo de 
halo, más abundantes en lóbulos superiores. Ante la ima-
gen radiológica, junto con los antecedentes del pacien-
te, el primer diagnóstico de sospecha es una infección 
pulmonar fúngica. En la edad pediátrica los factores de 
riesgo para presentarla incluyen a receptores de trasplan-
te de órgano sólido (TOS), los sometidos a trasplante de 
progenitores hematopoyéticos (TPH), neoplasias hemato-
lógicas y los que padecen inmunodeficiencias primarias 
o adquiridas, en especial los pacientes neutropénicos.

La rentabilidad de los cultivos es escasa, cobrando 
mayor valor para el diagnóstico las imágenes radiológicas 
y la determinación de pruebas serológicas como galac-
tomananos seriados.

El tratamiento de inicio en este paciente podría ser 
la anfotericina B liposómica o el voriconazol intravenoso. 
Ambos han demostrado eficacia en el tratamiento de las 
infecciones fúngicas sistémicas, si bien el voriconazol pre-
senta una limitación importante por su hepatotoxicidad, 
por lo que dada la alteración en la función hepática, el 
tratamiento de elección seria la anfotericina B liposomal.

Recibió trasfusiones diarias de plaquetas y ocasional-
mente de concentrado de hematíes y plasma fresco con-
gelado y factor estimulante de colonias de granulocitos. El 
día 38 post-trasplante inicia cuadro de exantema cutáneo 
y clínica digestiva, compatible con enfermedad injerto 
contra huésped. Se deja a dieta absoluta, se inicia corti-
coterapia, codeína, dexclorfeniramina, tratamiento tópico 
con fluocortina y aumento de dosis de inmunosupresores.

Fue dado de alta a planta de hospitalización tras 35 
días de ingreso.

Figura 2. TC pulmonar en el día 11 de ingreso.
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Los pacientes oncológicos suponen un número impor-
tante de ingresos en UCIP, especialmente las neoplasias 
hematológicas, por su incidencia aumentada de fallo mul-
tiorgánico y necesidad de técnicas de soporte agresivo 
como la VMI, la depuración extrarrenal y otras. La limita-
ción el esfuerzo terapéutico en estos pacientes cuando se 
producen estas situaciones de extrema gravedad siempre 
ha sido una posibilidad a considerar. El pronóstico en los 
últimos años se ha modificado, con un aumento de la 
supervivencia. Por todo ello, a pesar de ser un reto en el 
manejo dentro de las UCIP, y presentar todavía una alta 
mortalidad, parece adecuado utilizar todos los tratamien-
tos de soporte disponibles, individualizando cada caso 
según las circunstancias particulares.
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Se trata de una recién nacida a término, con diag-
nóstico prenatal de D-transposición de grandes arterias 
(D-TGA) que ingresa en la unidad de neonatología con 
hipoxemia grave (con saturación de oxígeno (SatO2) 
40%). En su exploración al ingreso presenta una fre-
cuencia cardiaca (FC) de 164 lpm; una tensión arterial 
(TA) de 83/47 mmHg; una frecuencia respiratoria (FR) 
de 63 rpm; una SatO2 del 40% y una temperatura (Tª) 
de 36,4ºC. Presenta mal aspecto general, con cianosis 
central y periférica. En la auscultación cardiaca (AC) 
tiene tonos rítmicos sin soplos y está taquicárdica y en 
la auscultación pulmonar (AP) tiene murmullo vesicular 
conservado sin ruidos sobreañadidos. El abdomen es 
blando y depresible sin palparse masas ni organome-
galias.

1. ¿Cuál sería la actitud a tomar en primer 
lugar?
a.	 Bolo de prostaglandinas.
b.	 Bolo + infusión de prostaglandinas.
c.	 Realización de Rashkind urgente.
d.	 Intubación y ventilación mecánica con FiO2 de 1.
e.	 Infusión de aminas vasoactivas.

La respuesta correcta es la b.
La paciente presenta hipoxemia grave de instaura-

ción brusca, lo que hace sospechar la existencia de una 
cardiopatía cianosante dependiente de ductos, que debe 
estar cerrándose. Para mantener permeable el ductos 
arterioso permeable (DAP) es preciso administrar bolo 
de prostaglandinas (PG) y una infusión posterior.

Aunque la realización de Rashkind es necesaria en 
neonatos con septo interauricular íntegro, lo prioritario 
en la estabilización inicial es intentar mantener el DAP.

La administración de oxígeno en cualquier neonato 
hipoxémico puede ser útil para establecer el diagnóstico 
diferencial entre cardiopatía cianosante (no responde a 
oxigenoterapia al 100%) y patología pulmonar (sí respon-
de). No obstante, con el diagnóstico prenatal de TGA, 
lo prioritario es abrir el ductus. La intubación y VM no 
parece la opción inicial de elección.

La infusión de aminas vasoactivas no estaría indicada, 
ya que la desaturación se debe a que las circulaciones 
están en paralelo, por lo que no tendrían ningún efecto 
en este paciente.

Se inicia tratamiento con PG, respondiendo de forma 
adecuada inicialmente. Se realiza ecocardiografía en la 
que se confirma diagnóstico prenatal de D-TGA con DAP 
grande y comunicación interauricular (CIA) restrictiva, 
con mala función de ventrículo izquierdo.

Se realiza atrioseptostomía de Rashkind urgente, con 
buen resultado funcional, e ingresa en UCIP.

Al ingreso presenta acidosis láctica grave, hipoten-
sión arterial, mala perfusión distal y coagulopatía grave. 
Precisa expansión de la volemia (con seroalbúmina y 
plasma) e infusión de aminas vasoactivas (adrenalina a 
0,05 µg/kg/min y dopamina 15 µg/kg/min), manteniendo 
inicialmente perfusión de PG (0,01 µg/kg/min).

Se estabiliza progresivamente, con normalización 
de cifras tensionales y corrección de la acidosis en las 
primeras horas, presentando diuresis espontánea ade-
cuada.

Se realiza ecocardiografía, que evidencia función de 
ventrículo izquierdo (VI) normal (fracción de eyección 
(FE) 70%), función de ventrículo derecho (VD) normal. El 
septo interventricular está íntegro. La CIA post Rashkind 
es de 4-5 mm, con flujo preferente izquierda a derecha 
y se visualiza DAP.
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2. A las 24 horas de su ingreso presenta 
empeoramiento clínico, con hipoxemia progresiva 
que no responde a oxigenoterapia ni aumento de 
PEEP. ¿Qué patología sospecharía en este caso?
a.	 Atelectasia.
b.	 Cierre de ductus.
d.	 Edema agudo de pulmón por sobrecirculación.
d.	 Hipertensión pulmonar.
e.	 b y d son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Si se tratara de una atelectasia o un edema pul-

monar, debería responder al aumento de presión en la 
vía aérea. Por consiguiente, con estos datos, la prime-
ra sospecha en un paciente con D-TGA que, una vez 
realizada la atrioseptostomía de Rashkind, presenta un 
empeoramiento brusco, con desaturación progresiva y 
que no responde a oxigenoterapia debe ser el cierre del 
ductus sobre una CIA insuficiente para mantener un 
cortocircuito adecuado. Si esto se descarta (CIA gran-
de, no evidencia de gradiente entre ambas aurículas al 
terminar el cateterismo) la causa más probable sería 
hipertensión pulmonar. Por tanto, las dos respuestas 
podrían ser correctas.

Se realiza radiografía de tórax, en la que no se 
objetiva patología pulmonar, y ecocardiografía, que 
resulta similar a la previa. Se administra bolo de PG y 
perfusión a 0,03 µg/kg/min y se inicia sedorrelajación 
y administración de óxido nítrico inhalado (NOi). Sin 
embargo no se obtiene mejoría, y en las siguientes 48 
horas precisa altas dosis de drogas vasoactivas, persis-
tiendo hipoxemia grave, por lo que se inicia oxigenación 
por membrana extracorpórea (ECMO) veno-venosa por 
catéter de doble luz en vena yugular derecha, hasta su 
estabilización.

A los 5 días de vida se interviene quirúrgicamente, 
realizándose técnica de Jatene y cierre de CIA (con unos 
tiempos de circulación extracorpórea de 200 min, de 
isquemia de 120 min y de parada de 7 min). La pacien-
te sale de quirófano ya sin ECMO, aunque sin retirar 
la cánula. En el postoperatorio se estabiliza progresiva-
mente, con TA adecuadas para su edad, sin necesidad 
de inotrópicos y con ecografías cardiacas seriadas que 
muestran buena función biventricular.

Sin embargo presenta fallo renal agudo (con oligoa-
nuria, elevación de urea y creatinina y balances hídricos 
muy positivos a pesar de tratamiento diurético).

3. El manejo más adecuado de la insuficiencia 
renal sería:
a.	 Aumentar diuréticos y asociar drogas vasoactivas para 

aumentar gasto cardiaco.
b.	 Iniciar técnicas continúas de reemplazo renal (TCRR).
c.	 Optimizar el gasto cardiaco reinstaurando ECMO.
d.	 Tratamiento conservador de la insuficiencia renal agu-

da (IRA): restringir líquidos, nutrición parenteral con 
nephramine y evitar nefrotóxicos.

e.	 Es prioritario filiar el tipo de IRA para establecer la 
estrategia terapéutica, se debe realizar ecografía renal 
± MAG-3.

La respuesta correcta es la b.
Tanto el aumento de drogas vasoactivas como la rein-

troducción de ECMO no están indicadas, puesto que 
la función biventricular en las ecografías realizadas es 
normal, y la paciente no presenta datos que nos hagan 
pensar en una IRA prerrenal que tenga como origen un 
bajo gasto.

La presencia de una IRA establecida hace que deter-
minar su substrato anatómico (necrosis tubular o cor-
tical), no aporte nada al manejo clínico en esta fase. 
Por tanto, las pruebas de imagen como la ecografía o el 
MAG-3, que pueden ayudar distinguir ambos tipos de 
lesiones, tienen sentido para establecer el pronóstico a 
medio/largo plazo, pero no influyen en el tratamiento en 
la fase aguda, en la que lo más importante es conseguir 
un adecuado manejo hídrico y depurar sustancias tóxicas.

El tratamiento conservador en un paciente anúrico 
puede ser imposible, y más en la situación de patología 
aguda que presenta.

Por tanto, en este momento, con una buena función 
cardiaca y tratamiento diurético a dosis elevadas sin res-
puesta, lo más indicado es iniciar técnicas de depuración 
extrarrenal.

Se inicia hemodiafiltración venovenosa continúa 
(HDFVVC) por catéter de ECMO, que se mantiene durante 
8 días, momento en que recupera una diuresis aceptable. 
Tras la retirada de HDFVVC recupera progresivamente la 
función renal hasta su normalización, pudiéndose retirar 
el catéter.

La evolución es favorable, iniciándose nutrición ente-
ral a débito continúo y un lento destete de la ventilación 
mecánica. Sin embargo, varios días después precisa 
aumentar la asistencia respiratoria, con la siguiente 
radiografía de tórax:
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5. Se inserta drenaje pleural y se obtiene un 
líquido de aspecto lechoso, con las siguientes 
características: pH 7,45, células 1.200/ml 
(90% linfocitos), proteínas 4 g/L, glucosa 95 
mg/dl, LDH 190 UI/L, triglicéridos 350 mg/dl. El 
diagnóstico más probable es:
a.	 Trasudado secundario a insuficiencia cardiaca.
b.	 Empiema.
c.	 Quilotórax.
d.	 Pseudoquilotórax.
e.	 Hemotórax.

La respuesta correcta es la c.
El quilotórax es un tipo de derrame que se caracteriza 

por su aspecto lechoso, aunque en pacientes a dieta 
absoluta puede ser seroso. Su estudio citoquímico mues-
tra un pH >7,40, un aumento de celularidad (500-5.000 
células) a expensas de linfocitos (>80%), con proteínas 
en rango de exudado (2,5-5 g/L), glucosa similar a la 
plasmática, y unos niveles de triglicéridos >110 mg/dl. 
Si se realiza electroforesis de lipoproteínas, se objetiva 
la presencia de quilomicrones.

El análisis del líquido pleural en este caso mostraba 
unas proteínas en rango de exudado, pero sin criterios 
de infección (glucosa normal, pH normal, predominio de 
linfocitos). Estos datos, asociados al aumento de triglicé-

ridos, confirman el diagnóstico de quilotórax, sin tener 
que realizar electroforesis de lipoproteínas.

El pseudoquilotórax, muy raro en niños, aparece en 
derrames pleurales crónicos, secundarios a fibrosis o 
a etiologías inflamatorias, tales como tuberculosis. Se 
caracteriza por un aumento de los niveles de colesterol, 
con triglicéridos normales y ausencia de quilomicrones.

La paciente se diagnostica de quilotórax, y se inicia 
tratamiento con dieta absoluta, nutrición parenteral y 
perfusión de octreótido.

No obstante, en los días posteriores se comprueba la 
persistencia de drenado y aparece (o aumenta) derrame 
pleural derecho, que también precisa drenaje. Además, 
en la radiografía de tórax (Fig. 2) se aprecia un infiltrado 
intersticial bilateral sugerente de edema linfático, fraca-
sando repetidos intentos de extubación.

Con la sospecha de quilotórax secundario a lesión del 
conducto torácico, se mantiene con tratamiento conserva-
dor. No obstante, la evolución no es buena, planteándo-
se posibles alternativas diagnósticas, fundamentalmente 
patología obstructiva.

Se realiza angioTC (Figs. 3, 4 y 5) que muestra trom-
bosis del sistema de la vena cava superior, vena subclavia 
derecha y obstrucción parcial de la vena innominada. El 
drenaje venoso de cabeza y brazos se realiza a través 
de colaterales de la pared torácica y a través del sistema 
ácigos-hemiácigos.

7. ¿Cuál considera que sería el enfoque 
terapéutico más correcto?
a.	 Iniciar tratamiento con heparina sódica y ácido ace-

tilsalicílico (AAS).

Figura 1. Radiografía de tórax.

Figura 2. Radiografía de tórax tras tratamiento de quilotórax.
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b.	 Iniciar tratamiento con heparina de bajo peso mole-
cular (HBPM).

c.	 Cateterismo y trombolisis local.
d.	 Repermeabilización quirúrgica.
e.	 Cualquiera de las anteriores.

La respuesta correcta es la e.
No existe acuerdo unánime sobre la actitud más 

correcta para el manejo inicial de estos pacientes, con 
resultados similares en distintas series con abordajes 
diferentes.

No obstante, parece razonable un abordaje escalona-
do, comenzando por lo menos agresiva, que en este caso 
sería anticoagular con HBPM. Sin embargo, no existen 

evidencias suficientes para recomendar la actitud inicial 
a adoptar, ya que solo se dispone de series limitadas de 
casos.

Se inicia tratamiento con heparina de bajo peso mole-
cular, ajustando la dosis de acuerdo a los niveles de anti 
Xa. Ante la persistencia del cuadro (quilotórax, infiltrados 
pulmonares, imposibilidad de destete, edemas), se repite 
angioTC con resultados similares al primero.

Se realiza entonces cateterismo, confirmándose la 
persistencia de la trombosis de vena cava superior (VCS), 
innominada y subclavia derecha, (yugular derecha liga-
da). Se intenta repermeabilización con múltiples tipos de 
guías coronarias sin éxito.

Debido a la imposibilidad de repermeabilización 
percutánea se decide realizar intervención quirúrgica. 
En primer lugar se intenta trombectomía de vena cava 
superior, siendo esta imposible. Durante la intervención 
se observa vena innominada con luz estenótica aunque 
permeable, por lo que se plastia con pericardio bovi-
no, se secciona y se conecta a orejuela derecha (sin 
necesidad de circulación extracorpórea), por lo que el 
retorno venoso del hemicuerpo superior se realiza por 
este neovaso.

Tras la intervención se mantiene hemodinámicamen-
te estable, con buena diuresis y disminución progresiva 
de hepatomegalia y edemas. Se reinicia alimentación 
enteral sin nueva aparición de quilotórax. Sin embargo, 
a los 7 días de la intervención presenta empeoramiento 
desde el punto de vista respiratorio, con necesidad de 
mayor soporte y en la radiografía se observan infiltrados 
intersticiales sugestivos de edema linfático y derrame 

Figura 3. AngioTC en el que se ven carótida y yugular izquier-
das permeables. Se ve la carótida derecha, no se ve yugular 
derecha (ligada).

Figura 5. Se observa dilatación y tortuosidad del sistema áci-
gos-hemiácigos. Sin embargo no se observa el drenaje por 
yugular derecha y el sistema cava superior se ve muy adel-
gazado.

Figura 4. Corte más bajo; se ve la confluencia de la yugular 
izquierda, que es la que no tiene obstruida, con la ácigos.
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pleural izquierdo. Además los balances comienzan a ser 
positivos, se instauran edemas generalizados y presenta 
de nuevo una gran hepatomegalia. Se drena derrame 
pleural izquierdo que presenta características de qui-
lotórax.

Ante dicho empeoramiento clínico se realiza nuevo 
angioTC en el que se observan los hallazgos encontra-
dos anteriormente (ausencia de flujo por VCS). No se 
consigue visualizar vena innominada drenando en aurí-
cula derecha (podría existir mínimo paso filiforme en la 
vena innominada proximal). Persiste drenaje a través de 
colaterales y de sistema ácigos y hemiácigos, que se 
encuentran más dilatados que en estudios previos.

Ante los hallazgos de angioTC se decide realización 
de cateterismo para repermeabilización desde orejuela 
de aurícula derecha (AD) hasta vena yugular izquierda. 
Durante el procedimiento se implantan tres stents de 
5mm desde la unión de la vena innominada en orejuela 
de AD hasta vena yugular izquierda, que se sobreexpan-
den hasta 6 mm con balón de alta presión, presentando 
buen resultado angiográfico (Fig. 6).

Durante el procedimiento se deja catéter pig-tail per-
forado para administración de tratamiento trombolítico 
durante las primeras 24 horas.

Posteriormente se inicia tratamiento con heparina y 
doble antiagregación.

La evolución es favorable, con disminución progresiva 
de los edemas y sin reaparición de quilotórax.

Se extuba a los 20 días de la realización del cate-
terismo, precisando reintubación inmediata por fracaso 
respiratorio hipercápnico, sin presentar signos de con-
gestión venosa o bajo gasto.

8. ¿Qué actitud le parece más correcta?
a.	 Repetir angioTC, pensando nuevamente en trombosis 

venosa.
b.	 Iniciar tratamiento fibrinolítico previo a la realización 

de angioTC.
c.	 Realizar ecografía diafragmática.
d.	 Solicitaría ecocardiografía pensando en fracaso ven-

tricular izquierdo.
e.	 Iniciaría fisioterapia respiratoria pensando en fatiga 

muscular, debido al gran tiempo que ha estado intu-
bada.

La respuesta correcta es la c.
Estamos ante un fracaso de extubación por una causa 

claramente respiratoria que, dado el carácter inmediato 
del fracaso respiratorio, podría tener su origen en la vía 
aérea superior o en la caja torácica. Dado los anteceden-
tes quirúrgicos de la paciente, con varias intervenciones 
torácicas, se debe sospechar una lesión del nervio fréni-
co, por lo que lo más correcto sería realizar una ecogra-
fía diafragmática que puede complementarse con una 
electroneurografía frénica. En caso de resultar normal, 
se debe plantear la posibilidad de lesión de vía aérea 
superior, aún en ausencia de estridor, dada la intubación 
tan prolongada.

Dado que, al contrario que en ocasiones anteriores, 
no existen signos de congestión venosa (hepatomegalia, 
edemas) ni quilotórax, una trombosis del retorno venoso 
parece poco probable, por lo que no existe indicación de 
angioTC y menos aún de tratamiento fibrinolítico.

Aunque la presión positiva intratorácica mejora el 
rendimiento cardiaco izquierdo, el cuadro actual tam-
poco lo explicaría un fracaso ventricular izquierdo, dada 
la rapidez de instauración del fracaso respiratorio y la 
ausencia de datos de bajo gasto.

Aunque la paciente probablemente necesite un inten-
so programa de rehabilitación muscular, esa opción no 
parece la más adecuada, ya que antes de poder achacar 
un fracaso de extubación exclusivamente a debilidad de 
músculos inspiratorios es preciso descartar causas que 
estén provocando dicha situación, como puede ser una 
parálisis diafragmática.

Figura 6. Radiografía de tórax en la que se observan stents 
colocados en neovaso.
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9. Tras la realización de electromiograma 
(EMG) y ecografía se observa parálisis frénica 
izquierda. ¿Cuál sería la actitud terapéutica 
más apropiada?
a.	 Pleurodesis.
b.	 Tratamiento rehabilitador.
c.	 Ventilación no invasiva y rehabilitación respiratoria.
d.	 Plicatura diafragmática.
e.	 Sutura del nervio frénico.

La respuesta correcta es la d.
Aunque en la mayor parte de los casos la parálisis fré-

nica, especialmente cuando es unilateral, puede mane-
jarse con tratamiento conservador, en recién nacidos y 
lactantes pequeños es frecuente que haya que recurrir 
a cirugía. En general, se recomienda recurrir a cirugía 
cuando no es posible retirar la ventilación mecánica en 
2-4 semanas. En este caso se trata de una lactante de 3 
meses en el momento del diagnóstico, desnutrida, con 
ventilación mecánica desde el momento del nacimiento, 
no susceptible de tratamiento conservador (rehabilitación 
y/o ventilación no invasiva).

La pleurodesis se utiliza en raras ocasiones para tra-
tamiento de derrames pleurales persistentes.

La sutura del nervio frénico es técnicamente inviable. 
En todos los casos en que es necesario tratamiento qui-
rúrgico se realiza plicatura diafragmática.

Se realiza plicatura del hemidiafragma izquierdo, 
suspendiendo previo a la intervención la HBPM, al 
cumplir 20 días de tratamiento, pero manteniendo la 
doble antiagregación. Tras la intervención comienza de 
nuevo con signos de congestión venosa, acompañados 
de crisis de frialdad, palidez e hipoxemia sugestivos de 
tromboembolismo pulmonar. Se realiza de nuevo angioTC 
que muestra defectos de repleción en el interior del stent, 
posiblemente por trombos adheridos.

Se realiza fibrinólisis in situ por yugular externa y tra-
tamiento con heparina sódica. La evolución posterior es 
favorable, con desaparición de signos clínicos de obstruc-
ción venosa, tolerando la extubación hasta retirar oxígeno 
suplementario.

Al alta se mantiene estable hemodinámicamente, en 
tratamiento con digoxina y diuréticos a dosis bajas.

No existen recomendaciones específicas para preve-
nir nuevos episodios trombóticos, pero dada la evolución 
de la niña y la cantidad de eventos trombóticos, se ha 
optado mantener anticoagulación con enoxaparina sódica 
y doble antiagregación (AAS y clopidogrel).

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Kazanci SY, McElhinney DB, Thiagarajan RR, Bergersen 

L, Wilson JM, Marshall AC, et al. Obstruction of the supe-
rior vena cava after neonatal extracorporeal membrane 
oxygenation: association with chylothorax and outcome of 
transcatheter treatment. Pediatr Crit Care Med. 2013; 14: 
37-43.

2.	 MacLaren G. Endovascular therapy in extracorporeal mem-
brane oxygenation survivors: sailing out into open water. 
Pediatr Crit Care Med. 2013; 14: 103-4.

3.	 Martínez-Criado Y, Pérez-Bertólez S, Requena M, et al. 
Análisis de efectividad de la plicatura diafragmática míni-
mamente invasiva. Cir Pediatr. 2013; 26: 59-62.

4.	 Maslach-Hubbard A, Bratton SL. Extracorporeal membrane 
oxygenation for pediatric respiratory failure: history, deve-
lopment and current status. World Crit Care Med. 2013; 2: 
29-39.

5.	 Paden ML, Rycus PT, Thiagarajan RR, on Behalf of the 
ELSO Registry. Update and outcomes in extracorporeal life 
support. Sem Perinatol. 2014; 38: 65-70.

6.	 Waller BR, Raunikar RA, Radtke WAK. Transcatheter 
reconstruction of obliterated superior vena cava with adi-
tional obliteration of right internal jugular and subclavian 
vein. Catheter Cardiovasc Interv 2000; 51: 182-5.

7.	 Zreik H, Bengur AR, Meliones JN, Hansell D, Li JS. Supe-
rior vena cava obstruction after extracorporeal membrane 
oxigenation. J Pediatr. 1995; 127: 314-6.



Paciente de 2 años con antecedentes de síndrome 
de Ivemark con isomerismo y cardiopatía congénita con 
estenosis mitral, estenosis aórtica y coartación de aorta, 
con las siguientes cirugías previas: avance aórtico en 
periodo neonatal, implantación de prótesis mitral a los 
6 meses y operación de Ross-Kono a los 18 meses con 
implante de marcapasos por bloqueo aurículo-ventricular 
(BAV) completo post-quirúrgico.

En el último control ecocardiográfico se objetiva fun-
ción sistólica ventricular izquierda normal con leve dis-
función diastólica, presentando un gradiente transmitral 
de 7 mmHg.

Como tratamiento habitual recibe anticoagulación oral 
mediante acenocumarol con controles de INR erráticos 
en los últimos meses (INR variable de entre 0,5-5), trata-
miento descongestivo con hidroclorotiazida e espironolac-
tona y tratamiento betabloqueante mediante propranolol.

Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediátri-
cos (UCIP) por deshidratación isonatrémica leve secun-
daria a un proceso de gastroenteritis aguda con aumento 
del número de deposiciones (7-8 deposiciones diarias 
abundantes) y peor tolerancia oral (50% de su ingesta 
habitual). Está afebril y no presenta otra sintomatología 
acompañante.

Se canaliza una vía periférica y se realiza extracción 
analítica que no muestra hallazgos significativos, con 
9.500 leucocitos, 6.200 PMN y PCR <2,5 mg/dl.

En la exploración física sus constantes son: saturación 
de oxígeno de 98%, frecuencia cardiaca (FC) de 75 lpm, 
tensión arterial (TA) de 105/52 mmHg. Temperatura de 
36,5°C.

Escalas de gravedad de PIM 3: -4,1 (1,45%) y de 
PRISM III: 5.

Tiene buen estado general, está normo-colorada, con 
lengua pastosa, ojerosa, palidez cutánea y frialdad acra. 
No presenta trabajo respiratorio, los pulsos periféricos 
son estables, con un relleno capilar <2 segundos. En 
la auscultación pulmonar se oye buena entrada de aire 
bilateral con sibilancias tele-espiratorias, sin otros ruidos 
patológicos. A la auscultación cardiaca está rítmica, con 
un soplo sistólico 2/6, el abdomen es blando, depresible, 
con hepatomegalia de 2-3 cm, no doloroso y la paciente 
está reactiva, vital y con un Glasgow modificado 15/15.

Al ingreso en la UCIP se inicia pauta de rehidrata-
ción intravenosa estimando un 3-4% de deshidratación, 
nutrición enteral trófica mediante sonda nasogástrica y 
se suspende el tratamiento con propranolol.

La evolución clínica es favorable a las 24 horas del 
ingreso tras la corrección de la deshidratación, presen-
tando iones y glucemia en rangos de normalidad con 
situación hemodinámica estable y sin datos de hipoperfu-
sión por lo que se programa alta a planta de Cardiología.

Previo al alta presenta un episodio súbito de taquicar-
dia sinusal a 150 lpm, frialdad cutánea, palidez, sudo-
ración, con tensión arterial en rango ajustado por edad 
(100/50 mmHg) y oliguria. Se realiza gasometría en la 
cual se objetiva pH: 7,25; láctico: 8 mmol/L; HCO3 20,1 
mmol/L. No presenta pulso paradójico. En la auscultación 
pulmonar se objetivan estertores húmedos

Se realiza ecocardiograma subcostal de urgencia en 
el cual se objetiva gradiente transmitral de 24 mmHg sin 
otras alteraciones relevantes (Fig. 1).
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1. ¿Cuál es el diagnóstico más probable?
a.	 Shock hipovolémico.
b.	 Shock séptico por endocarditis.
c.	 Shock obstructivo por tromboembolismo pulmonar.
d.	 Shock cardiogénico por bloqueo AV secundario a 

disfunción del marcapasos.
e.	 Shock cardiogénico por disfunción de la válvula mitral.

La respuesta correcta es la e.
La sintomatología que se describe es propia de sig-

nos de bajo gasto cardiaco con hipoperfusión periférica, 
oliguria, vasoconstricción periférica, palidez cutánea con 
frialdad acra y cortejo vegetativo tales como sudoración y 
vómitos. Además presenta hiperlactacidemia y acidosis 
metabólica.

Si se hubiera realizado extracción gasométrica de una 
vía central con punta en aurícula derecha (AD) sería 
esperable un nivel disminuido de saturación venosa cen-
tral con aumento de la fracción de extracción de oxígeno 
respecto de la saturación arterial.

Aunque en situaciones hiperagudas con aumento 
marcado de pérdidas gastrointestinales podría producirse 
un shock hipovolémico, es poco probable en nuestro 
caso dado que el volumen de deposiciones no era ele-
vado y se había iniciado ya una pauta de rehidratación 
intravenosa.

Por otro lado presenta escasa clínica infecciosa sin 
fiebre ni datos de síndrome de respuesta inflamatoria 
(S.I.R.S.) y no es portadora de catéter central por lo que 
globalmente la posibilidad de que haya desarrollado una 
endocarditis aguda es baja.

La posibilidad de un bloqueo aurículo-ventricular 
parece poco probable dado que la frecuencia cardiaca 

oscila entre 130 y 160 lpm, algo elevada para ser un 
ritmo de escape ventricular.

Finalmente, aunque el cuadro podría ser compatible 
con un tromboembolismo pulmonar, la paciente está 
anticoagulada, no presenta pulso paradójico y es poco 
probable que dicho cuadro no se detectara por ecocar-
diografía subcostal.

La paciente presenta progresivo deterioro clínico en 
los siguientes minutos. Ante la sospecha trombosis de la 
prótesis por aumento del gradiente transmitral se realiza 
ecografía transesofágica sin visualizar la válvula mitral 
y finalmente se recurre a la escopia urgente donde se 
visualiza disfunción de una de las valvas de la prótesis lle-
gando al diagnóstico de trombosis valvular mitral aguda.

Se realiza fibrinólisis con rTPA para preparación pre-
quirúrgica y es intervenida de forma urgente mediante 
cirugía extracorpórea realizándose trombectomía val-
vular sin recambio de válvula con exéresis de pannus 
perivalvular. Ingresa en UCIP procedente de quirófano 
intubada con perfusión de milrinona a 0,55 µg/kg/min, 
noradrenalina a 0,15 µg/kg/min, adrenalina a 0,05 µg/kg/
min e hidrocortisona intravenosa. Se canalizan accesos 
arterial y venoso central.

La trombosis valvular es una complicación infrecuen-
te de las válvulas protésicas. Puede estar formada por 
trombo aislado (77%), por pannus aislado (11%) y por 
la combinación de pannus y trombo (12%). Su inciden-
cia en válvulas protésicas es en torno al 3%, con mayor 
frecuencia en las mitrales. Hasta en el 70% de los casos 
los pacientes reciben una insuficiente terapia de anti-
coagulación (como es el caso de nuestra paciente). La 
formación de pannus consiste en el crecimiento de tejido 
orgánico peri-valvular frente a cuerpo extraño.

Si la estenosis valvular protésica es subaguda y de 
localización derecha es factible realizar prueba terapéu-
tica con fibrinólisis, sin embargo si la sintomatología es 
aguda o izquierda se prefiere la intervención quirúrgica 
urgente, con o sin fibrinólisis prequirúrgica.

2. ¿A raíz del evento descrito, cuál te parece 
el abordaje inmediato más adecuado de cara a 
la anticoagulación para evitar la re-trombosis 
mitral?
a.	 Seguir la terapia mediante anticoagulantes orales ele-

vando progresivamente el INR hasta 3,5.

Figura 1. Aumento del gradiente transmitral en nuestra paciente.
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b.	 Cambiar anticoagulación por heparina de bajo peso 
molecular buscando TTPA de 100 segundos o anti-
Xa de 0,4-0,7.

c.	 Heparina sódica en perfusión continua asociada a 
tratamiento con AAS.

d.	 La b) y la c) son correctas.
e.	 Todas son correctas.

La respuesta correcta es la c.
Realmente, todas las opciones son válidas de cara a 

la anticoagulación de un paciente portador de prótesis 
valvular, no obstante ante una situación tan aguda la 
opción de la anticoagulación oral parece poco adecuado 
dado que el tiempo necesario para alcanzar los objetivos 
de INR es de más de 3 días (el tiempo que tarda en frenar 
la síntesis hepática de factores dependientes de vitamina 
K por la vía extrínseca).

La anticoagulación se consigue de forma inmediata 
mediante heparina de bajo peso molecular o perfusión de 
heparina sódica, pero la perfusión continua de heparina 
sódica permite un manejo más fino en una situación 
aguda, observando respuesta a cambios a las 4 horas 
del mismo. La Heparina de bajo peso molecular no se 
monitoriza con TTPA, y el objetivo de anti-Xa sería en 
cualquier caso entre 0,5-0,8.

Pese a que en portadores de prótesis valvulares la 
anticoagulación es obligada, la indicación de anti-agre-
gar es objeto de debate, puesto que varios meta-análisis 
muestran que, aunque disminuye los eventos trombóti-
cos, también favorece los sangrados. Las recomendacio-
nes más recientes de guías norteamericanas favorecen 
el uso precoz de aspirina en pacientes que han sufrido 
un evento trombótico mientras que las guías europeas 
son más escépticas respecto a su uso. Tras una reunión 
multidisciplinar entre cirujanos cardiacos, cardiólogos e 
intensivistas, finalmente nos decantamos por antiagregar 
a la paciente.

El periodo postoperatorio cursó sin incidencias, con 
extubación programada a las 48 horas y retirada gradual 
del soporte vasoactivo hasta su suspensión a las 24 horas 
del inicio del cuadro. El control ecocardiográfico posterior 
mostró presiones pulmonares al 40% de las sistémicas 
con gradiente transmitral de 7 mmHg, sin otros cam-
bios. Se realizó estudio de factores de coagulación a la 
paciente que fue normal. El control de anticoagulación 
con anti-Xa se mantuvo en torno a 0,6 con heparina 
sódica en perfusión continua entre 20-30 UI/kg/h. Se 

retiraron los drenajes pleuro-mediastínicos al cuarto día 
de la intervención quirúrgica tras objetivar escaso débito 
por los mismos.

Al sexto día. 24 horas tras la retirada de los drenajes, 
presenta empeoramiento súbito con mala perfusión, pali-
dez cutánea, sudoración, ingurgitación yugular y obnu-
bilación. A la auscultación presenta buena ventilación 
bilateral sin estertores, con disminución de los tonos 
cardiacos. Presentaba en ese momento las siguientes 
constantes: FC: 140 lpm, TA: 55/40 mmHg, presión veno-
sa central (PVC) de 17 mmHg, ingurgitación yugular y 
pulso paradójico en la onda arterial. Presenta pH: 7,35, 
láctico: 1,9 mmol/L, HCO3: 23 mmol/L, PCO2: 45 mmHg, 
así como anemización de 2 g/dl de hemoglobina hasta 
7,8 g/dl.

3. ¿Cuál es la causa más probable del shock?
a.	 Taponamiento cardiaco.
b.	 Neumotórax a tensión.
c.	 Re-trombosis de válvula mitral.
d.	 Hemotórax masivo.
e.	 Tromboembolismo pulmonar.

La respuesta correcta es la a.
La clínica descrita parece más compatible con dis-

función congestiva derecha y no izquierda dado que no 
presenta estertores pulmonares y en cambio asocia ingur-
gitación yugular, mayor hepatomegalia, pulso paradójico 
y marcado aumento de la PVC. Esto hace improbable la 
re-trombosis mitral.

El hecho de que la auscultación sea simétrica y bila-
teral hace poco probables tanto el neumotórax como el 
hemotórax.

Aunque tanto el tromboembolismo pulmonar como 
el taponamiento asociarían una clínica similar, la ane-
mización súbita y la disminución de los tonos cardiacos 
hacen más probable el segundo diagnóstico.

Se realizó ecocardiograma urgente que mostraba 
hematoma intrapericárdico de 6 cm produciendo colapso 
en aurícula y en ventrículo derecho (Fig. 2).

Se realiza intervención quirúrgica urgente con drenaje 
del contenido hemático. Posteriormente la paciente recu-
pera una buena función hemodinámica y se reinicia el 
tratamiento con heparina sódica en perfusión continua a 
30 UI/kg/h además de soporte inotrópico con adrenalina 
a 0,03 µg/kg/min y milrinona a 0,54 µg/kg/min.
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Posteriormente presentó gran dificultad para el 
manejo de la anticoagulación en relación con un proce-
so séptico por Pseudomonas aeruginosa aislada tanto en 
secreciones broncoalveolares (BAS) como en sangre. Se 
objetivaron cifras de anti-Xa entre 0,4 y 0,8, con TTPA 
entre 40 segundos y 85 segundos, sin buena correlación 
entre ambos, condicionando durante los siguientes días 
un aumento progresivo de cifras de heparina hasta 40 
UI/kg/h (Tabla 1).

4. ¿Cuál es la prueba que permite orientar 
globalmente y de forma urgente el diagnóstico 
y el tratamiento de las alteraciones de la 
coagulación de la paciente?
a.	 Tromboelastograma.
b.	 Antitrombina III.
c.	 Cuantificación de factores de la coagulación.
d.	 Factor anti-Xa.
e.	 TTPA, actividad de protrombina, fibrinógeno y recuen-

to plaquetario.

La respuesta correcta es la a.
La cuantificación de antitrombina 3 es necesaria para 

asegurar que la heparina está funcionando, pero no daría 

más información respecto al estado de coagulación de 
esta paciente.

La cuantificación de factores de coagulación ya se 
había realizado y no es una prueba urgente.

El factor anti-Xa y el TTPA ya se estaban realizando, 
proporcionando información contradictoria. La actividad 
de protrombina y las plaquetas no nos hubieran orientado 
sobre el grado de anticoagulación lograda mediante la 
heparina.

De forma clásica se pensaba que el inicio de la cas-
cada de la coagulación seguía bien la vía extrínseca con 
la formación del complejo “factor 7-factor tisular” o la 
vía intrínseca. Hoy en día se sabe que el inicio de la 
coagulación realmente depende en todos los casos de 
la formación del complejo factor tisular-factor 7 y que 
este activa las cascadas de ambas vías dando lugar al 
concepto de “coagulación celular”, con participación de 
células tales como los fibroblastos y los macrófagos. Estos 
mecanismos resumen la formación de fibrina como el 
resultado de dos procesos: coagulación, (representada 
por la trombina) y actividad plaquetaria. Ambos procesos 
son interdependientes y se complementan mutualmente.

El proceso fundamental que actúa a continuación es 
la fibrinólisis, cuyo efector final es la plasmina.

El tromboelastograma evalúa las propiedades vis-
coelásticas de la sangre de forma dinámica y global ya 
que integra diferentes fase de la coagulación y la fibri-
nólisis (Figs. 3 y 4).

A los tres días del taponamiento presentó de forma 
súbita un episodio de desconexión con el medio aso-
ciando movimientos de chupeteo. Se realiza escáner 
craneal en el cual se objetiva hematoma subdural en 
hoz cerebral, en vertiente posterior (Fig. 5), implicando 
teóricamente una contraindicación absoluta de anticoagu-
lar a un paciente durante un mínimo de 2 semanas. Tras 
realizar una sesión multidisciplinar y junto a los padres 
se optó finalmente por mantener a la paciente igual de 
anticoagulada por el elevado riesgo de re-trombosis de 
la válvula mitral y la elevada mortalidad asociada al tra-
tamiento quirúrgico de tal evento.

Figura 2. Muestra colapso de cavidades derechas en diástole 
debido a compresión extrínseca por derrame pericárdico.

Tabla 1. Muestra la mala relación entre el  
anti-Xa y el TTPA desde el 28/11 hasta el 03/12.

Técnica de laboratorio 28/11 01/12 03/12

Anti-Xa 0,25 0,72 0,65

TTPA 56 seg 61 seg 49 seg
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Durante los siguientes días presentó empeoramiento 
progresivo, asociando hipertensión arterial marcada que 
precisó perfusión de labetalol. Asociaba además cuadros 
de agitación frecuentes que condicionaron un ascenso 
progresivo del gradiente transmitral en los controles eco-
cardiográficos, objetivándose un aumento progresivo del 
gradiente transmitral de 7 a 14 mmHg en pocos días.

El día +24 presenta un rápido y progresivo deterioro 
de la perfusión periférica con palidez, sudoración, gra-
diente térmico, obnubilación y signos clínicos de bajo 
gasto cardiaco.

Ante sospecha de un nuevo episodio de shock cardio-
génico se hace evaluación ecocardiográfica urgente que 
muestra elevación del gradiente de presión transmitral por 
encima de 20 mmHg, siendo sugestivo de re-trombosis 
valvular mitral.

La paciente es intervenida de forma urgente objeti-
vando trombosis valvular mitral. Tras realizar recambio 
valvular se visualiza la formación de trombos en campo 
quirúrgico a tiempo real, reflejo del estado protrombóti-
co incontrolable. Fallece en quirófano en situación de 
disfunción biventricular grave y estado protrombótico 
refractario.

5. ¿Qué conclusión retrospectiva sobre el caso 
te llevarías a casa?
a.	 Las válvulas mitrales en niños pequeños son de uti-

lidad variable y su correcta anticoagulación es casi 
una “misión imposible”

b.	 La fibrinolisis aislada estaba contraindicada en los 2 
eventos trombóticos que tuvo esta paciente.

Figura 5. El TAC de la paciente mostraba intraparenquimatoso 
en hoz cerebral.
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Figura 3. Componentes del tromboelastograma.
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Figura 4. Ejemplos de tromboelastogramas: A: normal; B: 
prolongada (anticoagulación y déficit de factores); C: ampli-
tud disminuida (trombopenia y antiagregantes); D: fibrinolisis 
activada; E: hipercoagulabilidad; F: coagulación intravascular 
diseminada; G: coagulación vascular diseminada estado tardío 
(hipocoagulación).
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c.	 En un paciente anticoagulado una infección inter-
currente a menudo genera un descontrol de la anti-
coagulación

d.	 Actualmente existe mucha variabilidad en los resul-
tados de distintas pruebas de anti-coagulación que 
se efectúan a un mismo paciente, lo cual dificulta su 
interpretación

e.	 La obstrucción de una válvula protésica podría ser 
indicación de recambio valvular, no de limpieza (por-
que mantiene activada la coagulación y favorece la 
re-trombosis)

Todas las respuestas son parcialmente correctas y abiertas 
a debate.

La respuesta a afirma una realidad; es a menudo 
difícil lograr un buen manejo de anticoagulación en 
pacientes pediátricos por dificultad con la posología. A 
esto se añade la dificultad anatómica de colocar prótesis 
valvulares que a menudo no encajan con el orificio val-
vular nativo (de hecho nuestra paciente tenía la prótesis 
colocada “en chimenea”, condicionando mayor dificultad 
para su visualización y mayor riesgo de trombosis.

La respuesta b es sin duda cierta, en este caso la 
fibrinólisis no eran una opción puesto que los eventos 
fueron todos agudos y del lado izquierdo del corazón.

La respuesta c es cierta dado que los procesos infec-
ciosos sépticos y respuestas inflamatorias sistémicas a 
menudo generan cierto grado coagulopatía de consumo y 
aumento de reactantes que hace difícilmente predecible 
la respuesta a la terapia anticoagulante administrada, tal 
y como sucedió en nuestro caso.

La respuesta d es sin duda cierta; el uso de varios 
métodos de medida de anti-coagulación en un mismo 

paciente a menudo genera más confusión que ayuda 
dado que la correlación entre las pruebas es habitual-
mente pobre. En este sentido, pruebas que miden la 
coagulación de forma universal y urgente como es el 
tromboelastograma o el ACT pueden ser de mayor utilidad 
que controles más selectivos de la vía intrínseca como el 
TTPA. Aún está por demostrar la utilidad clínica real del 
tromboelastograma en este tipo de pacientes.

La respuesta e se planteó de forma retrospectiva por 
parte de cirugía cardiaca respecto a nuestro caso. Sin 
dudad el hecho de que rehiciera una trombosis pese 
a estar fuertemente anticoagulada hace pensar que la 
paciente tenía activada la vía de la coagulación sobre la 
superficie valvular y que la re-trombosis era cuestión de 
días. En estos casos y ante un evento de trombosis valvu-
lar aguda sería planteable el recambio valvular directo en 
lugar de la limpieza quirúrgica que se efectuó a la pacien-
te, sin embargo aun no hay guías que establezcan esto 
como un estándar en casos de trombosis valvular aguda.
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Paciente de 9 años de edad, sin antecedentes perso-
nales de interés, que acude a su pediatra por un cuadro 
de 3 días de evolución consistente en astenia, fiebre, 
cefalea frontal y cuyos padres describen cambios brus-
cos del humor en la última semana. No presenta otra 
sintomatología acompañante. Se inicia tratamiento anti-
biótico con amoxicilina-clavulánico. A los dos días y ante 
la persistencia de fiebre y decaimiento acude al Servicio 
de Urgencias. A la exploración física destaca mal estado 
general con palidez cutánea, bradipsiquia, Glasgow score 
(GCS) de 14 con rigidez de nuca marcada sin exantemas 
ni petequias. El resto de la exploración es anodina con 
constantes vitales normales.

Se realiza analítica con los siguientes resultados: 
Hb:11,3 g/dl, leucocitos 19.300/mm3 (N L), plaquetas 
227.000/mm3. Coagulación: tiempo protrombina: 14,2 
seg, Quick: 70%, INR: 1,28, TTPA: 30,3. Proteína C reac-
tiva 27,5 mg/dl, procalcitonina 2,8 ng/dl. Glucosa: 124 
mg/dl, urea: 32 mg/dl, creatinina: 0,46 mg/dl, Na: 135 
mEq/L, K: 4,27 mEq/L.

El paciente presenta deterioro del sensorio con estu-
por y Glasgow de 12 sin cambios pupilares tras la eva-
luación inicial a su llegada.

¿Cuál sería el siguiente paso seguir?
a.	 Punción lumbar.
b.	 TAC.
c.	 RM.
d.	 Intubación y conexión a ventilación mecánica.
e.	 Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la b.
Ante un paciente con fiebre y clínica neurológica hay 

que descartar que presente hipertensión intracraneal por 
distintas causas, por lo que la punción lumbar (respuesta 
a) debería postergarse hasta la obtención de una prueba 
de imagen que la descarte. Ante la duda de qué prueba 
de imagen se debería realizar, en estos casos se nece-
sita una prueba inmediata, siendo el TAC la de elección 
(respuesta b) por la rapidez de su realización en los estos 
casos urgentes, si bien para visualizar adecuadamente 
el parénquima cerebral la prueba de elección sería RM 
(respuesta c) que se debería realizar posteriormente, de 
ser necesario, de forma programada.

En el TAC del paciente se objetivan zonas parchea-
das de hipodensidad en ambos lóbulos frontales, compa-
tibles con focos de cerebritis. Posteriormente se realiza 
punción lumbar obteniendo líquido transparente con 
salida sin presión con leucocitos 80/mm3 (mononuclea-
res 5%, PMN 95%), proteínas 40 mg/dl y glucosa de 
62 mg/dl.

Ante la clínica y estos resultados analíticos 
¿Cuál es su diagnóstico presuntivo?
a.	 Meningitis aguda bacteriana.
b.	 Meningitis aguda decapitada (parcialmente tratada).
c.	 Meningoencefalitis aguda.
d.	 Meningitis aguda vírica.
e.	 Meningitis tuberculosa.

La respuesta correcta es la c.

99

Caso clínico 14

Paciente de 9 años con astenia, fiebre y cambios  
de humor
Ponente: Aránzazu García Brunet. Tutora: Olivia Pérez Quevedo.
Complejo Hospitalario Universitario Insular Materno-Infantil. Las Palmas de Gran Canaria.



100 Paciente de 9 años con astenia, fiebre y cambios de humor

Tanto los resultados analíticos como la clínica del 
paciente nos hacen pensar que nos encontramos ante 
una posible meningitis aguda y según la tabla 1, nos 
encontramos ante un líquido patológico por presencia 
de más de 10 leucocitos/mm3, con predominio de poli-
morfonucleares, lo que descarta la etiología tuberculosa 
(respuesta e). Al presentar glucorraquia y proteinorraquia 
normales, a su vez se descarta la meningitis aguda bac-
teriana (respuesta a). Por lo tanto, según dicha gráfica 
se podría tratar de una meningitis vírica (respuesta d). 
Teniendo en cuenta el resto de parámetros analíticos y el 
Score de Boyer (Tabla 2), en el que se obtienen 4 puntos, 
además del antecedentes de ingesta de antibioterapia, se 
podría sospechar una meningitis aguda decapitada (res-
puesta b), pero ante el deterioro del sensorio evidente, se 
diagnostica de meningoencefalitis aguda (respuesta c). El 
paciente es trasladado a UCIP donde se inicia tratamiento 
con cefotaxima, vancomicina y aciclovir.

A las 24 horas de su ingreso en UCIP, el paciente 
presenta crisis de clonías en hemicara izquierda con 
desconexión del medio de pocos segundos de duración 
con recuperación del nivel de conciencia posterior, por 
lo que se inicia tratamiento con fenitoína. Dichos episo-

dios persisten, por lo que se asocian diferentes antico-
miciales y se realiza un vídeo-EEG donde se objetiva un 
trazado lento y desorganizado compatible con afectación 
cerebral grave difusa. Dados los hallazgos en el EEG, se 
solicita una resonancia magnética nuclear de urgencia 
que muestra proceso infeccioso con afectación menín-
gea y formación de pequeños abscesos frontales y gran 
empiema a nivel subdural derecho con afectación infla-
matoria a nivel bifrontal alrededor de dichas lesiones 
abscesificadas.

Ante los hallazgos en la RM, se contacta con neuro-
cirujano de guardia quien decide intervención quirúrgica 
urgente. Se realiza craniectomía descompresiva fron-
to-temporo-parietal derecha con evacuación de contenido 
empiematoso subdural de consistencia heterogénea. Se 
coloca sensor de PIC y se traslada intubado a UCIP donde 
se objetiva PIC mantenida de 30 mmH2O.

¿Qué tratamiento iniciaría a continuación ante 
dichos hallazgos?
a.	 Suero salino hipertónico.
b.	 Hiperventilación moderada (pCO2 30-35).
c.	 Posición alineada de cabeza y cuello a 30º.

Tabla 1. Diagnóstico diferencial según características del LCR.

Células/mm3 Tipo de células Proteínas (mg/dl) Glucosa (mg/dl)

LCR <10 MN <45 35-100

Meningitis bacteriana >1.000 PMN ↑↑ ↓↓

Meningitis vírica <300 PMN (inicial)/MN Normal/↑ Normal

Meningitis tuberculosas <1.000 MN ↑↑↑ ↓

Tabla 2. Score de Boyer.

0 1 2

Fiebre <39,5ºC ≥39,5ºC –

Púrpura No – Sí

Complicaciones neurológicas* No Sí –

Células/mm3 LCR <1.000 1.000-4.000 >4.000

PMN en LCR <60% ≥60% –

Proteínas (mg/dl) en LCR <90 90-140 >140

Glucosa (mg/dl) en LCR >35 20-35 <20

Leucocitos/mm3 en sangre <15.000 ≥15.000 –

*Complicaciones neurológicas: convulsiones, alteraciones del sensorio, hemiparesia.
0, 1, 2 puntos: probable meningitis vírica. Actitud expectante.
3-4 puntos: dudoso. Valorar según evolución si antibioterapia u observación.
>5 puntos: alta probabilidad meningitis bacteriana. Instaurar tratamiento antibiótico inmediato.



Ponente: Aránzazu García Brunet. Tutora: Olivia Pérez Quevedo 101

d.	 Sedación y relajación muscular.
e.	 Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Ante PIC elevada mantenida se inician medidas de 

primer nivel para la HTIC (Fig. 1). Entre dichas medidas 
se encuentran:
•	 Sedación y relajación muscular (respuesta d): dis-

minuyen la PIC por descenso de la presión en la 
vía aérea e intratorácica facilitando el retorno venoso 
cerebral, evitan la lucha contra el respirador, y dismi-
nuyen la demanda metabólica. Impiden la valoración 
de posibles crisis convulsivas, por lo que se recomien-
da utilizar anticomiciales profilácticos, previamente ya 
pautados en nuestro paciente.

•	 Alineación de la cabeza y cuello a 30º (respuesta c): 
para evitar la compresión yugular que impediría el 
retorno de sangre venosa cerebral. Elevar a mayor 
grado puede disminuir la presión de perfusión cere-
bral (PPC) y el flujo cerebral. Si el paciente está hipo-
tenso NO se elevará la cabecera, ya que es prioritario 
mantener una PPC adecuada.

•	 Suero salino hipertónico (SSH) al 3% (respuesta a): 
6,5-10 ml/kg en bolo i.v. También puede emplear-
se en infusión continua entre 0,1-1 ml/kg/h i.v. de 
forma progresiva. El SSH disminuye la PIC por un 
efecto de gradiente osmolar. Los efectos secundarios 
son posible rebrote de la PIC, fallo renal, hemorragia 
subaracnoidea, natriuresis (mantener osmolaridades 
séricas menores de 320 mosm/L), aumento de la 
pérdida de agua por el riñón, acidosis hiperclorémica 
y favorece el desarrollo de diabetes insípida.

•	 Hiperventilación moderada (respuesta b): disminuye 
la PIC al producir vasoconstricción cerebral y dismi-
nuir el flujo sanguíneo cerebral, pero por otra parte 
puede disminuir la oxigenación cerebral e inducir 
isquemia cerebral. Por ello se debe realizar una neu-
romonitorización avanzada para descartar isquemia 
cerebral, manteniendo saturaciones de oxígeno en 
el bulbo de la yugular (SjO2) entre 55 y 75%. Solo 
debería utilizarse como forma puntual ante situación 
de deterioro neurológico agudo o de forma más man-
tenida en aquellos traumatismos craneoencefálicos 
(TCE) graves con hipertensión intracraneal (HTIC) 

Medidas generales
– Intubación y ventilación mecánica (PaO2 >100 mmHg y PaCO2 35 mmHg)
– TA estable (SSF, coloides, sangre)
– Sedación (midazolam) + analgesia (cloruro mórfico, remifentanilo, fentanilo)
– Cabeza neutra y elevada 30º. Evitar dificultar el drenaje de las venas yugulares
– Normotemperatura (evitar hipertermia)
– Fenitoína profiláctica (durante 7 días)

Medidas primer nivel
1º Valorar la profundidad de la sedación/analgesia
2º Drenaje ventricular (si es portador de catéter intraventricular)
3º Relajantes musculares
4º Terapia hiperosmolar: SSH 3% 6,5-10 ml/kgen bolo (no si osm ≥360 mmos/L)
5º Hiperventilación moderada (PaCO2 30-35 mmHg, aconsejable control SjO2)

TC craneal

Cirugía
Sí No

Cirugía y control de PIC Control de PIC
PIC >20 mmHg

PIC >20 mmHg
Considerar repetir TAC craneal

Medidas de segundo nivel
– Hiperventilación intensa (PaCO2 <30 mmHg, control de SjO2)
– Coma barbitúrico
– Craniectomía descompresiva con duroplastia

Figura 1. Manejo de la HTIC.
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refractaria que no responden al resto de medidas de 
primer nivel. Cuando se decide la retirada de esta 
medida por normalización de la PIC, se debe realizar 
lentamente por el efecto rebote de aumento de PIC 
que produce.
Debido al tratamiento previamente descrito que se 

ha instaurado, el paciente presenta una tendencia pro-
gresiva a la hipotensión arterial refractaria a la expansión 
con fluidos.

Ante dicha clínica ¿qué tratamiento le parece 
más correcto instaurar en este momento?
a.	 Perfusión intravenosa de noradrenalina.
b.	 Perfusión intravenosa de adrenalina.
c.	 Perfusión intravenosa de dopamina.
d.	 Perfusión intravenosa de dobutamina.
e.	 Ninguna de las anteriores

La respuesta correcta es la a.
Los objetivos ante estos hallazgos son mantener una 

PIC <20 mmHg y una tensión arterial media (PAM) sufi-
ciente para lograr una adecuada presión de perfusión 
cerebral (PPC) según la edad del niño (>40 en lactantes 
y >50 en niños/adolescentes), siendo la PPC el resultado 
de la resta entre TAM y PIC. Se debe conocer el valor 
de la PPC para evitar la isquemia cerebral con una ade-
cuada monitorización. Valores de PPC <40 mantenidos 
indican daño cerebral grave con aumento de mortalidad 
asociado. Ante datos de hipotensión refractaria a fluidos 
y el riesgo existente de hipoperfusión cerebral se debe 
iniciar soporte vasoactivo. Dado que tanto la adrenalina 
(respuesta b) como la dopamina (respuesta c) aumentan 
el consumo de oxígeno cerebral, se utiliza como droga 
vasoactiva de elección la noradrenalina (respuesta a) 
por su efecto alfa-adrenérgico predominante. Ante un 
uso prolongado o dosis elevadas de noradrenalina hay 
que monitorizar la función renal y del resto de los órga-
nos mesentéricos dado a su efecto constrictor a nivel 
renal y mesentérico, requiriendo en muchas ocasiones 
suplementos de corticoides ante insuficiencia suprarrenal 
secundaria.

A pesar de las medidas previamente expuestas, el 
paciente persiste con PIC elevadas, por lo que ante esta 
situación se debe valorarse repetir la TAC craneal por 
si se ha producido algún cambio. En el caso que no 
esté indicada la neurocirugía se aplicarán las medidas 

de segundo nivel (Fig. 1). Por ello, se repite TAC craneal 
donde se objetiva empeoramiento radiológico evidente, 
decidiendo reintervención quirúrgica a las 24 horas de la 
previa, realizándose ampliación hemicoronal, objetivando 
herniación transcalvaria y absceso cerebral fronto-tempo-
ral izquierdo de contenido purulento. Posteriormente se 
evacúa y procede a su limpieza y al finalizar e intentar el 
cierre, se evidencian signos de HTIC, decidiendo amplia-
ción de craneotomía y colocación de drenaje intraventri-
cular externo y rotación de antibioterapia.

A las 24 horas de la última intervención, se realiza 
nuevo TAC craneal de control donde se objetivan cambios 
postquirúrgicos con disminución del tamaño de los abs-
cesos y signos de sinupatía múltiple inflamatoria aguda. 
Se realiza limpieza en quirófano de senos maxilares, mea-
totomía media bilateral y etmoidectomía anterior derecha. 
Tras la dicha intervención, se objetiva salida de líquido 
transparente por fosas nasales.

¿Qué NO estaría indicado ante dicha situación?
a.	 Apertura del drenaje intraventricular.
b.	 Avisar al otorrinolaringólogo de guardia.
c.	 Bioquímica de dicho líquido para conocer su natura-

leza.
d.	 Mantener al paciente en supino y cabeza elevada 

30-45º.
e.	 Reintervención quirúrgica.

La repuesta correcta es la e.
Nos encontramos ante un paciente que presenta sali-

da de líquido transparente tras cirugía de senos, por lo 
que tiene grandes posibilidades de que se trate de LCR. 
Tras verificar bioquímicamente que se trate de LCR (res-
puesta c) y ante la sospecha de fístula de LCR se avisa al 
especialista (respuesta b). Se mantiene abierto el drenaje 
intraventricular para favorece la salida del LCR por el dre-
naje y así favorecer el cierre de dicha fistula además de 
posición supina y cabeza elevada 30-45º como medidas 
conservadoras (respuesta d). Las medidas quirúrgicas se 
prorrogan hasta que se objetiva el fracaso de las conser-
vadoras tras 2 semanas.

En los días posteriores, se objetiva una normalización 
de las PIC por lo que se retira la relajación muscular y 
posteriormente la sedación, extubándose el paciente a 
los 10 días de su ingreso en UCIP. Destaca a la explo-
ración que no se objetivan signos de focalidad ni déficit 
neurológico.



Ponente: Aránzazu García Brunet. Tutora: Olivia Pérez Quevedo 103

Posteriormente se objetiva aumento del perímetro 
cefálico a expensas de fistulización región parietal dere-
cha, por lo que se realiza punción del higroma con fraca-
so del mismo tras reaparición a las 24 horas, se decide 
mantener el drenaje intraventricular abierto con salida de 
abundante LCR. Se inserta drenaje ventrículo-lumbar y 
coloca del hueso de calota sin incidencias a los 35 días 
del ingreso.

El paciente permanece hemodinámicamente esta-
ble, eupneico, afebril con constantes normales siendo 
dado de alta tras 60 días de hospitalización. En ningún 
momento se ha obtenido germen en ninguno de los cul-
tivos realizados a lo largo del ingreso en UCIP.
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En la anamnesis y exploración física, destaca que 
se trata de una niña de 10 años que acude a urgen-
cias por fiebre alta de 4 días de evolución precedida 
de febrícula, cansancio e inapetencia. En las 24 horas 
previas presenta, además, dolor abdominal epigástrico 
tipo cólico y vómitos de contenido alimentario. En trata-
miento con amoxicilina/clavulánico vía oral, durante las 
48 horas previas prescrito por su pediatra por cuadro 
febril sin foco.

Refiere un esfuerzo físico moderado al inicio del 
cuadro (clase de zumba) y en el mes anterior lesión 
en mejilla y párpado izquierdos, fotosensible, sugestiva 
de herpes.

En la exploración física destaca afectación del estado 
general y palidez cutánea. Los pulsos periféricos son nor-
males y presenta buen relleno capilar, buena entrada de 
aire bilateral a la auscultación, tonos rítmicos a 110 lpm, 
dolor abdominal epigástrico y en hipocondrio derecho a 
la palpación y una adenopatía laterocervical pequeña, 
siendo el resto de exploración sin hallazgos.

Entre los antecedentes personales y familiares no se 
encuentran enfermedades previas y la paciente ha reci-
bido una vacunación completa.

La madre padece lupus eritematoso sistémico.
Ante la sospecha de infección bacteriana ingresa en 

observación y se solicitan las siguientes pruebas com-
plementarias:
•	 Hemograma: leucopenia (3.830 leucocitos) con lin-

fopenia (900 linfocitos), neutrófilos 2.700, hemoglo-
bina (Hb) 13,4 mg/dl y plaquetas de 132.000.

•	 PCR 237 mg/L.
•	 GPT 214 U/L, BT 3,67 mg/dl, BD 3,42 mg/dl.
•	 Amilasa 34 U/L.
•	 Estudio de coagulación: TP 16,7 seg, INR 1,5, TPTA 

45 seg, fibrinógeno 4,6 g/L.

•	 Bioquímica: Na 130 mEq/L, resto de iones normales, 
proteínas totales 7,4 g/dl.

•	 Función renal: normal (creatinina 0,63 mg/dl, urea 
23 mg/dl).

•	 Tira reactiva de orina: cuerpos cetónico ++++, sangre 
+++, proteínas +++.

•	 Rx de tórax: infiltrados basales bilaterales, con con-
densación derecha más evidente.

•	 Ecografía abdominal: engrosamiento parietal vesicular 
(hallazgo inespecífico). Pequeños ganglios (6-8 mm) 
en hilio hepático.
Durante su estancia en observación, la paciente pre-

senta un empeoramiento clínico progresivo con afecta-
ción grave del estado general, taquicardia, polipnea y 
trabajo respiratorio.

1. ¿Cuál de las siguientes actuaciones le parece 
menos adecuada en este momento?
a.	 Antibioterapia empírica.
b.	 Administrar volumen i.v.
c.	 Ingreso en UCI-P.
d.	 Canalización de vía venosa central.
e.	 Realización de punción lumbar.

La respuesta correcta es la e.
La paciente cumple criterios clínicos de sepsis, por lo 

que debemos iniciar resucitación con volumen y antibio-
terapia empírica de forma precoz, así como canalización 
de vía venosa central e ingreso en UCI-P. En este caso se 
decidió antibioterapia con cefotaxima y clindamicina por 
sospecha de infección estreptocócica, dado el anteceden-
tes de esfuerzo físico moderado. La realización de punción 
lumbar, aunque podría estar indicada, no se debe realizar 
en este momento debido a la inestabilidad de la paciente.
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Ante la sospecha de shock séptico se inicia resu-
citación con volumen, tratamiento antibiótico empírico 
con cefotaxima y clindamicina intravenosas e ingreso 
en UCI-P.

En las horas siguientes al ingreso en UCI-P presenta 
aumento del trabajo respiratorio y de las necesidades 
de oxígeno, manteniendo hipoxemia (SatO2 transcutánea 
80%) a pesar de oxigenoterapia de alto flujo con FIO2 
de 80%, por lo que se decide intubación orotraqueal, 
conexión a ventilación mecánica convencional e inicio 
de soporte con drogas vasoactivas.

En los días siguientes persiste febril, con reactantes 
de fase aguda persistentemente elevados (PCR máxima 
381,3 mg/L y procalcitonina 13,06 ng/ml) a pesar de 
antibioterapia. Se realiza ecocardiografía, evidenciándose 
afectación de la contractilidad y función sistólica dismi-
nuida, compatible con miocarditis, con una determina-
ción de ProBNP de 365 ng/ml. Se administra dosis de 
inmunoglobulina intravenosa.

La paciente desarrolla de forma progresiva un fallo 
multiorgánico grave con las siguientes afectaciones:
•	 Fallo hemodinámico con necesidades crecientes de 

aminas vasoactivas.
•	 Insuficiencia respiratoria con síndrome de distrés res-

piratorio agudo (SDRA), precisando ventilación con 
parámetros de protección pulmonar (radiografía de 
tórax con pulmón blanco bilateral).

•	 Insuficiencia renal oligúrica que precisa iniciar hemo-
diafiltración venovenosa continua (creatinina máxima 
3,9 mg/dl y urea máxima 233 mg/dl), a partir del 
cuarto día de ingreso.

•	 Fallo hepático agudo con elevación de transaminasas 
(GPT 186 U/L, GGT 397 U/L), hiperbilirrubinemia 
directa (BR total 8,72 mg/dl, BR directa 8,39 mg/dl) 
y alteración de la coagulación (TPTA 78 segundos, 
TP 39,6 segundos, INR 3,51 segundos, fibrinógeno 
4,6).

•	 Fallo hematológico con leucopenia (3.830/μl) con 
linfopenia (300/μl), plaquetopenia (40.000/μl) grave 
mantenida, coagulación intravascular diseminada 
(CID), anemia (Hb 8,6 g/dl) con sangrados activos 
por vía digestiva y zonas de punción, precisando 
transfusiones de hemoderivados.

•	 Afectación neurológica, en los días siguientes, con 
baja respuesta a estímulos en las ventanas de seda-
ción (Fig. 2).
Se aísla un Staphylococcus aureus en frotis nasofa-

ríngeo por lo que se añade vancomicina al tratamiento. 
Posteriormente se inicia aciclovir por PCR para herpes 
positiva en conjuntiva. Cultivos de sangre, orina y aspi-
rado broncoalveolar negativos.

Al 5º día aparece un exantema cutáneo con lesiones 
papulosas en tronco eritematovioláceas, infiltradas, con 
tendencia a la confluencia. En la espalda presenta ade-
más lesiones confluentes que conforman una gran placa 
eritematoviolácea (Fig. 3).

2. ¿Qué actitud te parece más adecuada en este 
momento?
a.	 Expectante, es la evolución natural de una sepsis.
b.	 Replanteamiento del diagnóstico, ampliación de estu-

dio de fondo.
c.	 Ampliar espectro antibiótico con meropenem.
d.	 Asociar anfotericina B liposomal por posible infección 

fúngica.
e.	 Las opciones b, c y d son correctas.

La respuesta correcta es la b.
La gravedad clínica del cuadro y la falta de respuesta 

a los tratamientos antibióticos y de sostén adecuados, 
indica progresión de la enfermedad, no siendo esta la 
evolución natural de una sepsis. La posibilidad de que 
la paciente padezca una enfermedad por gérmenes mul-
tirresistentes o una infección fúngica es muy baja, dado 

Figura 1. 
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que es una paciente inmunocompetente, sin ingresos 
previos y proveniente de la comunidad, por lo cual no 
estaría indicado el tratamiento con meropenem ni con 
anfotericina B liposomal.

Parece por tanto razonable replantear el diagnósti-
co inicial, incluyendo otras entidades, para valorar si la 
paciente pudiera beneficiarse de otros tratamientos.

3. En este paciente, ¿Qué causa descartaría como 
desencadenante?
a.	 Linfohistiocitosis hemofagocítica.
b.	 Sepsis infecciosa por Staphylococcus aureus metici-

lina sensible (SAMS).
c.	 Enfermedad de Kawasaki.
d.	 Leucemia mieloide aguda.
e.	 Todas las opciones son posibles.

La opción correcta es la e.

Debemos pensar en todas estas entidades.
La paciente presenta una sepsis probablemente 

secundaria a Staphylococcus aureus meticilina sensible 
(SAMS), a pesar de ser el hemocultivo negativo, ya que 
había tomado antibioterapia en 48 horas previas.

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémi-
ca cuyo diagnóstico se realiza mediante criterios clínicos, 
la paciente cumple los de fiebre, exantema inespecífico 
y adenopatía laterocervical, aunque en ecocardiografía 
no se observan hallazgos compatibles con enfermedad 
de Kawasaki.

La bicitopenia (plaquetopenia y leucopenia) hacen 
necesario descartar un proceso linfoproliferativo. El frotis 
de sangre periférica es compatible con infección bacte-
riana grave, no existiendo formas anómalas. Se realiza 
punción de médula ósea en la que no se observa leu-
cemización.

Debemos sospechar una linfohistiocitosis hemofago-
cítica (LHH) ante un paciente con fallo multiorgánico y 
una reacción inflamatoria severa. El diagnóstico se realiza 
a través de unos criterios que recogen hallazgos clínicos, 
analíticos, histológicos y moleculares, aunque es un diag-
nóstico de exclusión (Tabla 1).

La paciente presenta fiebre >38,5ºC de más de 7 días, 
plaquetopenia y leucopenia. Solicitamos de forma dirigida 
ferritina, triglicéridos, células NK y realizamos punción 
de médula ósea, encontrando los siguientes resultados: 
ferritina de 18.355 µg/L. triglicéridos 885 mg/dl, célu-
las NK muy disminuidas (8 células/µl (0,89%)). En el 
aspirado de médula ósea no se objetivan imágenes de 
hemofagocitosis.

Ins. resp.

Linfopenia
Ins. HD
Ins. hepática Ins. renal

Cefotaxima
Clindamicina

Ig Vancomicina Corticoides Ciclosporina
(dosis única)

Fiebre

Plaquetopenia + CID

Afect.
Neu Mejoría HD

1 2 3 4 5 6 7 8

Fallo multiorgánico con:

• Fallo respiratorio
• Fallo hemodinámico
• Insuficiencia renal
• Insuficiencia hepática
• CID
• Leucopenia y linfopenia

Figura 2. Evolución tórpida a pesar de tratamiento adecuado.

Figura 3. 
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La paciente cumple 5 de los 8 criterios clínicos y 
analíticos de la LHH por lo que se puede realizar el diag-
nóstico de LHH.

Además presentaba otros datos que apoyan el diag-
nóstico de LHH como son las hemorragias, el rash cutá-
neo, aumento de LDH a 1.600 U/L, VSG indetectable, la 
elevación de transaminasas y bilirrubina, y la alteración 
de la coagulación y elevación de productos de degrada-
ción de la fibrina.

4. Respecto al LHH ¿Cuál de estas opciones es 
falsa?
a.	 Puede ser desencadenado por un trigger infeccioso, 

como el SAMS, en un paciente previamente sano.
b.	 En los pacientes con artritis idiopática juvenil y LES 

recibe el nombre de síndrome de activación macro-
fágica.

c.	 Hay formas congénitas y adquiridas.
d.	 La hemofagocitosis es un hallazgo patognomónico de 

esta enfermedad.
e.	 Debemos realizar serología para VEB, CMV y parvovi-

rus B19. Si es posible debemos realizar determinación 
de PCR de Leishmania en médula ósea.

La respuesta correcta es la d.
La LHH es una enfermedad grave, expresión de una 

disregulación inmunológica en la que se liberan citoci-
nas de forma masiva e incontrolada por los linfocitos T 
e histiocitos que están activados en los tejidos en res-

puesta a un estímulo antigénico. Hay formas genéticas 
y adquiridas. Las adquiridas pueden ser secundarias a 
infecciones, autoinmunidad, neoplasias y defectos inmu-
nes adquiridos. En todas las formas debemos identificar 
el trigger que desencadena la enfermedad, siendo lo más 
frecuente la causa infecciosa.

5. De cara al pronóstico de la paciente qué 
afirmación te parece correcta
a.	 El número de plaquetas sirve para la monitorización 

de la actividad de enfermedad y de respuesta al tra-
tamiento.

b.	 Un nivel de ferritina superior a 500 mg/L es un dato 
muy específico de LHH.

c.	 El fibrinógeno elevado imposibilita el diagnóstico de 
la enfermedad.

d.	 Los valores iniciales de LDH es el factor pronóstico 
más importante.

e.	 Las transaminasas suelen estar muy elevadas, 5 veces 
el valor normal para la edad.

La respuesta correcta es la a.
La monitorización plaquetaria nos sirve para la moni-

torización de la actividad de enfermedad. El número de 
plaquetas y el nivel ferritina al diagnóstico de la enferme-
dad son los factores pronósticos que mejor predicen la 
evolución de la enfermedad. Las transaminasas se elevan 
discretamente aunque si están muy elevadas debemos 
descartar hepatopatía. A pesar de que el fibrinógeno 
suele estar disminuido, siendo dicha disminución un 
criterio diagnóstico, podemos encontrar una elevación 
del fibrinógeno en esta entidad como reactante de fase 
aguda.

Valores muy elevados de ferritina son muy específicos 
de LHH, sin embargo el nivel de ferritina considerado 
como criterio diagnóstico (500 mg/L), está actualmente 
en debate ya que niveles similares pueden encontrarse 
en otras entidades.

Dado el antecedente familiar (madre con LES) y el 
antecedente de eritema malar fotosensible en la paciente, 
se solicita estudio de autoinmunidad, que resulta nega-
tivo.

Se solicita serología de virus de Epstein Barr (VEB), 
citomegalovirus (CMV), virus herpes simple (VHS) 1 y 
2, toxoplasma, virus hepatotropos, parvovirus B19, PCR 
para Leishmania, PCR para VEB y para CMV que resultan 
negativas.

TABLA 1. Criterios diagnósticos en la LHH, según 
la Sociedad Histiocitaria (Protocolo 2004).

Se deben cumplir 1 o 2 de los criterios siguientes:

1.	Diagnóstico molecular de SHF

2.	Se cumplen al menos 5 de los 8 criterios siguientes:
	 a)	 Fiebre
	 b)	 Esplenomegalia
	 c)	 Citopenias de 2 o 3 líneas celulares en sangre periférica
		  – Hb <9 g/dl (en menores de 1 mes <10 g/dl)
		  – Plaquetas <100 x 109/L
		  – Neutrófilos <1,0 x 109/L
	 d)	� Hipertrigliceridemia: TG >3 mmol/(265 mg/dl) y/o 

hipofibrinogenemia (fibrinógeno <1,5 g/L)
	 e)	� Hemofagocitosis en médula ósea, bazo o ganglios 

linfáticos, sin evidencia de malignidad
	 f)	 Actividad de células NK baja o ausente
	 g)	 Ferritina ≥500 µg/L
	 h)	 Receptor soluble de IL-2 (CD-25) ≥2.400 U/ml

Henter JI, Horne A, Aricò M, et al. HLH-2004: diagnostic 
and therapeutic guidelines for hemophagocytic 
lymphohistiocytosis. Pediatr Blood Cancer. 2007; 48: 124-31.
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Dado el diagnóstico de LHH secundaria, ¿Qué 
tratamiento sería el más adecuado en este caso?
a.	 Iniciar corticoterapia a dosis altas.
b.	 Continuar con el mismo tratamiento (antibiótico y de 

soporte).
c.	 Anfotericina B liposomal.
d.	 Ciclosporina.
e.	 Etopósido.

La respuesta correcta es la a.
En los casos de sepsis con LHH secundario el tra-

tamiento antibiótico y de soporte es el más importante 
(Fig. 4). Cuando este tratamiento no es suficiente o exis-
ten datos de mal pronóstico debemos administrar ciclos 
cortos de corticoides a dosis altas.

Los inmunosupresores y citostáticos son la base del 
tratamiento clásico, pero publicaciones recientes sugieren 
que tratamientos menos agresivos, que tienen en cuenta 
la condición de base del paciente y la existencia de des-
encadenante infeccioso, están demostrando una mayor 
supervivencia. Por tanto, en estos casos, el tratamiento 
con citostáticos e inmunomoduladores está actualmente 
en discusión.

La anfotericina B sería el tratamiento de elección si 
se tratase de LHH secundaria a leishmaniasis.

En nuestra paciente, el tratamiento específico fue 
objeto de estudio y discusión en varias sesiones clínicas 

multidisciplinares. Tras la sospecha de LHH se inició cor-
ticoterapia. Tras 48 horas y después de confirmar el diag-
nóstico de LHH con fallo multiorgánico grave se decidió 
asociar tratamiento inmunomodulador con ciclosporina. 
Tras la primera dosis de ciclosporina se realiza reevalua-
ción del riesgo-beneficio junto a revisión de la literatura y 
se decide suspender esta y continuar con corticoterapia.

La sepsis y la LHH comparten criterios fisiopatológicos 
y clínicos, difiriendo en el tratamiento de forma signifi-
cativa, por esta razón existe controversia en el manejo 
terapéutico cuando ambas patologías coexisten.

Tras el inicio de corticoterapia IV, la paciente mejora 
clínicamente de forma progresiva, permitiendo el descen-
so del soporte inotrópico hasta su retirada y procedién-
dose a la extubación a los 15 días. De la misma forma 
mejora la función renal y hepática. Ceden los sangrados, 
se normalizan los leucocitos y desaparece el exantema.

Tras su extubación presenta somnolencia intensa 
con Glasgow 13/15, con esfuerzo respiratorio débil que 
precisa reintubación.

¿A qué factor o factores cree que puede ser 
debido el fracaso de la extubación?
a.	 Tratamiento de síndrome de abstinencia con meta-

dona y cloracepato dipotásico.
b.	 Edema agudo de pulmón.

10 mg/m2

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 15 20 25 30 35 40

5 mg/m2

2,5 mg/m2

1,25 mg/m2

Evaluación de todos los parámetros

Semanas

Cisplatino
150 mg/m2

Dexametaxona

Ciclosporina
(mantener niveles

séricos entre
200-300 mg)

Trasplante de progenitores
hematopoyéticos

Figura 4. Tratamiento de LHH según la Sociedad Histiocitaria (Protocolo 2004). Henter JI, Horne A, Aricò M, et al. HLH-2004: 
diagnostic and therapeutic guidelines for hemophagocytic lymphohistiocytosis. Pediatr Blood Cancer. 2007; 48: 124-31.
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c.	 Afectación neurológica propia del LHH.
d.	 Las opciones a, b y c son posibles.
e.	 Ninguna de estas opciones es posible.

La respuesta correcta es la d.
La afectación neurológica es un síntoma clásico en la 

LHH siendo las crisis convulsivas la clínica más común. 
Es necesario descartar afectación neurológica en los 
pacientes diagnosticados de LHH.

Tras 15 días de sedoanalgesia con dosis acumulada 
alta, se inició 24 horas previas a la extubación tratamiento 
sustitutivo con metadona y cloracepato dipotásico según 
el protocolo de la unidad. La metadona tiene metaboli-
zación hepática y eliminación renal, por lo que en estos 
casos se debe ajustar la dosis. Ante la sospecha de acu-
mulación de dosis se administró naloxona con mejoría 
posterior del nivel de conciencia de la paciente.

Además se había retirado la hemodiafiltración en las 
48 horas antes ante la recuperación progresiva de la diu-
resis y la mejoría de la función renal. En ese proceso de 
transición realizó balance hídrico positivo con edema de 
pulmón secundario que empeoró la función respiratoria.

Tras la administración de diuréticos y retirada del tra-
tamiento para el síndrome de abstinencia se procede a 
extubación tras 24 horas, manteniendo posteriormente 
buen nivel de conciencia y esfuerzo respiratorio eficaz.

En los días siguientes se constata mejoría del cua-

dro inflamatorio que se evidencia con disminución de 
la ferritina en controles seriados. Al traslado a planta de 
hospitalización mantiene plaquetopenia grave.

Comentarios
El síndrome de respuesta inflamatoria sistémica, la 

sepsis, las enfermedades inflamatorias y la LHH com-
parten hallazgos clínicos y analíticos, esta circunstancia 
se debe a que están activados mecanismos moleculares 
similares, que son responsables de la respuesta infla-
matoria. La LHH podría responder al extremo de una 
reacción inflamatoria grave e incontrolada que puede 
desencadenarse en muchas condiciones de base. Hay 
autores que consideran que estas entidades no son inde-
pendientes, sino que forman parte de un espectro en 
el que hay diferentes grados de respuesta inflamatoria.

En la tabla 2 se comparan las características clíni-
cas, analíticas y moleculares de la LHH, sepsis y SAM, 
poniendo de manifiesto que la mayoría de los signos bio-
lógicos del LHH y el SAM están presentes en el espectro 
sepsis/síndrome de respuesta inflamatoria sistémica y 
fallo multiorgánico.
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Tabla 2. Características clínicas/analíticas/moleculares de la LHH, sepsis y síndrome de activación 
macrofágica (SAM).

LHH Sepsis/SIRS/FMO SAM

Diagnóstico molecular presente Diagnóstico molecular ausente Diagnóstico molecular ausente

Fiebre Fiebre Fiebre

Esplenomegalia ±Visceromegalia ±Visceromegalia

Citopenia en 2 de 3 series:
• Hb <9 g/dl
• Plaquetas <100.000
• Neutrófilos <1.000

Citopenia en 2 de 3 series:
• Hb <9 g/dl
• Plaquetas <100.000
• Neutrófilos <1.000

Citopenia en 2 de 3 series:
• Neutrófilos <1.000

Hipertrigliceridemia >265 mg/dl Hipertrigliceridemia >265 mg/dl Hipertrigliceridemia >265 mg/dl

Hipofibrinogenemia <1,5 g/L Hipofibrinogenemia <1,5 g/L Hipofibrinogenemia <1,5 g/L

Hemofagocitosis en médula ósea, bazo o 
nódulos linfáticos

Hemofagocitosis en médula ósea, bazo o 
nódulos linfáticos

Hemofagocitosis en médula ósea, 
bazo o nódulos linfáticos

Ferritina >500 µg/L Ferritina >500 µg/L Ferritina >500 µg/L

Células NK bajas o ausentes Células NK bajas o ausentes Células NK bajas o ausentes

CD25 soluble >2.400 U/ml CD25 soluble >2.400 U/ml CD25 soluble >2.400 U/ml

SAM: síndrome de activación macrofágica.
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Se trata de una paciente de 8 años y 40 kg de peso 
sin antecedentes familiares de interés, diagnosticada 
de leucemia linfoblástica aguda (LLA) común de riesgo 
estándar (SR), en fase de inducción IB, (prednisona, vin-
cristina, daunorubicina y L-asparraginasa) según proto-
colo SEHOP-PETHEMA 2013. El control de citometría en 
aspirado de médula ósea (AMO) realizado el día +33 de la 
fase de inducción IA no muestra presencia de blastos. En 
el día +35 inicia cuadro de dolor abdominal inespecífico 
y vómitos, que se acompaña a las 24 h de mal estado 
general, obnubilación, mala perfusión periférica y oliguria, 
decidiendo su ingreso en UCIP.

Las constantes vitales a su ingreso son: temperatura 
axilar de 36ºC, frecuencia cardiaca (FC) 170 lpm, fre-
cuencia respiratoria (FR) 45 rpm. El manguito de tensión 
arterial no consigue registrar ningún valor y el pulsioxíme-
tro no mide saturación (SatO2), a pesar de oxigenoterapia 
con mascarilla reservorio a 15 lpm. En la exploración físi-
ca presenta livideces cutáneas en abdomen y miembros 
inferiores, pulsos periféricos no perceptibles, tiempo de 
revascularización alargado (mayor de 8 segundos), gra-
diente térmico hasta raíz de miembros, polipnea y tiraje 
subcostal moderado. La auscultación cardiaca es rítmica, 
sin soplos y en la pulmonar presenta buena entrada y 
salida de aire bilateral y simétrica. El abdomen es blando 
y depresible, sin presencia de visceromegalias, aunque 
impresiona de doloroso a la palpación generalizada. En 
la exploración neurológica la paciente está obnubilada, 
con respuesta únicamente a estímulos dolorosos.

La analítica extraída en planta muestra: pH de 6,8; 
pCO2 39,7 mmHg; pO2 61,5 mmHg; HCO3

- 7,7 mmol/L; 

EB -22,6 mmol/L; láctico 12 mmol/L; hemoglobina 6,9 
g/dl; hematocrito 24%; leucocitos 4.340/μl (N: 2.018/μl, 
L:1.900/μl); plaquetas 12.000/μl, glucosa 75 mg/dl; Na 
128 mm/L; K 4,5 mm/L; Cl 98 mm/L; BUN 38 mg/dl y 
creatinina 0,61 mg/dl. Se inicia expansión de volumen 
pero se comprueba la extravasación de la vía periférica 
al ingreso en UCIP.

1. ¿Qué actitud tomaría de forma inicial?
a.	 Canalización de vía intraósea (una o varias), infusión 

de cristaloides a 20 ml/kg (hasta 3 veces), extracción 
de analítica y hemocultivos, optimización de antibio-
ticoterapia e inicio de drogas vasoactivas (DVA) con 
dopamina y adrenalina.

b.	 Canalización de vía central e inicio de infusión de 
cristaloides/coloides a 20 ml/kg (hasta 3 veces), 
extracción de analítica y hemocultivos, optimización 
de antibioticoterapia e inicio DVA con dopamina y 
noradrenalina.

c.	 Canalización de vía central e inicio de infusión de 
cristaloides/coloides a 20 ml/kg (hasta 3 veces), 
extracción de analítica, hemocultivos y optimización 
de antibioticoterapia.

d.	 Canalización de vía intraósea (una o varias), infu-
sión de cristaloides/coloides a 20 ml/kg hasta logro 
de objetivos (normalización de nivel de consciencia, 
FC, FR, relleno capilar y TA) o aparición de signos 
de sobrecarga de volumen. Extracción de analítica, 
hemocultivos y optimización de antibioticoterapia.

e.	 Ninguna es correcta.
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La opción correcta es la d.
En la atención inmediata de pacientes con sospecha 

de shock séptico se deben canalizar dos accesos veno-
sos periféricos (primeros 5 minutos) y si no es posible, 
se procederá a la canalización de una vía intraósea o 
de una vía central. La vía intraósea supone un acceso 
seguro y rápido, permite la administración de líquidos y 
drogas vasoactivas.

La paciente se encuentra en una situación de shock 
séptico grave y por ello es prioritaria la administración 
precoz de volumen (primeros 15 minutos).

La elección del tipo de líquidos a infundir (cristaloides 
o coloides) continúa siendo un tema controvertido. En 
general, los cristaloides están indicados en la expansión 
inicial del shock y presentan escasos efectos secundarios, 
aunque precisan mayor volumen que los coloides para un 
mismo efecto expansor. Los coloides se suelen reservar 
para el shock refractario a cristaloides, pues tienen más 
riesgo de reacciones anafilácticas, alteraciones de la coa-
gulación e infecciones y son más caros. La expansión con 
cristaloides/coloides en la atención primaria del pacien-
te en shock se debe realizar hasta lograr los siguientes 
objetivos: normalización de nivel de conciencia, FC, FR, 
relleno capilar y TA o aparición de signos de sobrecarga 
de volumen. En caso de ausencia de respuesta, se plan-
teará entonces el inicio de drogas vasoactivas, incluso por 
vía periférica (dilución adecuada).

Otro punto fundamental será la optimización del 
tratamiento con antibióticos y antifúngicos, más aún en 
pacientes con inmunosupresión secundaria a tratamiento 
quimioterápico, como el caso de nuestra paciente. Así, 
se recomienda el uso de agentes de amplio espectro: 
piperacilina-tazobactam, ceftazidima o cefepime, mero-
penem y vancomicina o teicoplanina. Se añadirán ami-
noglucósidos o antifúngicos en el caso de colonización 
por Pseudomonas aeruginosa o Acinetobacter, lesiones 
de ectima o riesgo vital. Además, se cubrirán gérmenes 
anaerobios en los casos de sospecha de foco abdominal.

En los siguientes 45 minutos se logra canalizar vía 
central, sondaje vesical, se monitorizan TA, saturación 
venosa central de oxígeno (SvcsO2) y presión venosa cen-
tral (PVC). Se siguen infundiendo líquidos (75 ml/kg) y 
se inicia tratamiento con inotropos (dopamina). Dada la 
presencia de shock frío, se decide el inicio de adrenalina.

A pesar de las medidas descritas la paciente con-
tinúa taquicárdica, taquipneica e hipotensa (TA 60/40 
mmHg). Sigue en anuria y persiste acidosis metabólica 

con hiperlactacidemia (láctico 9 mmol/L) y SvcsO2 del 
60%. En la exploración física destaca gradiente térmico 
entre tronco y miembros, con pulsos periféricos débiles 
y relleno capilar enlentecido. Resto sin cambios.

2. ¿Qué diagnóstico y qué terapia indicaría para 
esta paciente?
a.	 Shock séptico refractario, por lo que añadiría al tra-

tamiento noradrenalina, corticoides e iniciaría diálisis 
peritoneal.

b.	 Shock séptico caliente, así que iniciaría noradrenalina.
c.	 Shock séptico, por lo que añadiría noradrenalina, 

levosimendán o algún inhibidor de la fosfodiesterasa. 
Además, iniciaría corticoides y terapia de depuración 
extrarrenal, como hemofiltración.

d.	 Shock séptico frío refractario a DVA. Añadiría noradre-
nalina, levosimendán o algún inhibidor de la fosfodies-
terasa, corticoides e indicaría terapia de depuración 
extrarrenal. Además, valoraría la administración de 
factor estimulante de colonias e inmunoglobulinas.

e.	 Todas son incorrectas.

La respuesta correcta es la d.
El shock séptico se caracteriza por la disfunción 

orgánica a múltiples niveles, precisa administración de 
volumen y antibioterapia precoz. Cuando a pesar de estas 
medidas no es posible mantener la homeostasis, el shock 
evoluciona al estado de shock séptico refractario, en el 
que podemos distinguir:
•	 Shock séptico refractario a fluidoterapia: está indicado 

el inicio de DVA, siendo la dopamina el fármaco de 
elección. Esta situación precisa monitorización invasi-
va de la TA, PVC y sondaje vesical. Se mantienen los 
mismos objetivos clínicos y se considera que deben 
alcanzarse además una mejoría del déficit de bases, 
diuresis >1 ml/kg/hora, lactato sérico <4 mmol/L, PVC 
entre 8 y 12 mmHg, presión de perfusión (TAM-PVC) 
de 65 mmHg (60 mmHg en menores de 1 año) y 
SvcsO2 ≥70%.

•	 Shock séptico refractario a drogas vasoactivas (dopa-
mina/dobutamina): en los pacientes con shock frío se 
debe emplear adrenalina, mientras que en el shock 
caliente estarán indicadas la noradrenalina o la ter-
lipresina. Si no hay respuesta hablaríamos de shock 
resistente a catecolaminas, valorando entonces el 
inicio de hidrocortisona (dosis de estrés de 50-100 
mg/m2) además de una hemoglobina objetivo de 10 
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g/dl, con PVC 8-12 mmHg, SvcsO2 ≥70 y resistencias 
vasculares sistémicas (RVS) normales. Si a pesar de 
optimización de fluidos (shock refractario), inotrópi-
cos, vasodilatadores y terapia hormonal persiste la 
situación, deberá plantearse la posibilidad de asis-
tencia en ECMO (Fig. 1).
Las nuevas terapias como levosimendán o terlipresina 

(agonista de la hormona antidiurética (ADH)) quedan 
reservadas para la ausencia de respuesta a las medidas 
habituales, dada su escasa experiencia en pediatría. El 

levosimendán es un fármaco sensibilizador del calcio, 
que actúa optimizando la contractilidad cardiaca, sin 
aumentar el consumo energético. Además, actúa como 
vasodilatador periférico.

En algunos pacientes como el caso particular (inmu-
nocomprometida, sometida a quimioterapia y con estan-
cias hospitalarias prolongadas), se puede plantear el uso 
de factor estimulante de colonias e inmunoglobulinas, 
puesto que podrían descender la mortalidad aunque sin 
una recomendación clara por el momento.

Reconocer empeoramiento de estado mental y perfusión.
Iniciar flujo alto de O2. Establecer acceso IV/IO.
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¿No se ha revertido el choque?

Reanimación inicial: suministrar bolos de 20 cc/kg de salina isotónica 
o coloide hasta 60 cc/kg o más hasta que mejore la perfusión o

a menos que se desarrollen estertores o hepatomegalia. Corregir 
hipoglucemia e hipocalcemia. Empezar a suministrar antibióticos

Choque refractario a fluidos: empezar a suministrar inotrópicos IV/IO.
Utilizar atropina/ketamina IV/IO/IM para obtener acceso central e

intubación si fuera necesario. Revertir choque frío mediante ajuste
de dopamina central o, si es resistente, epinefrina central.

Revertir choque caliente con norepinefrina central

Choque refractario a catecolaminas: comenzar a suministrar
hidrocortisona si hay riesgo de insuficiencia adrenal absoluta

Choque refractario: ECMO

Choque persistente refractario a catecolaminas: descartar y corregir derrame pericárdico, neumotórax
y presión intraabdominal >12 mmHg

Considerar catéter de arteria pulmonar, PICCO o FATD, o bien ultrasonido Doppler para guiar el fluido,
inotrópicos, vasopresores, vasodilatadores y terapias hormonales.

Objetivo C.I. >3,3 y <6,0 L/min/m2

Choque frío con presión
arterial normal:

1. Valorar el fluido y la epinefrina.
ScvO2 >70%, Hgb >10 g/dl

2. Si ScvO2 es <70%
Añadir vasodilatador con carga

de volumen (nitrovasodilatadores,
milrinona, amrinona y otros)

Considerar levosimendán

Choque frío con presión
arterial baja:

1. Valorar el fluido y la epinefrina.
ScvO2 >70%, Hgb >10 g/dl

2. Si aún presenta hipotensión,
considerar norepinefrina

3. Si ScvO2 es <70% considerar
dobutamina, milrinona, enoximona

o levosimendán

Choque caliente con presión
arterial baja:

1. Valorar el fluido y la
norepinefrina. ScvO2 >70%

2. Si aún presenta hipotensión,
considerar vasopresina,

terlipresina o angiotensina
3. Si ScvO2 es <70% considerar

bajar la dosis de epinefrina

Controlar PVC en sala de cuidados intensivos, mantener PAM-PVC normales y ScvO2 >70%

Rango de dosis:
hasta 10 µg/kg/min
de dopamina, entre
0,05-0,3 µg/kg/min

de epinefrina

¿No se ha revertido el choque?

¿No se ha revertido el choque?

¿No se ha revertido el choque?

Figura 1. Recomendación internacional de tratamiento del shock séptico grave, tomado de las guías de la campaña “Surviving 
sepsis” de 2012.
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En cuanto a la administración de corticoides, se debe 
limitar su uso al shock resistente a catecolaminas en 
pacientes con riesgo, sospecha o demostración de insu-
ficiencia adrenal, sin estar recomendada la realización 
del test de Synacthen previa a su inicio. Dosis de hidro-
cortisona de 50-100 mg/m2/24 h (máximo 300 mg/24 h, 
en adultos) durante 7 días o hasta la suspensión de DVA.

Las terapias de depuración extrarrenal (TDER) en la 
sepsis se plantean como medio de depuración de toxinas 
bacterianas cuando se usan con flujos de ultrafiltración 
altos (>35 ml/kg/hora). El fallo renal agudo asociado a 
sepsis grave implica un peor pronóstico con mayor mor-
talidad. La hemodiafiltración es la técnica de elección en 
estos casos, por ser superior tanto para el robo de líquidos 
como para la depuración de mediadores inflamatorios. 
Su inicio debe ser precoz, antes de que produzca una 
sobrecarga de volumen significativa.

La asistencia cardiopulmonar mediante membrana de 
oxigenación extracorpórea (ECMO) quedaría reservada 
a aquellos pacientes con disfunción pulmonar y/o car-
diaca muy grave aunque potencialmente reversible, en 
los que fracasa el tratamiento convencional, a la espera 
de recuperación de la función del órgano. La indicación 
más habitual de ECMO en la sepsis es el fallo respira-
torio, aunque el fallo cardiovascular debe considerarse 
también en aquellos niños con shock refractario, puesto 
que aumenta su supervivencia. Desafortunadamente no 
disponemos de esta técnica en nuestro centro, por lo 
que no pudo plantearse en el caso de nuestra paciente.

Como resumen de las medias adoptadas, la paciente 
recibe los siguientes tratamientos:
•	 Ante shock frío con hipotensión arterial, recibe las 

siguientes DVA: dopamina, adrenalina, noradrenali-
na y finalmente se añade levosimendán. Además, se 
inicia hidrocortisona por shock refractario a catecola-
minas.

•	 Ventilación mecánica convencional.
•	 Ante la sobrecarga hídrica de la reanimación (hasta 

175 ml/kg en forma de cristaloides iniciales y sero-
albúmina 5%) y situación mantenida de anuria, se 
inicia de forma precoz hemodiafiltración veno-venosa 
continua.

•	 Tratamiento antiinfeccioso: antibioterapia de amplio 
espectro con meropenem, amikacina y teicoplanina, 
anfotericina B liposomal, factor estimulante de colo-
nias e inmunoglobulinas.

•	 Transfusión de concentrado de hematíes.

Se consigue estabilización clínica de la paciente a las 
5 horas de su ingreso, presentando mejoría progresiva en 
las siguientes 24 horas de evolución. Los niveles de lac-
tacidemia descienden a 3,7 mmol, mantiene PVC de 15 
mmHg, presión de perfusión (PAM-PVC) de 65 mmHg y 
SvcsO2 de 73%, aunque con balance muy positivo y gran 
distensión de abdomen, sin presentar visceromegalias.

3. Sospechamos una sepsis de origen abdominal 
por la clínica de dolor abdominal en los 
días previos y el aspecto del abdomen. ¿Qué 
monitorizaría de forma prioritaria y qué 
determinaciones o pruebas complementarias 
pediría?
a.	 Monitorizar la presión intraabdominal (PIA) y solicitar 

una analítica que incluya función hepática, pancreá-
tica y TAC abdominal.

b.	 Monitorizar el gasto cardiaco por termodilución y soli-
citar una ecografía abdominal.

c.	 Monitorizar el balance hídrico, diuresis renal y solicitar 
una analítica que incluya función hepática, pancreá-
tica y ecografía abdominal.

d.	 Monitorizar la PIA y la presión de perfusión abdominal 
(PPA) y solicitar una analítica que incluya función 
hepática, pancreática y TAC abdominal.

e.	 Ninguna es cierta.

La opción correcta es la a.
Dentro de la monitorización indispensable del pacien-

te que requiere gran infusión de líquidos por situación de 
shock séptico, se considera la medida de la PIA (Tabla 
1). Puede medirse directamente con un catéter intra-
peritoneal conectado a un transductor de presión, o de 
forma indirecta, intermitente y/o continua por vía trans-
vesical o transgástrica. Según la Sociedad Mundial del 
Síndrome Compartimental, la mediciones de PIA en el 
paciente pediátrico pueden ser directas o indirectas, pero 
se prefiere la forma intermitente transvesical (cada 4-6 
horas). Para ello el niño debe estar en decúbito supino 
y se debe hacer la medición al final de la espiración. 
Una vez evacuada la vejiga, se purga el sistema usando 
1 ml/kg de suero salino fisiológico 0,9% como volumen 
de instilación (mínimo 3 ml, máximo 25 ml) y se toma el 
cero a nivel de línea media axilar o sínfisis púbica, regis-
trando los valores en mmHg (1 mmHg = 1,36 cmH2O). 
La PIA considerada como normal en el niño críticamente 
enfermo es de 4-10 mmHg.
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Se define como presión de perfusión abdominal (PPA) 
a la presión arterial media (PAM) menos la PIA, con valo-
res normales mayores de 60 mmHg. Esta medición aplica-
da a adultos, no se acepta como apropiada en la atención 
pediátrica, por la variabilidad de la PAM con la edad, por 
lo cual el subcomité pediátrico de la Sociedad Mundial del 
Síndrome Compartimental no acepta este valor.

La monitorización del gasto cardiaco por termodi-
lución está indicada en la fase de shock resistente a 
catecolaminas, aunque en nuestra unidad no contamos 
con esta medida.

La paciente del caso clínico reúne cuatro de las diez 
indicaciones: infección abdominal con distensión abdo-
minal, administración masiva de fluidos y asistida con 
ventilación mecánica, en situación de fallo multiorgánico.

Las pruebas complementarias que indicaríamos en 
un paciente con sospecha de sepsis de origen abdominal 
deben incluir:
1.	 Analítica general: hemograma, coagulación y bioquí-

mica, que incluya función renal y pancreática.
2.	 Prueba de imagen: TAC abdominal. Alta sensibilidad y 

especificidad en la valoración de cavidad abdominal y 
retroperitoneo, así como del contenido libre interasas 
de líquido o aire. Su gran desventaja es la irradiación 
importante a la que se somete al niño y la necesidad 
de trasladar el paciente para su realización.
La ecografía es una prueba accesible, fácil y bara-

ta, aunque con grandes limitaciones para la valoración 
del retroperitoneo y en los pacientes con gran contenido 
aéreo en cavidad abdominal.

En los días siguientes se detecta fracaso hepático 
con alteración de la coagulación (actividad de protrom-

bina de 23%, tiempo de protrombina 36 seg, actividad 
de tromboplastina parcial activada 52 seg y fibrinógeno 
de 50), hipertransaminasemia (GOT/GPT 6.730/4.458 
UI/L), hipoproteinemia (cociente proteínas totales/albú-
mina 3,1/1,7) y aumento de amilasa (737 UI/dl) y lipasa 
(300 U/L). Además, continúa con sobrecarga hídrica con 
derrame pleural y ascitis. En el hemocultivo del ingreso 
crece Streptococcus parasanguinis (sensible al tratamien-
to antibiótico administrado). En la exploración física pre-
senta abdomen globuloso y doloroso a la palpación, con 
el aspecto que refleja la figura 2.

4. En este punto, ¿cuál sería la aproximación 
diagnóstica más correcta y que signo clínico la 
corrobora?
a.	 Shock séptico refractario secundario a infección por 

Streptococcus parasanguinis. Signos clínicos: equi-
mosis y petequias secundarias a coagulopatía.

b.	 Pancreatitis secundaria a L-asparraginasa, transloca-
ción intestinal de Streptococcus parasanguinis, shock 
séptico refractario por Streptococcus parasanguinis. 
Signos clínicos de Grey Turner y Cullen.

c.	 Shock séptico refractario pendiente de filiar, fallo mul-
tiorgánico secundario a shock, hemocultivo positivo 
por contaminante cutáneo. Signo clínico: ascitis y 
edema subcutáneo.

d.	 Hepatopatía y pancreatitis secundaria a shock. Ter-
cer espacio, con derrame pleural y ascitis secundaria 
multifactorial. Signo clínico: “oleada ascítica”.

e.	 Ninguna es cierta.

La opción correcta es la b.

Tabla 1. Indicaciones de monitorización de PIA.

• �Postoperatorio de cirugía abdominal con cierre de pared a 
tensión

• �Traumatismo abdominal y/o pélvico grave (abierto o cerrado)

• �Aumento de líquido intraabdominal

• �Infección abdominal, peritonitis y pancreatitis

• �Íleo paralítico, mecánico o en subobstrucción intestinal

• �Distensión abdominal y clínica de síndrome compartimental

• �Postoperatorio inmediato de laparotomía con cierre temporal 
(detección de síndrome compartimental silente)

• �Administración masiva de fluidos (compromiso de la 
perfusión intestinal)

• �Pacientes en UCI con ventilación mecánica o síndrome de 
disfunción multiorgánica

• �Hemoperitoneo y hemorragia retroperitoneal
Figura 2. Signo clínico de Grey Turner y Cullen. Día 2-3 de 
evolución.
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Ante estos hallazgos sospechamos una pancreatitis 
con shock séptico refractario secundario a infección por 
Streptococcus parasanguinis. Se trata de un microorga-
nismo colonizador del tracto digestivo, relacionado con 
cuadros infecciosos en pacientes inmunodeprimidos (la 
opción C es incorrecta porque no forma parte de la flora 
cutánea habitual).

Es cierto que se han demostrado alteraciones anato-
mopatológicas a nivel pancreático en pacientes fallecidos 
por shock. No obstante, en este caso la pancreatitis es 
secundaria al uso de L-asparraginasa y no al fallo mul-
tiorgánico.

El signo de la oleada ascítica no se puede valorar con 
una fotografía. Además, es un signo clínico poco fiable 
que se obtiene en la exploración física.

La pancreatitis aguda (PA) es la enfermedad pancreá-
tica más frecuente en la infancia, seguida de la fibrosis 
quística. Consiste en una inflamación aguda del páncreas 
con compromiso variable de los tejidos adyacentes, así 
como a nivel sistémico, de causa reversible. Se produ-
ce liberación y activación de enzimas pancreáticas que 
digieren la propia glándula. El síntoma cardinal es el dolor 
abdominal y en las analíticas se observa un aumento 
de enzimas pancreáticas (amilasa pancreática y lipasa), 
tanto en sangre como en orina.

La clínica típica de la PA consiste en dolor epigástri-
co, en cuadrantes superiores, periumbilical o difuso que 
puede irradiar a hombro izquierdo o espalda. Se puede 
acompañar de vómitos que alivian el dolor y distensión 
abdominal por acúmulo de líquido en retroperitoneo, dis-
tensión de asas secundaria a ascitis e íleo. Pueden obser-
varse, como en nuestra paciente, los signos de Cullen 
(equimosis periumbilical) y de Grey-Turner (equimosis 
en los flancos), debidos a sangrado retroperitoneal, con 
dolor a la palpación. La fiebre solo se observa en el 30% 
de los casos. Es frecuente la presencia de desequilibrios 
hidroelectrolíticos, dificultad respiratoria, derrame pleural 
y síndrome de distrés respiratorio agudo (SDRA). Los 
casos graves de PA pueden asociar síndrome de respues-
ta inflamatoria sistémica (SIRS), con shock refractario, 

coagulación intravascular diseminada (CID), hemorragia 
digestiva y fallo renal secundario, observándose una mor-
talidad en torno al 50%.

Las pancreatitis se pueden clasificar en agudas y 
crónicas y se definen 2 tipos morfológicos:
•	 Edematoso-intersticial: curso leve y autolimitado. Baja 

tasa de mortalidad.
•	 Necrótico-hemorrágico: de curso rápidamente progre-

sivo con dolor intenso, fallo renal, colapso circulatorio 
y posible evolución fatal con mortalidad elevada.
Según la clasificación de Atlanta se define como PA 

grave aquella que se asocia a fallo orgánico sistémico y/o 
complicaciones locales como necrosis, pseudoquiste o 
absceso.

La etiología de la PA en el niño es muy variada, descri-
biéndose las siguientes causas: idiopática (23%), trauma-
tismos (22%), anomalías estructurales (15%), enferme-
dades sistémicas (14%), fármacos y toxinas, entre ellos 
la L-asparraginasa (12%) e infecciones virales (10%).

Es esencial predecir la gravedad durante las primeras 
fases de la enfermedad para optimizar el tratamiento 
aplicado y reducir la disfunción del órgano, así como las 
posibles complicaciones. Con este fin, se ha intentado 
establecer diversos criterios pronósticos basados en la 
valoración clínica, pruebas de laboratorio y pruebas de 
imagen. Los criterios de Ranson, la escala de Glasgow/
Imrie, el sistema Acute Physiology and Chronic Health 
Evaluation-Apache II y el sistema de gradación de Baltha-
zar mediante TAC son los considerados de mayor utilidad 
para valorar la gravedad y el pronóstico en pacientes 
adultos, especialmente el TAC. En 2002 DeBanto et al 

desarrollan un Score pediátrico, recogiendo los factores 
de mal pronóstico (pendiente de validar, Tabla 3).

Tabla 2. Criterios diagnósticos de Atlanta para 
el diagnóstico de PA (debe cumplir 2 de 3 de los 
siguientes).

• Clínicos: dolor abdominal

• �Analíticos: amilasa sérica o lipasa >3 veces del límite 
superior de la normalidad

• Prueba de imagen: imagen compatible con pancreatitis aguda

Tabla 3. Score pediátrico de gravedad de PA.

Factores de mal pronóstico (cada uno, 1 punto)
• Edad <7 años

• Peso <23 kg

• Leucocitos al ingreso >18.500/mm³

• Albúmina a las 48 h <2,6 g/dl

• BUN >75 ml/kg/48 h

• Calcio total a las 48 h <8,3 mg/dl

• Secuestro de líquido a las 48 h >5 mg/dl

Puntuación Gravedad Mortalidad

0-2
3-4
5-8

8,6%
38,5%
80%

1,4%
5,8%
10%

Tomado de DeBanto et al
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Otros hallazgos clínicos indicadores de gravedad son 
la alteración del sensorio, hipotensión, edema pulmonar, 
fallo renal, shock y hemorragia.

El tratamiento es fundamentalmente de soporte, diri-
gido a eliminar la causa cuando sea posible, combatir la 
sintomatología y evitar las complicaciones. En la actua-
lidad no se dispone de ningún tratamiento específico.

El pronóstico de la PA en la edad pediátrica varía en 
función de la forma de presentación. La mayoría de casos 
son leves y autolimitados, con recuperación ad integrum 
en breve periodo de tiempo. El 9% presentan pancreatitis 
recurrente. Un 10-20% desarrollan enfermedad grave 
con complicaciones que pueden afectar a multitud de 
órganos. La mortalidad se estima aproximadamente en 
torno al 10%, un porcentaje claramente menor que en 
la edad adulta.

Volviendo a nuestro caso, la literatura describe una 
clara relación entre la exposición a L-asparraginasa y la 
pancreatitis aguda, aunque el mecanismo fisiopatológico 
sigue siendo desconocido. La paciente había recibido una 
dosis de L-asparraginasa 48 horas antes de su ingreso en 
UCIP y cumplía los criterios diagnósticos de pancreatitis 
aguda y de shock séptico refractario.

El diagnóstico clínico-analítico fue confirmado por 
TAC abdómino-pélvico, según se muestra en las imá-
genes (Fig. 3). Posteriormente la paciente presenta 
empeoramiento clínico progresivo, con mayor inesta-
bilidad hemodinámica, empeoramiento respiratorio y 
metabólico-renal (persiste anuria, acidosis metabólica, 
hiperglucemia e hipocalcemia), neurológico y digestivo 

(íleo paralítico y hepatopatía). Además, la monitorización 
de la PIA, medida con catéter a nivel suprahepático y 
vesical, objetiva presiones elevadas (>25 mmHg) de for-
ma continua (Fig. 4).

5. ¿Cuál sería la aproximación diagnóstica más 
correcta?

Síndrome compartimental abdominal (SCA).
a.	 Hipertensión intraabdominal (HIA).
b.	 Necrosis pancreática estéril.
c.	 Necrosis pancreática sobreinfectada.
d.	 Ninguna es cierta.

La respuesta correcta es la a.
Ante el empeoramiento de la paciente, con hiperten-

sión intraabdominal (HIA) sostenida y afectación multiór-

Figura 3. TAC abdómino-pélvico que muestra pancreatitis necrótico-hemorrágica de cuerpo y cola de páncreas con alto índice 
de gravedad. Marcada cantidad de líquido multicompartimental y signos de sufrimiento intestinal. Infartos hepáticos en S6 y S7.

Figura 4. Medida de PIA con catéter suprahepático, colocado 
por radiología intervencionista (día 15 de ingreso).
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ganica, se debe descartar un síndrome compartimental 
abdominal (SCA).

La cavidad abdominal y el retroperitoneo actúan como 
compartimentos estancos y cualquier cambio de volumen 
de su contenido puede elevar la PIA. La cavidad abdo-
minal se dispone en un espacio anatómico de distensi-
bilidad limitada, que depende de la rigidez del peritoneo, 
de los elementos que la componen y de la relación diná-
mica entre el volumen y la presión. El retroperitoneo se 
dispone en la parte posterior de la cavidad abdominal, 
conteniendo órganos primarios (grandes vasos, riñones 
y uréteres) y secundarios, como el páncreas.

Se define como hipertensión intraabdominal la medi-
da elevada de PIA de causa multifactorial en pacientes 
críticos. En el paciente pediátrico se considera HIA la 
elevación patológica mantenida o repetida de PIA por 
encima de 10 mmHg, sin presentar fallo multiorgánico. 
Se han establecido en adultos 4 grados de HIA (Tabla 4), 
clasificación que puede ser usada de forma orientativa 
en pediatría.

El síndrome compartimental abdominal (SCA) es el 
resultado final de una HIA mantenida en el tiempo. Se 
define como una elevación sostenida de PIA ≥10 mmHg, 
asociado aparición de una o más disfunciones orgánicas.

La persistencia de HIA va a repercutir en distintos 
órganos:
•	 Pulmonar (cambios mecánicos): elevación de los dia-

fragmas, compresión pulmonar, aumento de la pre-
sión intratorácica, disminución de la distensibilidad 
pulmonar y reducción de la perfusión pulmonar.

•	 Cardiovascular: disminución del gasto cardiaco (dis-
minución de precarga, aumento de postcarga y dis-
minución de distensibilidad ventricular). Además, con 
PIA >30 mmHg se observa disminución de contrac-
tilidad cardiaca al comprimirse de forma extrínseca 
las cavidades cardiacas.

•	 Renal: insuficiencia renal aguda prerrenal por com-
presión extrínseca de vasos renales y por disminución 
del flujo renal por las alteraciones cardiovasculares. 
Aumento de la secreción de ADH y las resistencias 
vasculares renales.

•	 Circulación esplácnica (manifestación temprana): 
afectación de la mucosa gástrica, posteriormente 
disminución del flujo portal y del mesentérico con 
isquemia progresiva, translocación bacteriana y 
sepsis. Aumento de la permeabilidad capilar y fuga 
capilar.

•	 Deterioro de la pared abdominal: reducción de la per-
fusión a los músculos de la pared abdominal, produ-
ciendo mayor rigidez de la misma, empeorando la 
PIA.

•	 Neurológico: aumento de presión intracraneal y dis-
minución de la presión de perfusión cerebral.
En la clasificación de la pancreatitis aguda de Atlanta 

de 1992, se define la necrosis pancreática como una 
complicación local de la pancreatitis aguda grave, (junto 
al pseudoquiste y al absceso pancreático), definiéndose 
esta como aquella que asocia fallo orgánico. La necrosis 
pancreática se manifiesta como zonas localizadas o difu-
sas de tejido pancreático no viable que generalmente se 
asocian a necrosis de grasa peripancreática, que puede 
ser estéril o estar sobreinfectada.

Así, se realiza nuevo TAC día 15, coincidiendo con el 
empeoramiento clínico descrito (Fig. 5).

6. ¿Qué actitud terapéutica considera más 
oportuna?
a.	 Optimizar el manejo médico del SCA: mejorar la 

distensibilidad abdominal, evacuación de contenido 
intraabdominal, evacuación de colecciones abdomi-
nales, no se indica tratamiento procinético y no se 
indica tratamiento quirúrgico por la inestabilidad e 
inmunosupresión del paciente.

b.	 Optimizar manejo médico del SCA: mantener a dieta 
absoluta, mejorar la distensibilidad abdominal, eva-
cuación de contenido intraabdominal, evacuación de 
colecciones abdominales, evitar balance positivo y 
tratamiento quirúrgico.

c.	 Optimizar manejo médico del SCA: mantener a dieta 
absoluta, mejorar la distensibilidad abdominal, eva-
cuación del contenido intraabdominal, evacuación 
de colecciones abdominales, evitar balance positivo. 
No indicar tratamiento quirúrgico en ningún caso.

d.	 Optimizar manejo médico del SCA: mejorar la disten-
sibilidad abdominal, evacuación de contenido intraab-
dominal, evacuación de colecciones abdominales, evi-
tar balance positivo e indicar tratamiento quirúrgico si 

Tabla 4. Grados de HIA en el adulto.

Grado I: 12-15 mmHg

Grado II: 16-20 mmHg

Grado III: 21-25 mmHg

Grado IV: >25 mmHg
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tratamiento médico no efectivo (si medición puntual 
de PIA >20 mmHg).

e.	 Ninguna es cierta.

La opción correcta es la e.
Las medidas terapéuticas del SCA son limitadas. A 

continuación se enumeran las recomendaciones actua-
les:
1	 Manejo médico, de primera línea (recomendación 

1C). En pacientes con HIA (PIA ≥12 mmHg) se reco-
mienda:
• �Mejorar la distensibilidad abdominal, mediante el 

uso de sedoanalgesia, bloqueo neuromuscular y 
evitar la elevación de la cabecera de la cama más 
de 30º.

• �Evacuación de contenido intraabdominal mediante 
la descompresión gástrica y rectal (sondaje naso-
gástrico y rectal) y uso de agentes procinéticos.

• �Evacuación de colecciones abdominales si exis-
ten, mediante paracentesis o colocación de drenaje 
percutáneo.

• �Evitar balance positivo, evitando un excesivo aporte 
hídrico en los estados de shock, uso de diuréticos 
(poca evidencia), uso de coloides/fluidos hipertó-
nicos y uso de hemodiafiltración.

• �Optimizar tratamiento de soporte respiratorio: opti-
mizar ventilación, reclutamiento alveolar, etc.

2.	 Monitorización de PIA intermitente cada 4-6 horas o 
de forma continua. El objetivo es mantener una PIA 
<15 mmHg. Para ello se establecen 4 escalones de 
actuación a cada nivel, que consisten en reducir el 

contenido intraluminal, mejorar la distensibilidad de 
la pared abdominal con medidas posturales, sedoa-
nalgesia y optimizar la administración de fluidos.

3.	 Manejo quirúrgico: está indicado si existe una PIA >20 
mmHg mantenida y aparece una nueva disfunción 
orgánica y/o refractariedad al tratamiento médico, 
asociando fallo multiorgánico.
A partir de 20 mmHg, la PIA se eleva de forma expo-

nencial, por lo que debe plantearse la descompresión 
abdominal ya que su retraso aumenta la morbimortalidad. 
Es necesario tener en cuenta el síndrome de reperfusión 
temprana, en el que se pueden observar hemorragias 
masivas, y/o disminución rápida de la precarga a conse-
cuencia de un atrapamiento de la volemia en el territorio 
reperfundido. La mortalidad en estos pacientes oscila 
entre el 30 y el 60%.

El subcomité de pediatría de la Sociedad Mundial 
del Síndrome Compartimental recomienda la laparoto-
mía descompresiva en casos de SCA, usando la presión 
negativa para facilitar el cierre aponeurótico abdominal 
entre los niños con heridas abdominales abiertas. No 
recomienda el uso de mallas biológicas ni la laparotomía 
descompresiva en HIA sin SCA. En las guías clínicas 
no se especifica ninguna técnica de aspiración negativa 
específica.

En esta paciente se utilizó el Vaccum Assisted Closure 
(VAC), que consiste en una técnica de cierre asistida 
por vacío en la que se aplica una lámina fenestrada de 
polietileno entre las asas intestinales y el peritoneo parie-
tal anterior, se cubre con un paño quirúrgico estéril y se 
tapa la herida con un apósito adhesivo. Es un dispositivo 

Figura 5. TAC abdominal que muestra cambios graves en celda pancreática con desestructuración glandular , múltiples áreas 
hipodensas en relación a necrosis y líquido libre denso, en relación con pancreatitis necrótico-hemorrágica grave. Se visualizan 
drenajes abdominales.
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de retroalimentación que genera presión subatmosféri-
ca, contribuyendo al proceso de cicatrización fisiológica, 
permitiendo la expansión del contenido abdominal sin 
aumentar la PIA y con aspiración del exudado intraab-
dominal.

Se han descrito distintas técnicas quirúrgicas des-
compresivas, no obstante, en todos los casos se reco-
mienda dejar intactos la cavidad retroperitoneal y la bursa 
omental por aumento del riesgo de infección peripancreá-
tica y de necrosis pancreática.

Ante la progresión clínica de la paciente se realiza 
descompresión quirúrgica e inspección intestinal, dejan-
do el abdomen abierto con un dispositivo de vacío con 
presión negativa (VAC) (Fig. 6). Durante la intervención 
se obtiene muestra de exudado peripancreático, por sos-
pecha de pancreatitis necrotizante sobreinfectada. En los 
días posteriores presenta una mejoría clínica que permite 
la suspensión transitoria del soporte vasoactivo, aunque 
no es posible iniciar el destete respiratorio.

Los hallazgos anatomopatológicos y microbiológicos 
de la muestra aspirada de la lesión son compatibles con 
pancreatitis necrótico-hemorrágica sobreinfectada por 
Candida sp y Stenotrophomonas maltophilia. Con este 
diagnóstico se inicia drenaje percutáneo, con lavados con 
SSF por catéter retroperitoneal. Posteriormente, ante el 
estancamiento del cuadro y nueva infección por Acine-
tobacter baumannii multirresistente, se realiza instilación 
local de amikacina y colistina, sumados al tratamiento 
antibiótico y antifúngico de amplio espectro vía sistémi-
ca. En el curso de las siguientes 5 semanas se observa 
deterioro progresivo, precisando aumento de soporte 
vasoactivo.

7. Ante un estancamiento clínico y evolución 
tórpida de un paciente con pancreatitis 
necrotizante infectada, ¿qué indicaría?
a.	 Nueva aspiración con aguja fina percutánea para 

valorar la presencia o no de microorganismos, reali-
zación de antibiograma y optimización de tratamiento 
antibiótico.

b.	 Colocación de catéter retroperitoneal percutáneo guia-
do por imagen o drenaje transluminal endoscópico.

c.	 Necrosectomía.
d.	 Necrosectomía si han pasado 4 semanas del inicio 

de la pancreatitis.
e.	 Son correctas b y d.

La respuesta correcta es la d.
Las estrategias recomendadas en el manejo de la 

pancreatitis aguda sobreinfectada son las siguientes:
•	 Colocación de catéter retroperitoneal percutáneo guia-

do por imagen.
•	 Colocación de drenaje transluminal endoscópico.
•	 Necrosectomía endoscópica (mínimamente invasiva) 

o abierta. Se recomienda retrasar en lo posible dicha 
intervención, al menos hasta 4 semanas después de 
la presentación inicial para permitir la formación de 
un absceso capsulado (nivel de recomendación 1C).
En este caso, puesto que previamente se había colo-

cado un drenaje retroperitoneal, la estrategia a utilizar 
ante la evolución tórpida es la necrosectomía mínima-
mente invasiva.

Se lleva a cabo una necrosectomía mínimamente 
invasiva endoscópica en el mismo box de la UCIP (Fig. 
7). Al visualizar por laparoscopia la celda pancreática se 
aprecia necrosis importante en cola y cuerpo pancreático 
que se desprende parcialmente mediante lavado. No se 
aprecia hemorragia activa, aunque se dejan dos drenajes 
en el lecho para facilitar la limpieza de la celda. Aunque la 
paciente se mantuvo estable durante la intervención, no 

Figura 6. Sistema VAC (día 22 de ingreso).

Figura 7. Imágenes de la necrosectomía laparoscópica de la 
celda pancreática (día 40 de ingreso).



Ponente: Andrés García Lax. Tutor: Álvaro Navarro Mingorance 123

se aprecia mejoría clínica posterior. Continúa el empeora-
miento progresivo con evolución a fracaso multiorgánico 
y finalmente fallece a los 52 días de ingreso.
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Se trata de una adolescente mujer de 13 años que 
acude a Urgencias de Pediatría por vómitos incoercibles 
en los últimos 4 días y asocia disfagia y dolor abdominal.

En la exploración se observa regular aspecto general, 
con palidez cutánea pero no mucosa y molestias a la palpa-
ción en región epigástrica. Presenta buena perfusión tisular 
con relleno capilar menor de 2 segundos. Destaca una 
obesidad manifiesta con un índice de masa corporal (IMC) 
de 29,4 kg/m2 (p >99, 2,34 DE). La exploración neurológica 
y cardiovascular no presentan hallazgos patológicos.

Entre los antecedentes personales y familiares desta-
can un embarazo controlado y sin incidencias. Fue una 
recién nacida a término de 41 semanas de gestación con 
peso al nacer de 4.000 g. Recibió vacunación completa 
según calendario vacunal de su comunidad autónoma 
con desarrollo psicomotor normal. Presentó la menarquia 
a los 12 años.

Los padres son jóvenes y sanos. Tiene un hermano 
de 9 años sano. La abuela materna padece un síndrome 
de Sjögren y la madre ha cursado la semana previa con 
un cuadro emético ya resuelto.

1. ¿Cuál sería su primera orientación 
diagnóstica?
a.	 Enfermedades digestivas (malformaciones y obstruc-

ciones).
b.	 Patología quirúrgica abdominal.
c.	 Infecciones.
d.	 Enfermedades neurológicas.
e.	 Trastornos tóxicos, metabólicos y hepáticos.

La respuesta correcta es la c.
Aunque las cinco opciones forman parte del diagnós-

tico diferencial del síndrome emético, son las infecciones 
lo primero que se debe sospechar debido al ambiente 
epidémico. Teniendo en cuenta la edad de la paciente las 
enfermedades digestivas secundarias a malformaciones y 
obstrucciones se descartan debido a que se manifiestan en 
la primera etapa de la infancia. Las características y dura-
ción del dolor abdominal no sugieren un origen quirúrgico 
como pudiera ser una apendicitis o una torsión ovárica. La 
exploración neurológica es normal descartando inicialmen-
te una enfermedad neurológica o secundaria a ingesta de 
tóxicos. Por último, los trastornos metabólicos y hepáticos 
debido a su baja incidencia respecto a los cuadros infec-
ciosos, no serían la primera posibilidad diagnóstica aunque 
no se puedan descartar en la paciente inicialmente.

Se decide ingreso hospitalario para vigilancia clínica 
con tratamiento inicial compuesto por sueroterapia, pan-
toprazol y ondansetrón.

Durante su estancia hospitalaria se solicitan gasome-
trías capilares seriadas con alcalosis metabólica, hemo-
grama, bioquímica plasmática con glucemias y enzimas 
hepáticas y pancreáticas normales, así como pruebas de 
imagen con radiografía de tórax y ecografía abdominal 
sin hallazgos patológicos.

Tras una semana de ingreso persisten los vómitos, 
con ausencia total de la ingesta oral y marcada dificultad 
para tragar saliva. Asocia hipo continuo sin predominio 
horario desde el tercer día de ingreso y en ocasiones 
hematemesis.
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2. ¿Qué prueba complementaria solicitaría a 
continuación?
a.	 TAC craneal.
b.	 Test de embarazo.
c.	 Interconsulta a Psicología Clínica.
d.	 Endoscopia digestiva alta.
e.	 Todas.

La respuesta correcta es la e.
Debido a la persistencia de los vómitos y la asociación 

con hipo sin predominio horario, debemos sospechar 
otras causas que desencadenen un cuadro emético como 
hipertensión intracraneal o esofagitis por reflujo gastroe-
sofágico. Además, el vómito es una respuesta reconocida 

a estrés psicológico agudo en niños y adultos, desencade-
nada por un aumento de los niveles de adrenalina en el 
líquido cefalorraquídeo, así como una manera de desviar 
la atención de otros problemas (vómitos autoinducidos 
o funcionales). El axioma “toda mujer en edad fértil está 
embarazada hasta que se demuestre lo contrario” obliga 
a descartar que la paciente esté embarazada debido a 
que en las ecografías abdominales en estadio muy inicial 
puede no observarse el saco embrionario.

Se solicita un test de embarazo con resultado negati-
vo, una TAC craneal sin hallazgos patológicos, un tránsito 
esófago-gástrico dónde se observa escasa movilidad de 
estómago y una endoscopia digestiva alta con presencia 

Tabla 1. Etiología de los vómitos.

Recién nacidos Lactantes Niños mayores

Obstrucción Lactobezoar
Atresia intestinal*
Estenosis intestinal
Malrotación
Vólvulo
Íleo meconial
Tapón meconial
Enfermedad de Hirschprung
Ano imperforado
Hernia incarcerada

Cuerpos extraños
Estenosis pilórica*
Malrotación (vólvulo)
Duplicación
Invaginación
Divertículo de Meckel
Hirschprung
Hernia incarcerada

Cuerpos extraños
Hematoma duodenal
Malrotación (vólvulo)
Duplicación
Invaginación*
Divertículo de Hirschprung
Hernia incarcerada
Adherencias

Trastornos 
gastrointestinales/
infecciosos/
inflamatorios

Enterocolitis necrotizante
RGE
Íleo paralítico
Peritonitis
Alergia a la proteína de leche de vaca

GEA*
RGE
Pancreatitis
Apendicitis
Enfermedad celiaca
Íleo paralítico
Peritonitis

GEA*
Ulcus péptico

Infecciones 
extradigestivas

Sepsis
Meningitis

Sepsis
Meningitis
Otitis media
Neumonía
Tos ferina
Hepatitis
ITU

Meningitis
Otitis media
Faringitis
Neumonía
Hepatitis
ITU

Trastornos 
metabólicos y 
endocrinos

Errores internos del metabolismo
Hiperplasia suprarrenal
Tetania neonatal

Errores internos del metabolismo
Insuficiencia suprarrenal
Acidosis metabólica

Insuficiencia suprarrenal
Cetoacidosis diabética
Síndrome de Reye

Trastornos renales Uropatía obstructiva
Insuficiencia renal

Uropatía obstructiva
Insuficiencia renal

Uropatía obstructiva
Insuficiencia renal

Intoxicaciones Aspirina
Teofilina
Digoxina

Ídem
+ plomo, alimentos, ipecacuana, etc.

Psicogénicos Hierro
Rumiación

Vómitos cíclicos
Anorexia nerviosa
Bulimia
Embarazo

*Indica la causa más frecuentes dentro del subgrupo.
RGE: reflujo gastroesofágico; ITU: infección urinaria; GEA: gastroenteritis.
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de signos compatibles con gastritis, esofagitis péptica y 
un vaso sangrante fúndico que se esclerosa sin inciden-
cias. Se realiza interconsulta a Psicología clínica diag-
nosticando a la paciente de trastorno subdepresivo con 
ideas sobrevaloradas sobre la imagen corporal.

Al tratamiento inicial se le asocian benzodiacepinas, 
con una evolución favorable.

Se da de alta a los 14 días tras la disminución de la 
intensidad de los vómitos y del hipo con diagnóstico de 
“gastritis y esofagitis péptica”, “síndrome emético pro-
longado” e “hipo secundario”.

A las 24 horas consulta de nuevo en Urgencias de 
Pediatría por debilidad progresiva desde hace 12 horas 
con movimientos oculares anómalos y sensación disneica.

En la exploración presenta una saturación de oxígeno 
78%, frecuencia cardiaca (FC) de 138 lpm, respiratoria 
(FR) de 56 rpm, tensión arterial (TA) de 128/78 mmHg. 
Presenta mal estado general con palidez cutánea, res-
piración superficial y ausencia de esfuerzo para la tos. 
Está bien hidratada y perfundida. En la auscultación car-
diorrespiratoria hay hipoventilación bilateral simétrica sin 
signos de distrés respiratorio. En la exploración neuroló-

gica está consciente, orientada y colaboradora, con nis-
tagmo bilateral con hiperreflexia en miembros inferiores, 
la fuerza, el tono y la sensibilidad están conservados en 
los cuatro miembros.

3. ¿Cuál sería la actitud inicial en este 
momento?
a.	 Aerosol de salbutamol nebulizado y oxígeno suple-

mentario en gafas nasales.
b.	 RM cerebral urgente.
c.	 Intubación endotraqueal e inicio de ventilación mecá-

nica invasiva.
d.	 Inicio de ventilación mecánica no invasiva.
e.	 Punción lumbar.

La respuesta correcta es la d.
En este momento la paciente se encuentra inestable 

y es primordial estabilizarla antes de iniciar un estudio 
exhaustivo, por este motivo la RM cerebral y la punción 
lumbar serán pruebas que habrá que realizar durante su 
ingreso pero no inicialmente. La hipoventilación simétrica 

Tabla 2. Causas de hipo persistente y recurrente.

1. Irritación del nervio frénico o vago
  • Esofagitis por ERGE o candidiásica, acalasia, divertículos esofágicos, cáncer de esófago
  • Distensión gástrica, tumores gástricos, gastritis crónica, úlcera gástrica
  • Obstrucción del intestino delgado, íleo
  • Enfermedad pancreática o biliar: pancreatitis, colangitis
  • Ascitis, embarazo, laparotomía
  • Laringitis, faringitis
  •  Cuerpo extraño en conducto auditivo externo
  • Bocio
  • Lesiones mediastínicas: tumores, mediastinitis, aneurisma de aorta
  • Derrame pleural, neumonía, TBC, cáncer de pulmón
  • Infarto de miocardio, derrame pericárdico
  • Irritación diafragmática: tumor, absceso subfrénico o hepático, hernia diafragmática

2. Lesiones del SNC
  • Procesos inflamatorios/infecciosos: encefalitis, meningitis, sífilis, VIH
  • �Lesiones medulares: infarto por oclusión de arteria cerebelosa posteroinferior, siringomielia, tumores, hematomas, procesos 

desmielinizantes
  • Alteraciones circulatorias: arteriosclerosis cerebral, hipertensión intracraneal, hemorragia intracraneal
  • Traumatismos craneoencefálicos
  • Alcoholismo

3. Causas metabólicas
  • Uremia
  • Cetoacidosis diabética
  • Hiponatremia, hipocalcemia, hiperuricemia
  • Enfermedad de Addison

4. Fármacos: corticoides, alfametildopa, benzodiacepinas, neurolépticos, barbitúricos de acción corta

5. Quirúrgicos: anestesia general, postcirugía abdominal

6. Psicógenos: histeria, ansiedad, simulación

ERGE: enfermedad de reflujo gastroesofágico; TBC: tuberculosis; SNC: sistema nervioso central; VIH: virus de la inmunodeficiencia 
humana.
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en ambos hemitórax asociada a hipoxemia podría hacer 
sospechar un broncoespasmo grave. Sin embargo, hay 
otros datos como la ausencia de distrés respiratorio y de 
crisis previas de hiperreactividad bronquial, asociados a 
la clínica neurológica de inicio reciente, que orientan a 
una posible etiología no pulmonar, no estando indicado 
en este caso administrar aerosoles de salbutamol nebu-
lizado. Debido a que la paciente se encuentra conscien-
te y colaboradora con respiración espontánea aunque 
superficial y no hay contraindicaciones absolutas para 

la ventilación mecánica no invasiva, es preferible iniciar 
esta modalidad por ser menos agresiva y obtener grandes 
beneficios frente a la invasiva.

A su ingreso en UCIP presenta deterioro neuroló-
gico con escasa respuesta a estímulos. Se solicita una 
gasometría capilar dónde se objetiva pH 6,8 y pCO2 137 
mmHg. Se decide realizar intubación endotraqueal e ini-
cio de ventilación mecánica invasiva, con clara mejoría 
de los parámetros gasométricos en pocas horas. Destaca 
la buena adaptación de la paciente al respirador, no pre-
cisando sedación durante su ingreso, manteniendo un 
buen nivel de consciencia en todo momento.

Se solicita TAC craneal de urgencias, hemograma y 
bioquímica plasmática normales, tóxicos en orina positi-
vos a benzodiacepinas (pautados en el anterior ingreso) y 
bioquímica de LCR con glucosa 86 mg/dl, proteínas 0,45 
g/L, leucocitos 45 cel/µl (100% linfocitos).

Al tercer día de este segundo ingreso presenta pérdi-
da de fuerza en miembros inferiores y posteriormente en 
miembros superiores, trismus, parestesias en los cuatro 
miembros, disminución del nivel de conciencia y oftal-
moplejía externa. Se solicita RM cerebral (Fig. 1).

4. ¿Qué se observa en la RM cerebral?
a.	 Hidrocefalia externa benigna.
b.	 Hemorragia subdural en región occipital.

Tabla 3. Pacientes candidatos a VMNI.

1. Ausencia de contraindicaciones para aplicar VMNI

2. Presencia de respiración espontánea

3. Paciente colaborador

4. �Paciente con nivel de conciencia suficiente que le permita 
expectorar y toser

5. �IRA establecida que no responde inicialmente al 
tratamiento convencional: taquipnea con frecuencia 
respiratoria superior a 24 rpm, saturación de oxígeno 
inferior al 90% tras aplicar FiO2 superior a 0,5, uso de la 
musculatura accesoria y asincronía toracoabdominal

6. �Si disponemos de datos gasométricos, debemos incluir 
a pacientes con IRA que además de los signos clínicos 
anteriores presenten PaCO2 >45 mmHg, pH <7,35 y PaO2/
FiO2 <200

VMNI: ventilación mecánica no invasiva; IRA: insuficiencia 
respiratoria aguda.

Tabla 4. Contraindicaciones de la VMNI.

  1. Parada respiratoria o respiración agónica (gasping)

  2. Inestabilidad hemodinámica con signos de hipoperfusión

  3. Isquemia miocárdica

  4. Trastornos del ritmo cardiaco no controlados

  5. �Bajo nivel de conciencia que imposibilita la protección de 
la vía aérea

  6. Secreciones respiratorias excesivas

  7. Neumotórax

  8. Traumatismo torácico severo

  9. Paciente agitado y poco colaborador que no tolere la técnica

10. Cuadro emético persistente

11. Traumatismo facial

12. Quemaduras faciales o de la vía aérea

13. Cirugía maxilofacial

14. �Defecto anatómico facial que interfiera con el ajuste de la 
interfase

15. Traqueostomía

16. Cirugía gástrica o esofágica reciente

17. Paciente con indicación de intubación orotraqueal

18. �No posibilidad de control exhaustivo o monitorización del 
paciente

Figura 1. RM cerebral.
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c.	 Lesión en troncoencéfalo.
d.	 Lesión isquémica en cerebelo
e.	 RM sin hallazgos patológicos.

La respuesta correcta es la c.
Se observa una lesión en bulbo central y lateral 

izquierdo de 27 x 12 x 15 mm, de baja intensidad en 
T1, hiperintensa en T2 y flair. No se observan hidrocefalia, 
lesiones a nivel del cerebelo ni hemorragia subdural a 
ningún nivel.

5. ¿Cuál de las siguientes pruebas 
complementarias estaría menos indicada en este 
momento?
a.	 Inmunofenotipo celular en LCR.
b.	 Electromiograma en miembros superiores e inferiores.
c.	 Determinación de anticuerpos y bandas oligoclonales 

en LCR.
d.	 Estudio inmunológico en plasma.
e.	 Cultivos seriados y serología infecciosa.

La respuesta correcta es la b.
Todas las respuestas anteriores exceptuando la opción 

b) forman parte del diagnóstico diferencial de la lesión 
en bulbo observada en la RM cerebral. En este punto se 
debe diferenciar entre una etiología infecciosa, autoinmu-
ne (sarcoidosis, síndrome de Behçet o miastenia gravis 
entre otras), tumoral y desmielinizante (esclerosis múlti-
ple, Guillain-Barré o encefalitis). El electromiograma no 
estaría indicado pues el origen de la clínica parece cla-
ramente del sistema nervioso central, y no por alteración 
del sistema nervioso periférico o muscular.

Se solicitan todas las pruebas anteriormente men-
cionadas siendo negativa la serología respiratoria (entre 
ellas Mycoplasma pneumoniae, Coxiella burnetti o 
Chlamydia trachomatis), la reacción en cadena de la 
polimerasa a virus del herpes simple y enterovirus en 
LCR así como los cultivos seriados (sangre y LCR). El 
estudio inmunológico es igualmente normal (comple-
mento, anticuerpo anti-HLA, anticuerpo anticardiolipina 
y enzima convertidora de la angiotensina (ECA) en LCR) 
y se realiza estudio tumoral en la paciente con marca-
dores tumorales negativos e inmunofenotipo celular en 
LCR normal que descarta origen neoplásico de la lesión. 
Por último, no se obtienen bandas oligoclonales en LCR 
con una concentración de albúmina normal y la positi-

vidad de los anticuerpos antiGD1b positivos (antiGq1b 
negativo).

6. Llegado a este punto ¿cuál puede ser  
el diagnóstico de la paciente?
a.	 Accidente cerebro-vascular.
b.	 Sarcoidosis.
c.	 Miastenia gravis.
d.	 Síndrome de Guillain-Barré.
e.	 Encefalitis de tronco.

La respuesta correcta es la e.
La evolución clínica de la paciente descartaría ini-

cialmente un accidente cerebrovascular, debido a que 
producen las manifestaciones clínicas de manera brusca 
y en este caso han ido apareciendo diferentes síntomas 
y signos de manera progresiva. La ausencia de alteracio-
nes en el metabolismo fosfocálcico, granulomas en otras 
partes del cuerpo y un valor de ECA en LCR negativo 
nos permite rechazar la sarcoidosis como diagnóstico 
etiológico. Tanto la miastenia gravis como el síndrome 
de Guillain-Barré son alteraciones que afectan al sis-
tema nervioso periférico (en la placa motora o a nivel 
de la mielina respectivamente) no debiendo encontrar 
alteraciones en la neuroimagen como la hallada en la 
RM cerebral. La positividad de los anticuerpos antiG-
D1b asociada a la clínica de la paciente orientan como 
diagnóstico etiológico la encefalitis troncoencefálica de 
Bickerstaff.

Se inicia tratamiento con corticoides iv al 3º día de 
ingreso en UCIP y tras la sospecha de etiología autoin-
mune se inicia tratamiento con inmunoglobulinas i.v. al 
5º día, con mejoría progresiva desde el 10º día. Es dada 
de alta a los 32 días del segundo ingreso (48 días desde 
inicio de la clínica) con el siguiente diagnóstico: cuadro 
agudo de romboencefalitis de probable origen inflama-
torio autoinmune.

Tras el alta, la paciente precisa revisiones periódicas 
en la consulta externa de Neurología Infantil observando 
como a los 2 meses que mantiene una ataxia leve con 
oftalmoplejía derecha mientras que a los 6 meses pre-
senta una recuperación completa de la clínica.

Diagnóstico
Encefalitis troncoencefálica de Bickerstaff.
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En 1951, Bickerstaff y Cloake describieron tres caso 
de una nueva entidad neurológica aguda caracterizada 
por “oftalmoplejía, ataxia y bajo nivel de conciencia” y 
plantearon que la lesión subyacente se encontraba en el 
tallo cerebral. Fue bautizada en 1978 como “encefalitis 
troncoencefálica (encefalitis de Bickerstaff)”. En 2003, 
Odaka publicó una serie de 62 casos estableciendo como 
criterios diagnósticos estrictos oftalmoplejía externa rela-
tivamente simétrica y ataxia progresivas en el curso de 4 
semanas, asociado a alteración de la conciencia o hipe-
rreflexia. Su aparición ha sido descrita tras la infección 
por diferentes agentes (92%) incluyendo citomegalovirus, 
Campylobacter jejuni y Mycoplasma pneumoniae. Se aso-
cia a la positividad de anticuerpos antigangliósidos como 
el antiGQ1b (en el 66% de los casos) y de manera menos 
frecuente a otros como el antiGM2, antiGM1, antiGD1a, 
antiGD1b o anti GT1b.

Clínicamente se solapa con el síndrome de Miller-Fi-
sher y de Guillain-Barré, siendo considerado por diversos 
autores un mismo espectro clínico con manifestaciones 
variables.

El tratamiento se basa en inmunoterapia con inmu-
noglobulina intravenosa o en plasmaféresis, y aunque el 
cuadro clínico es grave, la enfermedad suele seguir un 
curso monofásico con una remisión completa de los sín-
tomas a los 6 meses en más de la mitad de los pacientes.
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Paciente de 6 años que acude a Urgencias por decai-
miento intenso, debilidad en miembros inferiores con un 
episodio de caída, tos poco productiva y anorexia. Como 
antecedente reciente es destacable un cuadro catarral 
con fiebre (máximo de 38,5ºC) y vómitos cuatro días 
antes, cediendo la clínica 24 horas antes de su visita a 
Urgencias. Tras realizar un periodo de observación se 
decide alta a domicilio, acudiendo de nuevo a las pocas 
horas por empeoramiento del estado general, cefalea 
intensa, debilidad generalizada y deposiciones diarreicas 
sin productos patológicos. A su exploración se evidencia 
incapacidad para deambulación, disfagia, astenia franca 
y dificultad para el sostén cefálico, trasladando al pacien-
te a la unidad de cuidados críticos pediátricos (UCIP) de 
nuestro hospital.

Entre sus antecedentes familiares tiene un padre de 
39 años, intervenido de miopía y astigmatismo y diag-
nosticado de esclerosis múltiple en 2003.

Y entre sus antecedentes personales la familia refiere 
un correcto desarrollo psicomotor, no presenta alergias 
conocidas. Ha recibido una pauta de vacunación correc-
ta. Presenta episodios de algias en miembros inferiores 
(MMII), nocturnos, autolimitados, en relación con pro-
cesos febriles. Además padece un astigmatismo miópico 
de reciente diagnóstico. No precisa tratamiento de forma 
habitual. No tiene contacto habitual con animales. No 
refiere ingesta de conservas caseras, ni traumatismos 
previos.

La debilidad muscular aguda, un trastorno relativa-
mente frecuente en pediatría, puede ocurrir a partir de 

la afectación de cualquier parte de la unidad motora, 
incluyendo la neurona motora superior, la neurona motora 
inferior, el nervio periférico, la unión neuromuscular o los 
músculos. Se manifiesta en general como un trastorno 
motor agudo de curso progresivo o rápidamente pro-
gresivo. La debilidad muscular aguda es una urgencia 
neuromuscular en especial si afecta a la musculatura 
respiratoria o deglutoria (Tabla 1).
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Tabla 1. Causas de parálisis fláccida aguda/
subaguda en niño.

Afectación cortical:
• Hipoxia-isquemia aguda
• Encefalitis
• Hemorragia cerebral

Afectación medular:
• Infección: poliovirus, coxsakie, echovirus
• Mielitis transversa
• Trauma medular
• Tumor

Afectación del nervio periférico:
• Polirradiculitis aguda: Guillain-Barré
• Enfermedad Lyme
• Intoxicación por metales pesados
• Difteria
• Porfiria aguda intermitente

Afectación de la unión neuromuscular:
• Miastenia gravis fulminans
• Intoxicación por organofosforados
• Botulismo
• Picadura de garrapata

Afectación muscular
• Parálisis hereditaria
• Rabdomiolisis aguda
• Miositis aguda
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Es importante discernir si hay predominio proximal o 
distal, si es global o parcial, si existe predominio en extre-
midades superiores o inferiores, la presencia o ausencia 
de reflejos osteoarticulares y la afectación ocular.

La instalación, la velocidad de la evolución y otros 
datos de la historia sugieren un diagnóstico fisiopatológico 
diferencial. El éxito en el tratamiento depende de saber 
establecer este diagnóstico diferencial de forma rápida 
y correcta.

1. ¿Qué datos a la exploración neurológica son 
más útiles?
a.	 Localización de la debilidad muscular.
b.	 Graduación de la fuerza muscular.
c.	 Evaluación sensitiva.
d.	 Presencia de oftalmoplejía aguda.
e.	 Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e.
Ante un cuadro de debilidad motora se debe reali-

zar una evaluación neurológica minuciosa, siguiendo los 
siguientes pasos:
1.	 Definir la localización de la debilidad muscular. La dis-

tribución es especialmente importante para establecer 
la localización del compromiso en la unidad motora, 
y si bien existen excepciones, las miopatías produ-
cen en general debilidad de predominio proximal en 
tanto que las polineuropatías debilidad de predomi-
nio distal. La afectación muscular generalizada es 
compatible con miastenia gravis, parálisis periódica e 
intoxicaciones, por el contrario la debilidad localizada 
ocurre en pacientes afectación de un nervio periférico 
aislado.

2.	 Evaluar el grado de fuerza muscular según la escala 
del Medical Research Council (Tabla 2).

	 Se evalúan músculos proximales y distales conside-
rando la inervación y definiendo si la distribución de la 

debilidad apoya compromiso de motoneurona, de raíz, 
plexo, nervio periférico, unión neuromuscular o mús-
culo. Los grupos musculares habitualmente examina-
dos en extremidades superiores incluyen deltoides, 
bíceps, tríceps, flexores y extensores de muñeca. En 
extremidades inferiores se evalúan glúteos mayores 
(extensores de cadera), glúteos medios (abductores 
de cadera), cuádriceps, tibiales anteriores, gemelos 
y peroneos. Si sospechamos mononeuropatía, ple-
xopatía o radiculopatía haremos el examen dirigido a 
los músculos inervados por el nervio, raíz o plexo en 
cuestión.

3.	 Evaluación sensitiva. La sensibilidad se mantiene 
conservada en las enfermedades musculares y de 
transmisión neuromuscular, pudiendo verse afectada 
en mayor o menor nivel en el caso de las neuropatías 
periféricas.

4.	 La oftalmoplejía completa es la parálisis, por afecta-
ción del III, IV y VI par craneal, de todos los múscu-
los oculares generando midriasis, mirada fija y ptosis 
parpebral (Tabla 3).
Su presencia acompañada de alteraciones en el nivel 

de conciencia orienta, en general, a afectación a nivel del 
troncoencéfalo. Si se manifiesta de forma aislada, debe 
buscarse un trastorno periférico.

A la exploración física en UCIP destaca la afectación 
del estado general. Tiene una frecuencia cardiaca (FC) 
de 92 lpm, una tensión arterial de 86/62 mmHg, una 
frecuencia respiratoria (FR) de 35 rpm, una saturación 
de Hb 93% con FiO2 0,21. Está consciente y orientado, 
con un escore de Glasgow (GCS) de 15/15. Presenta 
hipotonía generalizada sin sedestación ni sostén cefáli-
co, debilidad simétrica de las cuatro extremidades, más 

Tabla 2. Escala de valoración muscular del 
Medical Research Council.

0 Ninguna contracción

1 Contracción débil

2 Movimiento activo sin oposición de la gravedad

3 Movimiento activo contra la fuerza de la gravedad

4 �Movimiento activo contra la fuerza de la gravedad y la 
resistencia del examinador

5 Fuerza normal

Tabla 3. Diagnóstico diferencial de la 
oftalmoplejía aguda.

• Encefalitis del tronco

• Encefalomielitis necrotizante aguda

• Hemorragia/isquemia del tronco

• Síndrome de Miller Fisher

• Miastenia gravis

• Botulismo

• Parálisis por garrapata

• Meningitis de la base del cráneo

• Polirradiculoneuropatía

• Intoxicación por organofosforados

• Trombosis del seno venoso
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evidente a nivel distal, con fuerza en MMII 2/5 y fuerza 
en MMSS 4/5. Las sensibilidades táctil, térmica, pro-
pioceptiva y discriminativa están conservadas. Llama la 
atención una hipomimía y ptosis parpebral, siendo las 
pupilas isocóricas y normorreactivas. `Los movimientos 
oculares extrínsecos están limitados, estando el reflejo 
corneal presente, los reflejos tusígeno y deglutorio son 
débiles. Los reflejos osteotendinosos (ROTs) están aboli-
dos en MMII y conservados en MMSS. La piel y mucosas 
estaban pálidas y secas. La auscultación cardiaca era 
rítmica, sin soplos, con tendencia a la taquicardia. La 
auscultación pulmonar mostraba buena ventilación bila-
teral. El abdomen era blando sin masas o megalias y no 
doloroso. En la exploración otrorrinolaringológica (ORL) 
destacan unos velos del paladar caídos.

2. ¿Qué prueba complementaria no realizaría en 
primera instancia?
a.	 TAC cráneo y columna.
b.	 Sedimento y tóxicos en orina.
c.	 RM cráneo y columna.
d.	 Punción lumbar.
e.	 Gasometría, hemograma, bioquímica y reactantes de 

fase aguda.

La respuesta correcta es la c.
Debemos descartar patología potencialmente dañina 

para el paciente y que precise una intervención inmedia-
ta: hemorragia, compresión medular, encefalitis, rabdo-
miolisis aguda, etc.

Ante un niño con debilidad en el contexto de un cua-
dro infeccioso se realizará de forma urgente gasometría, 

hemograma con reactantes de fase aguda (proteína C 
reactiva y procalcitonina), bioquímica incluyendo veloci-
dad de sedimentación glomerular (VSG), función hepática 
y enzimas musculares; así como hemocultivo previo a la 
instauración de cualquier tratamiento antibiótico.

En las patologías de origen infeccioso existe, de forma 
casi constante, leucocitosis con neutrofilia, aumento de 
reactantes de fase aguda y de la VSG. En cuadros como 
la miositis o la rabdomiolisis además es usual encontrar 
en gasometría hiperlactacidemia y la enzimología sérica 
traduce la destrucción de las fibras musculares en un 
aumento de las transaminasas y de la creatininfosfato-
quinasa (CPK). Las alteraciones electrolíticas pueden 
orientarnos hacia patologías como la parálisis hereditaria 
hipo/hiperkaliémicas o complicaciones graves asociadas 
a la rabdomiolisis.

El sedimento en orina (respuesta b) determina la exis-
tencia de hemoglobinuria o mioglobinuria, característica 
de la rabdomiolisis. La prueba rápida de detección de 
tóxicos en orina pone de manifiesto la intoxicación con 
benzodiacepinas, opiáceos, barbitúricos y antidepresivos 
tricíclicos.

El análisis del LCR es esencial para confirmar el diag-
nóstico de meningitis, encefalitis y hemorragia subarac-
noidea y, con frecuencia es útil para evaluar los trastornos 
desmielinizantes, degenerativos y la presencia de células 
tumorales. En fases precoces los valores pueden no ser 
determinantes obligando a una evaluación seriada del 
LCR, o a la realización de pruebas más específicas en el 
mismo (Tabla 4). El LCR normal contiene hasta 5 leucoci-
tos/mm3 (cifra algo mayor en el recién nacido) la presen-
cia de polimorfonucleares es siempre anormal sugiriendo 
patología infecciosa bacteriana. La linfocitosis aparece en 

Tabla 4. Características del líquido cefalorraquídeo por enfermedades.

Presión Aspecto Células Proteínas Glucosa

LCR normal 8-20 cmH2O Claro <5/mm3 15-45 mg% 65-80% de la glucemia

Meningitis bacteriana Alta Turbio 1.000-20.000 100-1.000 Muy baja

Meningitis vírica Normal/alta Claro <300 mn 40-100 Normal

Meningitis tuberculosa Alta Opalescente 50-300 mn 60-700 Baja

Meningitis fúngica Alta Opalescente 100-700 mn 60-700 Baja

Meningitis carcinomatosa Alta Claro/turbio 20-300 mn y tumorales 60-200 Baja

Hemorragia subaracnoidea Alta Hemático o xantocrómico Sangre 50-1.000 Normal

Síndrome de Guillain-Barré Normal Claro <5 50-1.000 Normal

Esclerosis múltiple Normal Claro 5-20 mn <80 Normal

LCR: líquido cefalorraquídeo; mn: mononucleares.
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meningitis aséptica, tuberculosa, fúngica, trastornos des-
mielinizantes o tumores. La existencia de hematíes tam-
bién es patológica en ausencia de punción traumática, 
sugiriendo hemorragia subaracnoidea. La cifra normal de 
proteínas en el LCR varía de 10-40 mg/dl (120 mg/dl en 
el neonato) elevándose en múltiples procesos, trastornos 
infecciosos, inmunológicos, vasculares y degenerativos, 
así como tumores encefálicos y medulares.

La TAC (respuesta a) se recomienda realizar antes 
de la punción lumbar, sobre todo en aquellos casos que 
manifiesten clínica de hipertensión intracraneal, déficit 
neurológico focal o crisis convulsivas. Es la prueba de 
elección ante sospecha de accidente cerebrovascular 
tanto de tipo hemorrágico como isquémico. Hasta un 
95% de los tumores cerebrales pueden detectarse y en 
la sospecha de compresión medular puede ser útil, sobre 
todo, si hay afectación ósea asociada.

La RM (respuesta c) es la prueba de neuroimagen 
más sensible para el diagnóstico de compresión medular, 
encefalitis, mielitis y cualquier otra entidad inflamatoria a 
nivel del SNC; sin embargo, en la actualidad y en nuestro 
medio, no se suele realizar de urgencias por diferentes 
motivos: 1) necesidad de sedación del paciente por la 
duración de la técnica, esto puede agravar la situación 
neurológica, generando incluso depresión respiratoria 
que precise intubación orotraqueal para asegurar la vía 
aérea y dificultando la valoración clínica; 2) las lesiones 
no siempre se manifiestan las primeras horas de evolu-
ción de la clínica; 3) falta de disponibilidad técnica las 
24 horas del día.

Pruebas complementarias a su llegada:
•	 Gasometría venosa: pH 7,38; pO2 38 mmHg; pCO2 

38 mmHg; SvO2 47,8%; EB -1,8 mmol/L; bicarbonato 
22,6 mmol/L.

•	 Hemograma: hemoglobina 12,2 g/dl; hematocrito 
35,2%; volumen corpuscular medio 71 fl. Plaquetas 
332.000/mm3. Leucocitos 7.000/mm3 (neutrófilos 
65,8%; linfocitos 22,3%; monocitos 8,9%); PCR 3,5 
mg/dl.

•	 Bioquímica: sodio 136,7 mEq/L; potasio 4,91 mEq/L; 
glucosa 91 mg/dl; cloro 106 mEq/L; calcio total 9,3 
mg/dl; urea 25 mg/d; creatinina 0,60 mg/dl; proteínas 
totales 6,1 g/dl. CPK 31 UI/L; lactato deshidrogenasa 
(LDH) 592 UI/L; GOT 23 U/L; GPT 9 U/L, mioglobina 
16 ng/ml.

•	 Sedimento orina: pH 6, densidad 1.007, urobilinógeno 
0,2 mg/dl, resto negativo. Tóxicos en orina: negativos.

•	 TAC cráneo-columna: hallazgos compatibles con la 
normalidad.

•	 Punción lumbar: leucocitos 6/mm3 (98% mononu-
cleares); glucosa 82 mg/dl; proteínas 55 mg/dl. Cultivo 
para virus y bacterias: negativo.

3. ¿Qué diagnóstico se plantearía como causa 
más probable del cuadro neurológico?
a.	 Encefalitis.
b.	 Botulismo.
c.	 Síndrome de Guillain-Barré (SGB).
d.	 Polineuropatía desmielinizante inflamatoria crónica 

(PDIC).
e.	 Porfiria aguda intermitente.

La respuesta correcta es la c.
La encefalitis (opción a) es un proceso inflamato-

rio del sistema nervioso central, asociado a un proceso 
febril o en el curso o convalecencia de una enfermedad 
conocida. La contigüidad de las estructuras del sistema 
nervioso central (SNC), hace que se presenten cuadros 
mixtos de modo que la infección suele afectar al cere-
bro y a estructuras próximas al mismo como meninges 
(meningoencefalitis) o la médula espinal (encefalomielitis) 
La clínica es la base del diagnóstico, consiste en una 
alteración de la función cerebral, manifestándose como 
alteraciones del comportamiento u otros síntomas neu-
rológicos: déficits motores (ataxia y otras alteraciones del 
movimiento), alteración de pares craneales, parestesias, 
convulsiones, así como alteración del nivel de conciencia, 
siendo este el síntoma capital, con somnolencia o letargia 
que, en casos graves, progresa a coma y muerte.

El botulismo (opción b) es una enfermedad causa-
da por la toxina del Clostridium botulinum, que bloquea 
la liberación de acetilcolina en la placa neuromuscular. 
Se relaciona con antecedentes de ingesta de alimentos 
contaminados (generalmente de elaboración casera) o 
heridas abiertas. Es característica una parálisis flácida 
descendente de afectación simétrica acompañada de 
oftalmoplejía externa (25% casos), midriasis arreactiva 
(50% casos) y ptosis. La toxina también afecta a las ter-
minaciones colinérgicas del sistema nervioso autónomo 
con disfunción del mismo: labilidad hemodinámica, íleo 
paralítico y/o retención urinaria. Es raro encontrar dismi-
nución de conciencia o fiebre asociada.

El síndrome de Guillain-Barré (SGB) (opción c) es la 
causa más común de parálisis flácida aguda en lactantes 
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y niños sanos. Los pacientes suelen presentar antece-
dentes de infección del tracto respiratorio o gastrointes-
tinal. Se trata de una polirradiculoneuropatía desmieli-
nizante aguda de origen inmunológico, reconociéndose 
varios subtipos con características anatomopatológicas 
y electrofisiológicas diferentes. Cursa con un cuadro de 
tetraparesia fláccida y arrefléxica con escaso síntomas 
sensitivos. La debilidad inicia en miembros inferiores 
y asciende de forma simétrica afectando incluso a los 
músculos respiratorios. Podemos encontrar paresia facial 
bilateral, compromiso del IX y XII par craneales y de los 
oculomotores.

El SGB se clasifica en cuatro grupos desde el punto 
de vista fisiopatológico: polirradiculoneuropatía aguda 
inflamatoria desmielinizante (PAID), neuropatía axonal 
sensitivo-motora aguda (NASMA), neuropatía axonal 
motora aguda (NAMA) y síndrome de Miller-Fisher (SMF) 
con ataxia, oftalmoplejía y arreflexia.

En la PDIC (opción d) solemos encontrar un antece-
dente séptico previo y aunque el debut clínico es similar 
al SGB la instauración de los síntomas es de forma más 
gradual, superando a veces los 2 meses de progresión. 
Posteriormente toma un curso crónico progresivo o con 
recaídas intermitentes. La debilidad está presente en los 
músculos proximales y distales, mientras que las pareste-
sias son de predominio distal. Conlleva afectación de pares 
craneales bajos y músculos intercostales. Hay mayor alte-
ración sensitiva y en casi todos los casos hay hiporreflexia.

La porfiria aguda intermitente (opción e) es una enfer-
medad hereditaria en forma autosómica dominante y se 
expresa como una deficiencia parcial en la actividad de 
la enzima porfobilinógeno deaminasa con un aumento 
del precursor ácido delta aminolevulínico (ALA). Es una 
de las variables donde no hay fotosensibilidad asociada y 
por lo tanto la afectación cutánea está ausente. Se mani-
fiesta como una debilidad muscular proximal que inicia 
en miembros inferiores pero puede afectar a miembros 
superiores y extremidades distales, así como pares cra-
neales. La disfunción autonómica genera abdominalgia, 
alteraciones en la motilidad intestinal, o retención urina-
ria. Suele existir un factor estresante desencadenante 
como el ayuno prolongado o la fiebre.

4. ¿Cuál de las siguientes determinaciones no 
sería correcta?
a.	 Detección toxina botulínica en orina.
b.	 Determinación de plomo y pesticidas en orina.

c.	 Estudio de Campylobacter jejuni en heces.
d.	 Cuantificación ácido delta aminolevulínico (ALA) en 

orina.
e.	 Anticuerpos antigangliósido en suero.

La respuesta correcta es la a.
La confirmación del botulismo (respuesta a) se basa 

en la detección de toxina o del Clostridium botulinum en 
el paciente o en el alimento sospechoso. El diagnóstico 
definitivo se establece por la detección de toxina en suero; 
toxina y/o Clostridium botulinum en heces, y toxina y/o 
Clostridium botulinum en el alimento sospechoso, pero 
nunca se realiza su determinación en orina. Las muestras 
de suero obtenidas a partir de 3 días tras la ingestión de 
la toxina son generalmente negativas, en cuyo caso, su 
detección en heces o alimento constituye la base del 
diagnóstico. La detección de toxina en heces o el culti-
vo de Clostridium botulinum pueden ser positivos hasta 
100 o 150 días tras la resolución de los síntomas y su 
detección confirma el diagnóstico.

La intoxicación por plomo (respuesta b) en el paciente 
pediátrico proviene de las pinturas de base de plomo, 
aunque su uso está restringido en los últimos años. La 
exposición es mediante la manipulación de objetos pin-
tados con las mismas o tragando tierra y polvo contami-
nados. Los principales efectos de la intoxicación aguda 
ocurren en el sistema nervioso central. Los pesticidas 
organofosforados (respuesta b) son los más usados 
actualmente, actúan inhibiendo la acetilcolinesterasa 
con acumulación de acetilcolina en las sinapsis con un 
exceso de actividad colinérgica; aunque los síntomas 
aparecen entre los 30 minutos y las 2 horas posteriores 
a la exposición existe el llamado síndrome intermedio, 
que ocurre entras las 24 y las 96 horas, y consiste en la 
paresia aguda de la musculatura proximal y respiratoria, 
debilidad muscular facial y cervical.

El SGB es un proceso autoinmune provocado por un 
fenómeno de mimetismo molecular. Se ha informado un 
gran número de anticuerpos antiglicolípidos (respues-
ta e) en relación con esta entidad (GM1, asialoGM1, 
GM1b, GalNAc-GD1a, GD1b, 9-O-acetyl-GD1b, GD3, 
GT1a, GT1b, GQ1b, SGPB y LM1) (Tabla 5). Los agentes 
infecciosos presentan epítopos en su superficie similares 
a los presentes en la superficie de los nervios periféricos 
desencadenando una reacción cruzada entre los deter-
minantes antigénicos del microorganismo infeccioso y los 
componente glicolipídicos del sistema nerviosos periférico 
(gangliósidos).
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La infección por Campylobacter jejuni (respuesta c) 
es el precipitante identificado con mayor frecuencia en 
el SGB, hasta en el 40% de los casos, este genera anti-
cuerpos antigangliósidos GM1 en la variedad NMAA y 
GQ1b en el síndrome de Miller Fisher, ambos con daño 
sobre la mielina; y antigangliósido GD1a en las variantes 
de daño axonal. Otros desencadenantes incluyen Virus 
de Epstein-Barr, Mycoplasma pneumoniae, virus influen-
za y citomegalovirus, generando esta último anticuerpos 
antigangliósidos GM2.

A su ingreso se solicitan las siguientes pruebas com-
plementarias:

Sangre:
•	 Serologías: antígeno HBs (Australia) negativo. IgM 

VHA negativo. Anti hepatitis C negativo. Anti VIH 
negativo. IgM CMV negativo. IgG CVM positivo. IgM 
cápside viral VEB negativo. IgG cápside viral VEB 
positivo. IgG antígeno nuclear VEB positivo (con 
aumento titulable de los dos últimos en un control 
posterior).

•	 Estudio metabólico: Ácidos orgánicos: cetosis inespe-
cífica; carnitina: 81 µmol/g; ácidos grasos de cadena 
larga: cifras dentro de la normalidad.

•	 Determinación toxina botulínica: negativa.
•	 Anticuerpos antigangliósidos: IgM sulfátidos, GM1, 

GM2, GM3, GD1a, GD1b, GD3, GT1a, GT1b, GQ1b: 
negativos.

Orina:
•	 Porfirinas en orina: ALA 10,2 mg (0,5-5 mg/24 h); 

coproporfirina 105 µg/24 h (40-100). Resto negativo.
•	 Pb en orina: 5,65 µg/dl. Screening de pesticidas en 

orina: negativo.

Heces:
•	 Determinación toxina botulínica en heces: negativa.
•	 Campylobacter jejuni: no posible realizar por fallo en 

la técnica.
Inicialmente la sospecha diagnóstica fue la de porfi-

ria intermitente aguda puesto que las cifras de ALA en 
orina eran elevadas 10,2 mg (0,5-5 mg/24 h) aunque la 
afectación muscular del paciente fuera de predominio 
distal. Se inician medidas de soporte, control del dolor y 
aportes altos de hidratos de carbono sin llegar a admi-
nistrar arginato. Se decide repetir la determinación de 
ALA en orina ya que no se objetiva mejoría clínica en el 
paciente, siendo los resultados estrictamente normales. 
Tras descartar intoxicaciones y botulismo el diagnóstico 
se centra en el síndrome de Guillain-Barré.

5. ¿Qué prueba consideraría más útil en el 
diagnóstico de este paciente?
a.	 Punción lumbar.
b.	 Resonancia magnética cerebral y columna.
c.	 Electromiograma con electrodo cutáneo (EMG).
d.	 Electroencefalograma (EEG).
e.	 Espirometría forzada.

La respuesta correcta es la c.
Aunque el diagnóstico del síndrome de Guillain-Barré 

es esencialmente clínico, es obligatorio que cumpla los 
criterios neurofisiológicos, de hecho, si en el contexto 
de debilidad generalizada y severa los estudios de con-
ducción nerviosa no muestran alteraciones, sobre todo 
tras varios días iniciar la clínica, el diagnóstico de GBS 
es improbable y nos obliga a descartar otras patologías 
(Tabla 6).

El estudio neurofisiológico debe realizarse mediante 
estimulación nerviosa con electrodos cutáneos, a intensi-
dad supramáxima, y registrando con electrodos también 
de superficie. El EMG de aguja no es de gran utilidad 
en el diagnóstico del síndrome de Guillain-Barré, salvo 
para demostrar signos de denervación en las formas con 
daño axonal.

En los pacientes con SGB la punción lumbar (res-
puesta a) suele revelar elevación de proteínas en el líqui-
do cefalorraquídeo (LCR) con un recuento leucocitario 
normal. La proteinorraquia se relaciona con un aumento 
de la permeabilidad de la barrera hematoencefálica a 
nivel de las raíces nerviosas proximales y en la etapa 
temprana de la enfermedad el LCR es normal hasta en 

Tabla 5. Subtipo de síndrome de Guillain-Barré 
y anticuerpo antigangliósido relacionado.

Subtipo de SGB Anticuerpo

AIDP Desconocido

AMSAN GM1, GM1b, GD1a

AMAN GM1, GM1b, GD1a, Gal Nac-GD1a

SMF GQ1b, GT1a

Neuropatía aguda sensitiva GD1b

Orofacial GT1a

Superposición SMF/SGB GQ1b, GM1, GM1b. GD1a, Gal 
Nac-GD1a

Modificada de Hughes RA, Comblath DR. Guillain-Barré 
syndrome. Lancet. 2005; 366: 1653-66.
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el 75% de los casos. Esta disociación albuminocitológica 
aparece en el 50-66% de los pacientes la primera sema-
na después de la aparición de los síntomas, y entorno al 
75% en la tercera semana.

La realización de resonancia magnética (respuesta 
b) con contraste (gadolinio) en niños, durante la primera 
semana de evolución, suele mostrar realce de las raíces 
nerviosas espinales y caudales. Sin embargo, dichos 
hallazgos son inespecíficos pudiendo aparecer en una 
amplia variedad de trastornos.

El registro electroencefalográfico (respuesta d) en 
pacientes con SGB no se ve afectado, pues recoge infor-
mación de las neuronas corticales y solo proporciona 
información en los casos más severos que precisan venti-
lación mecánica, ya que permite controlar la profundidad 
de la sedación. Una alternativa al EEG sería el uso del 
índice biespectral (BIS).

Durante la fase inicial de la enfermedad se requiere 
una estrecha monitorización de la función respiratoria. En 
pacientes colaboradores se recomienda la realización de 
espirometrías seriadas (respuesta e), a pie de cama, cada 

4 horas. Cuando los test de función pulmonar sugieren 
un fallo respiratorio establecido o inminente está indicado 
proceder a la intubación, por lo que su utilidad reside en 
ser un indicador pronóstico pero no diagnóstico.

En nuestro paciente los estudios neurofisiológicos rea-
lizados en su quinto día de ingreso demostraban una dis-
minución muy severa de las amplitudes de los potenciales 
motores de todos los nervios explorados, con velocidades 
de conducción nerviosa motora en los límites bajos de 
la normalidad, y sin evocar respuestas F. El registro de 
las conducciones nerviosas sensitivas mostraba valores 
dentro de la normalidad, tanto en amplitud de los poten-
ciales sensitivos como en velocidades de conducción 
nerviosa. No se obtuvieron potenciales de unidad motora 
(PUM) en ninguno de los músculos explorados, salvo en 
deltoides derecho, donde se evidencian PUM sin caracte-
rísticas patológicas groseras. A la estimulación repetitiva 
las respuestas se encontraban dentro de la normalidad. 
Hallazgos sugerentes de polirradiculoneuropatía difusa 
axonal motora.

Se realizó punción lumbar de control a la semana 
del inicio de la sintomatología encontramos: leucocitos 
1/mm3; proteínas 70 mg/dl; glucosa 75 mg/dl (110 mg/
dl sangre). En la RM cerebral y columna cervicodorsal 
encontramos captación de contraste en todas las raíces 
nerviosas, tanto a nivel intracraneal como a nivel del canal 
raquídeo en su porción proximal; sin otras alteraciones.

A su ingreso pudimos realizar una espirometría for-
zada en la que se observaba un patrón restrictivo grave 
(FVC 22%; FEV 39%; FEV1/FVC 0,93) reforzando nuestra 
hipótesis y vaticinando el manejo respiratorio que preci-
saría en paciente.

6. Teniendo en cuenta la evolución de nuestro 
paciente ¿qué actitud terapéutica estaría 
indicada?
a.	 Analgesia para control del dolor.
b.	 Inmunoglobulinas intravenosas (IGIV).
c.	 Plasmaféresis.
d.	 Interferón beta-1.
e.	 Corticoterapia.

La respuesta correcta es la c.
Para obtener un diagnóstico certero del SGB se han 

de considerar todas aquellas enfermedades que lo mime-
tizan y realizar las pruebas complementarias convenien-

Tabla 6. CRITERIOS DE DESMIELINIZACIÓN (Delanoe 
y cols.).

Presencia de al menos 4 de los siguientes criterios en 
3 nervios (deben ser al menos 2 nervios motores y uno 
sensitivo):

1. Reducción de la velocidad de conducción motora:
  a. �Menor del 80% del límite bajo de lo normal (LBN) si la 

amplitud es mayor del 80% del LBN
  b. �Menor del 70% del LBN si la amplitud es menor del 80% 

del LBN

2. �Bloqueo parcial de la conducción: menos del 15% de 
cambio en la duración del potencial evocado motor (PEM), 
entre la estimulación proximal y distal y más del 20% de 
disminución en la amplitud de pico a pico (o del área 
negativa) entre el estímulo proximal y distal

3. �Dispersión temporal: más del 15% de cambio en la duración 
del potencial entre la estimulación proximal y distal

4. �Latencias distales motoras prolongadas:
  a. �Latencia mayor que el 125% del límite alto de la 

normalidad (LAN) si la amplitud del PEM es mayor del 
80% del LBN

  b. �Latencia mayor del 150% del LAN si la amplitud del PEM 
es menor del 80% del LBN

5. �Ausencia de ondas F o aumento de las latencias mínimas 
de las ondas F (latencia mayor que el 120% del LAN si la 
amplitud del potencial evocado motor es superior al 80% 
del LBN)

6. �Velocidad de conducción sensitiva: La misma definición 
que la referida para los nervios motores (punto 1)

7. �Disminución de la amplitud del potencial evocado motor 
(PEM) o del potencial sensitivo, debiendo ser menor del 
80% del LBN
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tes; sin embargo y teniendo en cuenta que el SGB es la 
causa principal de polineuropatía aguda no debemos 
retrasar su tratamiento en espera de los resultados, si 
hay sospecha debemos tratarlo.

A la hora de instaurar un tratamiento farmacológi-
co hemos de considerar la evolución de la enfermedad, 
estando recomendado en aquellos pacientes en los que el 
cuadro clínico tiene una evolución tórpida. La escala fun-
cional de Hughes nos permite ser más objetivos indicando 
el inicio del tratamiento a partir del estadio 3 (Tabla 7).

En los pacientes estables tras una primera etapa de 
empeoramiento o aquellos que presentan mejoría progre-
siva, solo se indica vigilancia estrecha pues se prevé una 
evolución benigna y solo se tratarán con inmunoterapia 
en caso de retroceso funcional.

Respecto a la inmunoterapia en niños no existen ade-
cuados estudios aleatorizados y randomizados, por lo que 
la plasmaféresis y la inmunoglobulina intravenosa en el 
tratamiento del SGB tienen un nivel de recomendación 
B, derivado de una evidencia de clase II en adultos. Entre 
ambas no hay diferencias significativas y su empleo com-
binado en un mismo paciente no parece proporcionar 
mejores resultados.

La plasmaféresis (respuesta c) es efectiva empleada 
dentro de las dos primeras semanas de evolución, aun-
que algunos autores sostienen que puede ser beneficiosa 
después de este periodo si la enfermedad continúa pro-
gresando. Se recomienda “remover” un total de 200-250 
ml/kg de plasma en 4-6 sesiones durante 14 días en días 
alternos. Es una técnica segura pero no exenta de efectos 
secundarios como alteraciones hemodinámicas, trastor-
nos en la coagulación, infecciones, reacciones alérgicas 
o hipocalcemia. En niños inferiores a 12 años no hay 
estudios suficientes con este método, por lo que no está 
recomendada como primera elección.

La Inmunoglobulina G humana intravenosa (respuesta 
b) es una terapia que debe practicarse en los primeros 

siete días de inicio del cuadro clínico, la dosis será de 2 
g/kg en total, pudiendo administrar 1 g/kg durante dos 
días o 400 mg/kg durante 5 días. Está contraindicada en 
el déficit de IgA por riesgo de anafilaxia.

La aplicación más sencilla de la inmunoglobulina y 
su menor tasa de efectos secundarios (fiebre, cefalea, 
mialgias taquicardia o disnea) hace que muchos auto-
res la consideren como primera elección para iniciar el 
tratamiento. Por ello, la decisión de con qué fármaco se 
debe iniciar el tratamiento se basará en preferencias per-
sonales, disponibilidad de medios, razones prácticas y en 
las condiciones que contraindiquen o limiten el empleo 
de una u otra modalidad terapéutica.

El dolor neuropático (respuesta a) puede llegar a ser 
invalidante y confundirnos a la exploración suponiendo 
una evolución más tórpida de la real pero su buen con-
trol no modifica el curso clínico de la enfermedad. El 
acetaminofén a dosis de 10 a 15 mg/kg/día y los AINES 
se han utilizado con éxito. Puesto que las parestesias 
y las disestesias son principalmente nocturnas, se ha 
implementado el uso de hipnóticos y/o analgésicos así 
como el uso de la gabapentina.

El tratamiento con corticoides (respuesta e) no está 
indicado ya que no ha demostrado beneficios. Se han 
realizado estudios con filtración de LCR, sin embargo, la 
evidencia es insuficiente para compararlo con la plasma-
féresis; también encontramos algunos estudios evaluando 
la efectividad del interferón beta-1 sin observarse dife-
rencias significativas en cuanto a las tasas de mejoría.

A su llegada se canaliza una vía central en yugular 
externa y se inicia tratamiento con IGIV en cinco dosis. 
Durante las primeras horas de ingreso persisten deposi-
ciones semilíquidas y mucohemorrágicas, sin alteraciones 
hidroelectrolíticas asociadas. Tras 48 horas de estancia, y 
en el contexto de cuadro febril, inicia hipotensión severa 
que no responde a las cargas de volumen, bradicardia 
intensa y vasodilatación junto deterioro respiratorio rápi-
damente progresivo. A la auscultación se aprecia ventila-
ción simétrica sin ruidos sobreañadidos y tonos cardiacos 
puros y rítmicos. Última infusión de inmunoterapia 12 
horas antes.

7. Con los datos disponibles ¿cuál de las 
siguientes opciones consideraría más probable?
a.	 Sepsis de origen abdominal.
b.	 Sepsis grave.

TABLA 7. ESCALA FUNCIONAL DE HUGHES.

1. �Deambula en forma ilimitada, tiene capacidad para correr y 
presenta signos menores de compromiso motor

2. �Capacidad de caminar por lo menos 5 metros sin ayuda 
externa pero con incapacidad para correr

3. �Capacidad de realizar marcha de por lo menos 5 metros 
con ayuda externa.

4. �Paciente en cama o en silla sin capacidad para realizar marcha

5. �Apoyo ventilatorio permanente o durante algunas horas al día

6. �Muerte
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c.	 Síndrome de respuesta inflamatoria sistémica.
d.	 Anafilaxia secundaria a infusión IGIV.
e.	 Shock séptico.

La respuesta correcta es la b.
Las inmunoglobulinas preparadas para uso intrave-

noso están altamente depuradas manteniendo su valor 
terapéutico, sin presentar actividad complementaria ni 
de agregación, permitiendo una administración eficaz y 
segura. Las reacciones adversas más frecuentes son fie-
bre, mialgias e incluso shock anafiláctico. Pese a todo lo 
anterior, la inmunoterapia es la causante del 2,8% de las 
reacciones anafilácticas (respuesta d) sobre todo cuando 
el contacto es de forma discontinua y por vía parenteral.

Se debe sospechar una anafilaxia cuando aparece 
de manera aguda un síndrome rápidamente progresivo 
que afecta a la piel y/o mucosas y que se acompaña de 
compromiso respiratorio y/o circulatorio. La expresión clí-
nica aparece entorno a los 30 minutos de contacto con 
el antígeno y suele cursar con manifestaciones cutáneas 
(80%) con este criterio la mayoría de las anafilaxias serían 
identificadas. La dificultad en el diagnóstico estriba en 
que no hay un grupo de síntomas patonogmónicos. En 
niños los síntomas respiratorios (sibilancias, estridor, ron-
quera, taquipnea, cianosis) y los digestivos (dolor abdo-
minal, diarrea, vómitos) son los más frecuentes.

El SRIS (respuesta c) hace referencia a la existencia 
de al menos dos de los siguientes cuatro criterios, uno 
de los cuales debe ser alteración de la temperatura o 
recuento leucocitario (Tabla 8):
1.	 Temperatura corporal central >38,5°C o <36°C (rectal, 

vesical, oral o sonda central).
2.	 Taquicardia, definida como una elevación >2 desvia-

ciones estándar (DE) de la media para su edad en 
ausencia de estímulos externos, medicación o estí-
mulo doloroso; o elevación persistente inexplicable 
durante 0,5-4 horas. Por debajo del año de edad, 
bradicardia menor del percentil 10 para su edad en 
ausencia de estímulo vagal, medicación betablo-
queante o cardiopatía congénita; o disminución de 
la frecuencia inexplicable durante más de 0,5 horas.

3.	 Taquipnea: frecuencia respiratoria >2 DE sobre la 
media para la edad, o ventilación mecánica para un 
proceso agudo no relacionado con enfermedad neu-
romuscular o anestesia general.

4.	 Recuento leucocitario elevado o disminuido para su 
edad (no secundario a quimioterapia) o >10% de 
neutrófilos inmaduros.

La sepsis se define como un síndrome de respuesta 
inflamatoria (SRIS) en presencia, o como resultado, de 
una infección sospechada o confirmada.

Sepsis grave (respuesta b): sepsis unida a disfunción 
cardiovascular o síndrome de distrés respiratorio agudo 
(PaO2/FiO2 ≤200, infiltrado bilateral agudo, no evidencia 
de fallo cardiaco izquierdo) o dos o más disfunciones del 
resto de órganos (Tabla 1).

Shock séptico (respuesta e): sepsis y disfunción 
orgánica cardiovascular. Se usa este término para hacer 
referencia a un estado evolucionado dentro de la sepsis.

Tabla 8. Criterios de disfunción orgánica.

Disfunción cardiovascular
• �Tras administración de fluidos isotónicos ≥40 ml/kg en 1 h: 

presión arterial <P5 para su edad o PAS <2 DE por debajo 
de normal para su edad 
o

• �Necesidad de drogas vasoactivas para mantener PA en 
rango normal (dopamina >5 µg/kg/min o cualquier dosis de 
adrenalina, noradrenalina o dobutamina) 
o 
Dos de los siguientes:

   – �Acidosis metabólica inexplicable: déficit de bases <5 
mEq/L

   – �Incremento de lactato arterial >2 veces por encima del 
normal

   – Oliguria <0,5 ml/kg/h
   – Relleno capilar alargado >5 seg
   – Gradiente de temperatura central-periférica >3°C

Disfunción respiratoria
• �PaO2/FiO2 <300, sin cardiopatía cianótica o enfermedad 

pulmonar previas 
o

• �PaCO2 >65 (o 20 mmHg sobre la PaCO2 basal) 
o

• Necesidad de >50% de FiO2 para SatO2 >92%

Disfunción neurológica
• �Score de coma de Glasgow ≤11 

o
• �Cambio brusco con descenso de ≥3 puntos desde un score 

basal anormal

Disfunción hematológica
• �Recuento plaquetario <80.000/mm3 o descenso del 50% del 

valor previo anterior a 3 últimos días (en pacientes crónicos 
hemato-oncológicos) 
o

• Relación internacional normalizada (INR) >2

Disfunción renal
• �Creatinina sérica ≥2 veces por encima del límite para su 

edad o el doble de la basal

Disfunción hepática
• �Bilirrubina total ≥4 mg/dl (no en neonatos) 

o
• ALT 2 veces por encima del límite normal para su edad

http://www.secip.com/publicaciones/protocolos/cat_view/58-
protocolos/75-sepsis.
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8. ¿Cuál es el siguiente paso a seguir?
a.	 Realización pruebas complementarias para determi-

nar el origen de la infección.
b.	 Asegurar la vía aérea y una correcta ventilación.
c.	 Iniciar soporte hemodinámico con inotropos.
d.	 Administrar cefotaxima 300 mg/kg.
e.	 Todas las respuestas son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Se procede a la intubación del paciente con pará-

metros protectores. Dada la nula respuesta a la infusión 
de volumen se inicia perfusión de dopamina (hasta 7,5 
µg/kg/min). Se realiza radiografía de tórax evidencian-
do imagen de condensación en lóbulo inferior izquier-
do. Tras 48 horas permite extubación sin incidencias 
y asistencia respiratoria profiláctica con ventilación no 
invasiva (BiPap) manteniéndose normooxigenado y nor-
moventilado.

Previa infusión de antibioterapia empírica con cefo-
taxima se obtienen cultivos de sangre, orina, aspirado 
nasofaríngeo y heces. Posteriormente imipenem y line-
zolid que se suspenden tras 7 días de tratamiento por 
resultados negativos en los diversos cultivos.

Una vez estabilizado tras el cuadro séptico es llama-
tiva la bradicardia persistente (ECG1). En su 4 día de 
estancia sufre una parada sinusal coincidiendo con mani-
pulación dolorosa que requiere reanimación cardiopulmo-
nar (RCP) sin drogas durante un minuto, manteniendo 
posteriormente frecuencias cardiacas bajas.

Ocasionalmente, tras la administración de atropina 
o adrenalina se observan ascensos puntuales de FC y 
descenso generalizado del ST (ECG 2). Los marcadores 
cardiacos y el BNP son reiteradamente negativos. A las 
48 horas de este último incidente se aprecia aumento de 
la frecuencia cardiaca hasta su normalización (Fig. 1).

La pérdida de variabilidad de la frecuencia cardiaca 
debe ponernos alerta de una posible disfunción del sis-
tema simpaticovagal. Más allá de la debilidad motora, la 
disfunción del sistema nervioso autonómico llega a estar 
presente en el 50-65% de los pacientes pediátricos con 
SGB pudiendo pasar inadvertidas. La presencia de dis-
función autonómica se asocia a los pacientes con déficits 
motores más graves o fallo respiratorio, aunque dicha 
relación no está claramente establecida. Los síntomas 
incluyen arritmias cardiacas, hipertensión transitoria o 
persistente, hipotensión ortostática, alteraciones de la 
motilidad intestinal, disfunción vesical y sudoración anor-

mal; por lo que, es esencial monitorizar de forma estrecha 
la presión sanguínea, el estado de la volemia (presión 
venosa central) y el ritmo cardiaco.

En el paciente pediátrico las anormalidades del 
ritmo cardiaco se han detectado hasta en un 20% de 
los casos; la alteración más frecuente es la taquicardia 
sinusal, seguida de la hipertensión arterial, la bradicardia 
y la hipotensión. Curiosamente los pacientes con mayor 
puntuación en la escala Hughes presentaban las cifras 
más altas de tensión arterial y frecuencia cardiaca.

A la hora de instaurar un tratamiento se aconseja el 
manejo de la hipertensión arterial con calcioantagonistas 
y cuando coexiste con taquicardia los betabloqueantes 
serán nuestra primera opción.

Tras 13 días (día +17) de dicho episodio el paciente 
refiere sensación de “asfixia” con desaturación brus-
ca y nueva parada cadiorrespiratoria, recuperada tras 
segundos de RCP, sin drogas. Se realiza estudio ecocar-
diográfico que no demuestra alteraciones anatómicas ni 
funcionales. En el día +20 después se objetiva flutter 
auricular (ECG3) y taquicardia supraventricular de corta 
duración (3 minutos) seguidos de nueva parada cardio-
rrespiratoria que preciso RCP optimizada. Monitorización 
con Holter evidenciando los cambios ya referidos tras la 
administración de atropina. Tras cinco días (día +25) 
sin incidencias y sin desencadenantes aparentes nue-
va parada cardiorrespiratoria (cuarto episodio) con RCP 
optimizada de unos cinco minutos de duración (Fig. 2).

Figura 1. 
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9. ¿Qué tratamiento indicaría en este momento?
a.	 Inicio de drogas vasoactivas para asegurar un buen 

crono e inotropismo.
b.	 No precisa tratamiento pues los episodios de PCR 

son de corta duración.
c.	 Marcapasos definitivo.
d.	 Marcapasos temporal externo.
e.	 Atropina/isoproterenol.

La respuesta correcta es la c.
El uso de fármacos vasoactivos (respuesta a) se acon-

seja en el tratamiento de la hipotensión refractaria a la 

reposición con volumen, debe hacerse un uso cuidadoso 
por la posibilidad de hipertensión excesiva cuando cese 
la acción vasopresora.

Las bradiarritmias son inusuales en el paciente pediá-
trico con SGB, y por lo general, no se correlacionan con 
el grado de afectación motora. Son los trastornos cardio-
vasculares más peligrosos pudiendo desencadenarse por 
la presencia de estímulos vagotónicos (manipulaciones 
dolorosas, aspirado secreciones, etc.) requiriendo en los 
casos que no responda a la atropina, el empleo de mar-
capasos temporal (respuesta d); el uso del marcapasos 
también se valorará en las bradicardias idioventriculares. 
Ante la aparición en el registro de arritmias diferentes a 
la bradicardia se debe evitar la infusión de atropina. En 
aquellos pacientes que han presentado episodios prolon-
gados y recurrentes de asistolia debe valorarse la implan-
tación de un marcapasos permanente (respuesta c).

Tras revisión del caso con la Unidad de Cardiología 
Pediátrica se decide intubación por inestabilidad hemodi-
námica del paciente hasta la colocación de un marcapa-
sos definitivo epicárdico de estimulación unicameral (VVI) 
a una frecuencia de 50 lpm, apareciendo las espículas en 
el monitor de forma puntual durante el sueño. No hubo 
elevación de marcadores cardiacos ni alteraciones del ST 

Figura 2. 
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en ninguno de los registros realizados. Tras 25 días de 
estancia en UCIP se decide traslado a planta con buena 
evolución siendo no dependiente de marcapasos.
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Un niño de 4 años y 11 meses de edad es trasladado a 
su centro de referencia procedente de un hospital comar-
cal por empeoramiento clínico en el contexto de un cuadro 
de pielonefritis aguda por Pseudomonas aeruginosa.

Entre sus antecedentes es un niño sano, sin antece-
dentes de interés, con vacunación conforme a calendario.

Tres días antes inicia cuadro de fiebre de 24 horas 
de evolución, asociando además diarrea y vómitos. Se 
realiza sedimento de orina que es patológico, por lo que 
se inicia tratamiento antibiótico empírico con amoxicili-
na-clavulánico oral y se recoge muestra para urocultivo. 
Dos días más tarde reconsultan en el mismo hospital por 
escasa mejoría del cuadro.

Se realiza analítica de sangre con los siguientes 
hallazgos: Hb: 12,4 g/dl; leucocitos: 3.200 mm3 (71% 
NT); plaquetas: 163.000 mm3; urea 131 mg/dl; creati-
nina: 1,3 mg/dl; Na: 126 mmol/L; K: 4,5 mmol/L; Cl: 92 
mmol/L; PCR 411 mg/L; sedimento orina: leucocituria, 
hematuria y proteinuria. Ingresa en el hospital comarcal y 
se pauta tratamiento empírico con cefotaxima intravenosa 
y fluidoterapia. Al día siguiente se objetiva hipoactividad 
con inestabilidad hemodinámica, taquicardia y tensión 
arterial (TA) en el límite bajo de la normalidad.

Se realiza nueva analítica presentando pancitopenia, 
con coagulación alterada, urea y creatinina similares, 
hiponatremia mantenida junto con elevación marcada 
de reactantes de fase aguda. En el urocultivo recogido 
al inicio del cuadro se aísla Pseudomonas aeruginosa 
(sensible a imipenem y cefepime). Se realiza ecografía 
en la que se observan los riñones algo aumentados de 
tamaño, con aspecto edematoso y con engrosamiento 
de paredes pielocaliciales, compatible con pielonefritis.

Se sustituye cefotaxima por imipenem y se traslada a 
hospital terciario ante el empeoramiento progresivo del 
paciente.

1. ¿Cuál sería su orientación diagnóstica?
a.	 Gastroenteritis aguda (GEA) con deshidratación grave 

hiponatrémica.
b.	 Insuficiencia renal aguda.
c.	 Shock séptico por Pseudomonas aeruginosa.
d.	 Síndrome hemolítico urémico.
e.	 La b y la c son correctas.

La respuesta correcta es la e.
El rápido deterioro general y la gravedad clínica de la 

situación apuntan a la posibilidad de hallarnos ante un 
shock séptico, por un germen ya identificado. El origen 
de la sepsis parece renal, por la imagen de pielonefritis 
bilateral.

Durante las estaciones calurosas (con un pico en agos-
to), si un niño (particularmente de sexo masculino) presen-
ta fiebre y diarrea durante unos pocos días y de repente 
desarrolla una apariencia séptica, se recomienda incluir 
un antibiótico anti-Pseudomonas dentro del tratamiento 
empírico inicial para cubrir sepsis por Pseudomonas aeru-
ginosa puesto que es una forma típica de presentación. 
Debe tenerse en cuenta que los antibióticos recomendados 
para el tratamiento de la sepsis adquirida en la comunidad 
en niños previamente sanos, no incluyen agentes efecti-
vos para Pseudomonas aeruginosa, por lo que detectar 
signos clínicos o de laboratorio que permitan sospechar 
esta etiología constituye un factor de gran importancia al 
momento de establecer un tratamiento empírico.

La diarrea inicial es una presentación común en las 
sepsis por Pseudomonas y supuestamente producida por 
otra infección gastrointestinal concomitante causada por 
otros gérmenes, particularmente virus enteropatógenos.

Este paciente encaja dentro de la descripción anterior 
y de una forma precoz se pudo sustituir la antibioterapia 
de una forma dirigida a un tratamiento eficaz (opción c).
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En la insuficiencia renal aguda (IRA), de manera 
práctica se objetiva una elevación de las concentra-
ciones plasmáticas de urea y creatinina de forma pro-
gresiva, hecho que también se objetiva en este caso 
(opción b).

El síndrome hemolítico urémico (SHU) es la cau-
sa más frecuente de insuficiencia renal aguda (IRA) 
en pediatría. La tríada clínica característica es anemia 
hemolítica microangiopática, IRA y plaquetopenia. La 
forma típica comienza con un cuadro de diarrea aguda 
de características mucosanguinolentas de 5 a 7 días de 
evolución. La clínica consiste en: IRA, que en el 40% 
es oligoanúrica, anemia por hemólisis microangiopática, 
con niveles elevados de LDH y haptoglobina y presencia 
de hematíes crenados en el frotis de sangre periférica y 
plaquetopenia pudiendo existir también signos de coagu-
lación intravascular diseminada. Pueden aparecer alte-
ración neurológica, complicaciones gastrointestinales e 
hipertensión arterial (HTA) generalmente secundario a 
hipervolemia. Aunque la clínica de este paciente puede 
corresponder también con este cuadro, no se ha men-
cionado que las heces fuesen mucosanguinolentas y 
además presenta una hipotensión arterial marcada que 
no se ajusta a la definición; añadido a que el germen 
aislado en este caso no es de los que suelen causar esta 
patología (opción d).

A su llegada al hospital presenta un tromboembolismo 
pulmonar (TEP) inestable, está quejoso, con tendencia 
al sueño, taquicardia e hipotensión.

Su saturación periférica de O2 es de 94%, tiene una 
frecuencia respiratoria (FR) de 38 rpm, cardiaca (FC) de 
153 lpm, una tensión arterial (TA) de 92/38 (51) mmHg, 
una temperatura (Tª) de 37,3°C y una puntuación en el 
score de Glasgow de 14.

2. Ante esta situación, ¿cuál sería su manejo 
inicial?
a.	 Repetición de analítica sanguínea.
b.	 Poner oxígeno, canalizar vía venosa (si no la tiene) y 

pautar expansión con cristaloides.
c.	 Repetir sedimento de orina para ver como evoluciona.
d.	 Realizar punción lumbar.
e.	 Realizar TAC craneal por la clínica neurológica que 

presenta.

La respuesta correcta es la b.

Ante la sospecha clínica de sepsis se debe iniciar 
tratamiento inmediatamente sin demora en espera de 
exploraciones complementarias o de su traslado a una 
Unidad de Cuidados Intensivos o a otro centro. La precoci-
dad en la instauración del tratamiento y en el logro de los 
objetivos va a ser determinante para el pronóstico (Fig. 1).
•	 Establecer el ABC de la reanimación: si es necesario 

iniciar reanimación cardiopulmonar (RCP), o dar apo-
yo respiratorio con apertura de la vía aérea, ventilación 
o intubación, si es preciso.

•	 Administrar oxígeno.
•	 Monitorizar FC, FR, electrocardiograma (ECG) conti-

nuo, pulsioximetría y TA no invasiva.
•	 Canalizar 2 vías periféricas o en su defecto una vía 

intraósea (valorar sedoanalgesia).
•	 Respecto a la fluidoterapia se pueden emplear cris-

taloides o coloides a 20 cc/kg en 5-10 minutos, de 
forma repetida hasta logro de objetivos o aparición 
de signos de sobrecarga de volumen.

•	 Extracción de muestra para analítica: con hemoculti-
vo, hemograma, gasometría, iones, calcio iónico, urea, 
creatinina, transaminasas, lactato, coagulación.

•	 Corregir hipocalcemia/hipoglucemia.
•	 Valorar periódicamente la necesidad de intubación 

según estado de consciencia, situación cardiorres-
piratoria y respuesta al tratamiento.

•	 Otras exploraciones complementarias o cultivos para 
localizar el foco se realizarán precozmente tras esta-
bilización inicial.

•	 Iniciar antibioterapia tan pronto como sea posible 
previa extracción de cultivos y siempre en la primera 
hora de la sospecha clínica.

Se administra carga de suero salino a 20 cc/kg, repe-
tida en dos ocasiones, oxigenoterapia en gafas nasales y 
se canaliza un segundo acceso venoso periférico. Poste-
riormente se repiten pruebas complementarias con ana-
lítica de sangre, urocultivo y ecografía. Se realiza sondaje 
uretral de aspecto colúrico.

Ante el empeoramiento progresivo y la inestabilidad 
clínica ingresa en UCIP. A su ingreso en UCI se pauta 
nueva carga con SSH3% a 3 cc/kg y se canaliza vía 
central.

Se piden las siguientes pruebas complementarias:
•	 Ecografía: pielonefritis bilateral con aumento del tama-

ño renal, congestión e hiperaflujo.
•	 Bioquímica: creatinina: 1,44 mg/dl y urea 121 mg/

dl, Na: 130 mmol/L; K: 3,6 mmol/L; Cl: 106 mmol/L; 
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Ca: 8,3 mg/dl; fósforo: 4,1 mg/dl; Osm: 291 mOsm/
kg; PCT: 395 ng/ml; PCR: 314,9 mg/L.

•	 Orina: densidad 1.015 g/ml; Na: 61 mmol/L; K: 22 
mmol/L; Cl: 75 mmol/L; Osm: 280 mOsm/kg.

•	 Coagulación: TP: 19 seg; activ. protrombina: 53%; 
INR: 1,56; APTT: 39,6 seg; índice APTT: 1,28; fibri-
nógeno: 471 mg/dl; dímero D: 19.782.

En la exploración física presenta regular estado 
general, buena coloración de piel, sin signos de des-
hidratación, con lesiones pápulo-pustulosas de distri-
bución generalizada, pulsos periféricos “saltones” y 
extremidades calientes. Tiene defensa abdominal, con 
abdomen doloroso, sin megalias ni masas. La puñoper-
cusión renal (PPR) es positiva y en el score de Glasgow 

¿Tiene el paciente historia sugestiva de infección?

Neumonía Meningitis
Infección urinaria Infección de catéter
Infección abdominal aguda Infección ósea o articular
Infección de piel o partes blandas Infección de origen desconocido
Infección ORL

¿Tiene 2 o más de los siguientes síntomas de SRIS (uno de los 2 tiene que ser
fiebre o leucocitosis) no explicable por otra causa?

1. Temperatura corporal central >38,5ºC o <36ºC (rectal vesical, oral o sonda central)
2. Taquicardia o bradicardia mantenida
3. Taquipnea: frecuencia respiratoria >2 DS o necesidad de ventilación mecánica
4. Recuento leucocitario elevado o disminuido para su edad (no secundario a 
 quimioterapia) o >10% de neutrófilos inmaduros

¿Tiene alguno de los siguientes signos clínicos de hipoperfusión tisular no debido a
otras causas?

• Afectación del estado mental: irritabilidad, indiferencia ante la presencia de los
 padres, tendencia al sueño o progresiva desconexión con el medio
• Shock “caliente”
 – Piel seca y caliente
 – Mínimo retraso en el relleno capilar o relleno capilar acelerado
 – Aumento de la presión diferencial
 – Pulsos amplios y saltones
 – Presión diastólica baja
 – Extremidades calientes
 – Diuresis normal o disminuida
• Shock “frío”
 – Piel fría, pálido-grisácea o cianótica
 – Relleno capilar enlentecido (≥2 seg) o ausente
 – Extremidades moteadas con gradiente térmico >3ºC
 – Pulsos periféricos débiles
 – Oliguria (disminución de la diuresis <1 ml/kg/h)
 – Pinzamiento arterial
• Necesidad de 0,5 de FiO2 para SatO2 >92%
• Acidosis metabólica inexplicable: déficit de bases <5 mEq/L
• Incremento de lactato arterial >2 veces por encima del normal
• Hipotensión arterial
• Exantema purpúrico

Reevaluar

Reevaluar

SEPSIS GRAVE

Sepsis:
reevaluar
y valorar
antibióticos

No

No

No

Sí

Sí

Sí

Figura 1. Algoritmo de detección de sepsis grave.
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tiene 14-15, con pupilas normorreactivas, sin signos 
meníngeos.

Mantiene diuresis justa a ritmo de 0,7 cc/kg/h. tensión 
arterial media (TAM) de 51, con persistencia de acidosis 
metabólica en la gasometría: pH 7,26; pCO2: 24 mmHg; 
HCO3: 10,8 mmol/L; EB: -16 mmol/L y SvO2: 81%.

3. Teniendo en cuenta la evolución y la 
exploración física descritas, ¿cuál sería el 
siguiente paso?
a.	 Repetir expansión con cristaloides (20 ml/kg).
b.	 Repetir hemograma, bioquímica y gasometría.
c.	 Iniciar perfusión con noradrenalina.
d.	 Iniciar perfusión con adrenalina.
e.	 Iniciar expansión con coloides.

La respuesta correcta es la c.
Si no logramos revertir el cuadro clínico con la perfu-

sión de líquidos nos encontramos en situación de shock 
resistente a fluidoterapia. En esta fase, además de seguir 
optimizando el aporte volumétrico es necesario comen-
zar el tratamiento inovasopresor. Existe controversia, no 
resuelta, respecto a utilizar cristaloides o coloides, gene-
ralmente se emplean cristaloides como primera opción, 
los coloides, preferiblemente albúmina al 5%, se utilizan 
cuando se precisan grandes volúmenes de cristaloides. 
Por lo tanto en este momento de la evolución no sería 
útil continuar con la perfusión ni de cristaloides (opción 
a) ni de coloides (opción e).

No sería necesario tampoco repetir la analítica 
puesto que no cambiaría mucho la actitud terapéutica 
(opción b).

En definitiva, ante shock refractarios se debe iniciar 
tratamiento con drogas vasoactivas según el algoritmo 
(Fig. 2).

Dado que el paciente presenta un shock caliente 
desde el punto de vista fisiopatológico la droga de elec-
ción sería la noradrenalina y no la adrenalina (shock frío) 
(opción d). La noradrenalina es la droga de elección 
en un paciente con IRA y shock vasodilatador, ya que 
contribuye además al restablecimiento del flujo urinario 
(opción c).

Ante la refractariedad parcial se inicia soporte ino-
trópico con noradrenalina y posteriormente se asocia 
dobutamina, con adecuada respuesta, mejorando la TAM, 
disminuyendo la FC y alcanzado diuresis a 1 cc/kg/h.

4. Desde el punto de vista de renal y de 
acuerdo con los resultados de las pruebas 
complementarias, nos encontramos ante una 
situación de:
a.	 Daño renal agudo prerrenal.
b.	 Insuficiencia renal aguda parenquimatosa.
c.	 Daño renal agudo intrínseco.
d.	 Daño renal agudo postrenal.
e.	 a, b y c son correctas.

La respuesta correcta es la e.
La insuficiencia renal aguda (IRA) es el deterioro rápi-

do de la función renal en horas o días con frecuencia 
acompañado de oliguria. Actualmente se engloba en 
el término más amplio daño renal agudo (DRA) tras el 
consenso en su definición en el año 2004 que dio lugar 
a la clasificación RIFLE. Es decir el DRA es un término 
que reemplaza al de IRA, pero es usado indistintamente 
(opción b).

En 2004 se estableció la clasificación RIFLE del DRA 
(Risk, Injury, Failure, Loss, End stage), de la que se rea-
lizó la versión pediátrica en 2007 (pRIFLE). En 2012 el 
consenso acordado por la European Renal Best Practice 
(ERBP) recomienda utilizar como referencia la clasifica-
ción KDIGO levemente modificada. Mantiene tres estadios 
(I, II y III) de daño renal (Tabla 1).

El DRA es un síndrome clínico caracterizado por una 
pérdida o disminución brusca de la función renal, acom-
pañada o no de oligoanuria, con unas manifestaciones 
clínicas inespecíficas, que pueden incluir desequilibrios 
hidroelectrolíticos.

La clasificación clásica del DRA en pre y postrenal 
se utilizaba para valorar si el daño era reversible con la 
administración de líquidos de acuerdo a la patogenia 
clásica de hipoperfusión. Así, en etapas precoces, el 
riñón sería capaz de manejar los líquidos y electrolitos 
en respuesta a una hipovolemia resultando en una mayor 
concentración de la orina (osmolaridad mayor de 500 
mosm/kg) y en una retención de sal (índice de excreción 
de Na <1% y de urea <35%) precisando de aportes de 
líquidos.

Actualmente se acepta que el fallo prerrenal, y por 
tanto reversible, no siempre requiere tratamiento con 
hidratación y además, aunque sea reversible, no exclu-
ye el daño renal, pudiendo suponer una forma leve de 
este. De esta manera, en lugar, o además, de fallo pre 
y postrenal se recomienda utilizar los términos “cambio 
funcional” y “daño renal”. Para diferenciar entre un DRA 
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prerrenal de un DRA de origen parenquimatoso es útil el 
cálculo de índices de lesión renal (Tabla 2).

En este caso el paciente presenta los siguientes valores:

Detección de sepsis
O2 alto flujo. Canalizar vía i.v. o i.o.

Después de 2 bolos
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Shock no resuelto

• SSF. Bolos 20 mg/kg hasta 60 cml/kg
• Mejorar la perfusión
• Iniciar antibióticos. Corregir hipoglucemia e hipoCa++ 

 Shock refractario a fluidos
• Iniciar inotrópicos i.v. o i.o.
• Canalizar vía venosa centra e intubar
• Shock frío → dopamina + adrenalina
• Shock caliente → noradrenalina

 Shock refractario a catecolaminas
• Hidrocortisona si riesgo de insuficiencia suprarrenal

Shock refractario

ECMO

 Shock persistentemente resistente a catecolaminas
• Excluir neumotórax, derrame pericárdico o presión intraabdominal >12 mmHg
• Considerar gasto cardiaco y/o control de drogas y fluidos con ecografía. Objetivo IC >3,3 y <6,0 L/min/m2

 Shock frío con TA normal
• Titular adrenalina y fluidos,
 SvcO2 >70%, Hb >10 g/dl
• Si SvcO2 <70% añadir 
 vasodilatadores y volumen. 
 Considerar levosimendán

 Shock frío con TA baja
• Titular fluidos y epinefrina,
 SvcO2 >70%, Hb >10 g/dl
• Si persiste TA baja, noradrenalina
• Si SvcO2 <70% considerar
 dobutamina, milrinona,
 enoximona o levosimendán

 Shock caliente con TA baja
• Titular fluidos y noradrenalina,
 SvcO2 >70%
• Si persiste TA baja,
 considerar vasopresina,
 terlipresina o angiotensina
• Si SvcO2 <70% considerar
 adrenalina a bajas dosis

Monitorizar PVC, Mantener PPT y SvcO2 >70%

Dopamina hasta 10 µg/kg/min
Adrenalina 0,05-0,3 µg/kg/min

Shock no resuelto

Shock no resuelto

Shock no resuelto

Figura 2. Algoritmo del tratamiento de la sepsis. Soporte hemodinámico de recién nacidos y niños con sepsis-shock séptico.

Tabla 1. Clasificación del European Renal Best 
Practice del DRA.

Estadio Un criterio de entre los siguientes

1 • Aumento de Cr sérica de 1,5 a 1,9 veces de la basal
• Aumento de Cr sérica >0,3 mg/dl (26,5 umol/L)
• Diuresis <0,5 ml/kg/hora en 6 horas

2 • Aumento de Cr sérica de 2 a 2,9 veces de la basal
• Diuresis <0,5 ml/kg/hora en 2 bloques de 6 horas

3 • Aumento de Cr sérica de 3 veces de la basal
• Aumento de Cr sérica 4 mg/dl (353 umol/L)
• Diuresis <0,3 ml/kg/hora en 24 horas
• Anuria >12 horas
• Inicio de tratamiento renal sustitutivo

Tabla 2. Valores de referencia para el diagnós-
tico de la insuficiencia prerrenal y renal.

Índices Prerrenal Renal

Osm orina (mosm/kg) >500 >300

Na orina <10 >60

IENa <1% >2%

IEUrea <35% >35%
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Osmolaridad orina: 291 (renal); IENa: 3,4% (renal); 
IEUrea: 27,35% (prerrenal) Luego estamos ante una 
situación de daño mixto prerrenal y renal (opción e).

La patogenia del DRA en las sepsis no está totalmente 
esclarecida. Se produce una alteración del flujo renal, 
a veces hipoperfusión y otras un flujo hiperdinámico y 
además hay daño por citoquinas, no conociéndose bien 
todos los mecanismos. De forma recíproca, en el DRA 
se ha demostrado una alteración en el reclutamiento de 
neutrófilos que empeora la respuesta del organismo con-
tra la infección. Así el DRA puede ser consecuencia de 
la sepsis y del daño intrínseco por la pielonefritis grave 
bilateral, aunque también influye de forma negativa en 
la recuperación del shock séptico.

5. Dado que nos encontramos ante un paciente 
en DRA (estadio II-III), de las siguientes medidas 
para el manejo de líquidos y electrolitos, ¿cuál 
estaría indicada?
a.	 Hacer un balance de líquidos y electrolitos.
b.	 Restringir líquidos según perdidas insensibles + diu-

resis.
c.	 No aportar potasio.
d.	 Sodio: aportar necesidades basales + pérdidas extras.
e.	 Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

El objetivo del tratamiento del DRA es mantener la 
homeostasis de líquidos y electrolitos, evitar complicacio-
nes, mantener un adecuado soporte nutricional e iniciar 
el tratamiento sustitutivo cuando esté indicado.

El objetivo es la normovolemia, siendo fundamental 
conseguir un balance hídrico adecuado (Fig. 3) (opcio-
nes a y b). El DRA puede agravarse en situación de 
hipovolemia y la sobrehidratación se asocia con edema 
agudo de pulmón, hipertensión refractaria e insuficiencia 
cardiaca.

La hiponatremia es frecuente y de origen dilucional, 
siendo necesaria la restricción hídrica. En pacientes sin-
tomáticos o con hiponatremia grave estará indicada su 
corrección con cloruro sódico hipertónico. En hipona-
tremia refractaria deberá iniciarse terapia de sustitución 
renal (opción d).

Kaliemia: se aconseja restringir su aporte. El incre-
mento de potasio es común aunque no constante, y se 
debe tanto a la disminución de la excreción renal como 
a la salida del K+ intracelular (opción c).

Además siempre se debe tener en cuenta la necesi-
dad de ajustar la dosificación de fármacos en pacientes 
con IR dependiendo del filtrado glomerular.

Para hacer el balance de líquidos se calculan las 
pérdidas insensibles teóricas que en este caso serían 
280 ml (400 ml por m2 de SC) (SC del paciente 0,7 m2) 
añadiendo el porcentaje correspondiente si fiebre, y se 

 Entradas
• Ingesta oral o enteral
• Fluidoterapia intravenosa
• Fármacos hemoderivados
• Nutrición parenteral

Las pérdidas extrarrenales de sodio y potasio se estiman mediante el análisis bioquímico de la orina y otros fluidos.

 DRA oligúrico
Líquidos
• Restringir líquidos a necesidades basales
 (400 ml/m2/día) + diuresis + pérdidas extrarrenales
Electrolitos
• No aportar potasio
• Sodio: aportar necesidades basales (3-4 mEq/kg/día) +
 pérdidas extrarrenales

 DRA poliúrico
Líquidos
• Aportar líquidos a necesidades basales
 (400 ml/m2/día) + 2/3 de diuresis + pérdidas extrarrenales
Electrolitos
• Aportar potasio con precaución
• Sodio: aportar necesidades basales (3-4 mEq/kg/día)
 + pérdidas renales y extrarrenales

 Pérdidas
• Orina
• Heces
• Sondas, drenajes, ostomías
• Pérdidas insensibles

Balance de líquidos y electrolitos cada 8-12-24 h

Figura 3. Aporte de líquidos y electrolitos.
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le suman 286 ml (ritmo 0,7 cc/kg/h) de diuresis y las 
pérdidas extrarrenales (diarrea): 340 ml.

Se administra antibioterapia con cefepime y merope-
nem intravenoso ajustando dosis por insuficiencia renal. 
En el caso del paciente actual con una talla de 106 cm, 
creatinina en sangre de 1,4 mg/dl y 4 años (Ks = 0,55) 
el filtrado glomerular estimado es de 41,6 ml/min/1,73 
m2 (fórmula de Schwartz).

                    Altura (cm) x Ks
Clcr (ml/min/1,73 m2) = 

Creatinina sérica (mg/dl)

En los cultivos recogidos: hemocultivo, urocultivo y 
cultivo de lesiones cutáneas se aísla Pseudomonas aeru-
ginosa. En el área genital y en boca aparecen lesiones 
compatibles con candidiasis que se trata con miconazol 
tópico. En controles analíticos posteriores se objetiva 
trombopenia de 18.000/mm3 y anemia de 6 g/dl.

Además presenta regular tolerancia a la introduc-
ción progresiva de la alimentación enteral, motivo por 
el cual se mantiene hasta el día 16 de ingreso con 
nutrición parenteral (NP) y posteriormente alimentación 
enteral continua (AEC) en cantidades progresivamente 
mayores.

6. Ante la etiología de la infección y la evolución 
descrita del paciente, ¿qué prueba sería 
conveniente realizar una vez superada la fase 
aguda de forma prioritaria?
a.	 No es necesario realizar ninguna prueba complemen-

taria más.
b.	 Estudio de inmunidad (VIH y otras serologías víricas) 

y fibrosis quística (FQ).
c.	 Realizar pruebas de intolerancia a proteínas de leche 

de vaca (IPLV) y otras pruebas digestivas por la into-
lerancia intestinal repetida descrita.

d.	 Realizar un aspirado de médula ósea.
e.	 Realización de DMSA y CUMS para valorar la reper-

cusión renal.

La respuesta correcta es la b.
Las infecciones severas por Pseudomonas aeruginosa 

se presentan habitualmente en pacientes con inmuno-
depresión (pacientes oncológicos, quemados o que han 
sido hospitalizados por periodos prolongados); aunque 
en la literatura se han descrito varios casos en pacien-
tes previamente sanos sin factores de riesgo conocidos 
(opción b) como en el caso que nos ocupa. Además 

también se ha visto mayor incidencia de estas infecciones 
en pacientes afectos de fibrosis quística.

Ante la importancia de su confirmación, en primer 
lugar habría que realizar un estudio de inmunidad básico 
(celular, humoral, complemento y frotis de sangre perifé-
rica). Posteriormente, si se confirma alguna alteración, se 
realizarían otras pruebas complementarias más invasivas 
como puede ser el aspirado de médula ósea, que en 
caso de estudio normal no estaría justificada (opción d).

Otro dato sugestivo de infección por Pseudomonas 
aeruginosa es la presencia de neutropenia, hallazgo pre-
sente en este caso. La causa de la neutropenia en pacien-
tes previamente sanos, no ha sido bien aclarada, aunque 
está ampliamente descrita por diferentes autores. Se ha 
sugerido que la elevada frecuencia de neutropenia en la 
sepsis por Pseudomonas aeruginosa está vinculada a un 
estado neutropénico transitorio producido por toxinas. 
En ocasiones puede ser manifestación de una alteración 
inmunológica no diagnosticada previamente, como una 
neutropenia cíclica, o de fallo del sistema hematológi-
co en el contexto del compromiso multisistémico de la 
sepsis. La leucopenia y la trombocitopenia son las alte-
raciones hematológicas más comunes. El recuento de 
neutrófilos aumenta y vuelve a cifras normales cuando 
el paciente se recupera.

El síndrome de intolerancia intestinal descrito previa-
mente en la evolución del caso, puede corresponderse 
con la manifestación clínica de una isquemia intestinal 
en el contexto de una sepsis. Hay que descartar además, 
por tratarse de una infección aguda por Pseudomonas 
aeruginosa, la posibilidad de que exista una enterocoli-
tis necrotizante (característica de esta entidad). En este 
paciente se realizó TC abdominal y fue valorado por ciru-
gía pediátrica y se descartó esta posibilidad. Por tanto, 
la intolerancia mencionada parece relacionada con la 
hipoperfusión por la sepsis, así que no sería necesario 
realizar más pruebas digestivas (opción c).

Por último, la repercusión renal no es algo que se deba 
valorar mediante gammagrafía DMSA y CUMS durante el 
ingreso en UCIP; siendo más recomendable su realización 
fuera del episodio de infección aguda (opción e).

Finalmente se realizó estudio básico de inmunidad 
que fue normal, tanto la celular como humoral.

Diagnóstico final
–	 Shock séptico por Pseudomonas aeruginosa.
–	 Daño renal agudo prerrenal y renal.
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–	 Pielonefritis bilateral.
–	 Intolerancia intestinal secundaria a sepsis.
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Se trata de una paciente mujer de 16 años de edad en 
seguimiento en consultas de reumatología infantil desde 
2011 con diagnostico síndrome de OVERLAP: esclero-
dermia-LES (lupus eritematoso sistémico) con afectación 
multisistémica. Ingresa en UCIP procedente de planta de 
hospitalización por cuadro de insuficiencia respiratoria 
progresiva. Desde hace 72 horas presenta aumento de 
las secreciones respiratorias purulentas. Hace 48 horas 
tiene un pico febril con posterior febrícula.

Se realiza radiografía de tórax donde se observa ate-
lectasia en lóbulo inferior izquierdo (LII) e infiltrado en 
base derecha con aumento de reactantes de fase agu-
da, por lo que ha sido diagnosticada de neumonía en 
LID (lóbulo inferior derecho) iniciando tratamiento con 
meropenem.

Entre sus antecedentes personales destaca el sín-
drome de OVERLAP: LES-esclerodermia con afectación 
multisistémica en seguimiento en consultas de reuma-
tología infantil desde 2011 con numerosos ingresos por 
reagudizaciones.

Presenta también fiebre recurrente en relación pro-
bable a actividad clínica de su enfermedad de base, 
miocardiopatía autoinmune con insuficiencia cardiaca 
compensada e hipertensión portal no cirrótica secundaria 
a hiperplasia nodular degenerativa ambas en relación a 
su enfermedad de base y tratamiento inmunosupresor. 
Además tiene varices esofágicas grado I en relación a 
lo previo.

Ha presentado una anemia multifactorial resuelta 
actualmente, trombopenia y linfopenia en contexto de 
su enfermedad de base y terapias inmunosupresoras.

Ha padecido varias neumonías nosocomiales resuel-
tas y atelectasia LII resuelta, además de hipoalbumine-
mia y malnutrición, además de poliserositis debidas a su 
enfermedad de base.

En tratamiento con prednisona 12,5 mg/día, inicia tra-
tamiento biológico con tocilizumab en octubre de 2014, 
además de medicación sintomática y profiláctica de su 
patología de base.

A su ingreso se inicia oxigenoterapia de alto flujo nasal 
(OAF) (flujo 12 lpm, FiO2 60%) con mejoría de la diná-
mica respiratoria permitiendo descenso progresivo del 
soporte respiratorio en las primeras 72 horas de ingreso.

Al día +4 de ingreso presenta evolución tórpida de la 
clínica respiratoria, dependiente de la OAF para mantener 
saturaciones de oxígeno, con accesos de tos e imagen de 
consolidación en LII de radiografía de tórax.

Tiene además leve disfunción renal con diuresis for-
zada con diuréticos que forman parte de su tratamiento 
habitual por ascitis peritoneal. Hematológicamente está 
estable y no precisa transfusión de hemoderivados. Se 
mantiene afebril desde el día +2 de ingreso.

Al ingreso tiene también una poliserositis, que precisa 
perfusión analgésica con buen control del dolor.

1. En este momento y teniendo en cuenta la 
patología de base de la paciente ¿a qué proceso 
asociaría su deterioro respiratorio?
a.	 Infeccioso (neumonía) con/sin atelectasia.
b.	 Descompensación cardiaca (disfunción miocárdica 

lúpica).
c.	 Derrame pleural inflamatorio (pleuritis lúpica).
d.	 Derrame pericárdico inflamatorio (pericarditis lúpica).
e.	 Neumonitis lúpica basilar.

La respuesta correcta es la a.
En este caso se plantea la posibilidad de que exista 

una sobreinfección pulmonar o una complicación del 
proceso infeccioso en curso en paciente inmunodepri-
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mido, bien por patógenos no sensibles a la antibioterapia 
pautada, bien por complicación secundaria a la infección 
en un contexto de patología pulmonar previa.

Sin embargo, no puede descartarse reagudización de 
su enfermedad de base (brote lúpico) dado que tras un 
cuadro infeccioso, con tratamiento con antibioterapia de 
amplio espectro, presentase una buena evolución inme-
diata que posteriormente empeoró.

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad 
inflamatoria crónica de causa desconocida que puede 
afectar a la piel, articulaciones, riñón, pulmón, sistema 
nervioso, membranas serosas y otros órganos del cuerpo. 
El LES en niños es fundamentalmente la misma patolo-
gía que en el adulto, con similar etiología y patogénesis, 
manifestaciones clínicas y hallazgos de laboratorio. Sin 
embargo el cuidado y tratamiento en los niños y adoles-
centes con LES es diferente que en los adultos por el 
impacto que la patología y el tratamiento pueden tener 
a nivel en el crecimiento y desarrollo a nivel físico y psi-
cológico.

Aunque la presentación y los hallazgos clínicos e 
inmunológicos del LES son similares a los de los pacientes 
adultos, los niños presentan un número mayor de órganos 
y sistemas afectados y un curso clínico más agresivo.

La fiebre es una de las manifestaciones más frecuen-
tes del LES activo, sin que haya un patrón característico. 
Cuando esta es alta y con escalofríos, debe descartarse 
una infección intercurrente. Igualmente podemos encon-
trar otros síntomas generales, como astenia, anorexia, 
malestar general y pérdida de peso.

Las manifestaciones pulmonares por lo general ocu-
rren en los pacientes con enfermedad multisistémica e 
incluyen: la afectación pleural, enfermedad del parénqui-
ma, enfermedad vascular pulmonar y disfunción diafrag-
mática. Pueden variar desde alteraciones subclínicas a 
trastornos que amenazan la vida. La manifestación más 
frecuente es la pleuritis asociada o no a pericarditis. La 
afectación pulmonar es muy variable en niños (5-77%).

2. De las siguientes pruebas complementarias 
¿cuál no sería de elección para orientar sus 
sospechas diagnósticas?
a.	 Radiografía de tórax anteroposterior y lateral.
b.	 Analítica: hemograma, gasometría, bioquímica, etc.
c.	 TAC torácico.
d.	 Eco pulmonar.
e.	 Fibrobroncoscopia.

La respuesta correcta es c.
En este caso, el planteamiento diagnóstico para valo-

rar los cambios terapéuticos es lo que marca la actitud 
del clínico ya que en una paciente como esta determina 
modificar su tratamiento inmunosupresor de base con la 
importancia evolutiva que supone para la enfermedad, o 
simplemente ampliar el espectro antibiótico.

A priori puede parecer sencillo de discriminar pero en 
el contexto de una reagudización de enfermedad lúpica 
los hallazgos analíticos, tanto los hematológicos como los 
reactantes de fase aguda, se pueden solapar con los de 
una infección bacteriana o incluso una sepsis.

En la radiografía de tórax podemos ver infiltrados, 
condensaciones, posición de los diafragmas, atelectasias, 
derrame pleural... hallazgos que pueden ser confirma-
dos y ampliados con la tomografía computarizada (TAC), 
pero que no nos sirven para discriminar si se trata de 
un proceso infeccioso o de modificaciones propias de 
neumonitis, pleuritis, derrame pleural lúpico, esclerosis 
del parenquimatosa.

Con la fibrobroncoscopia además de tratar de solu-
cionar la atelectasia (si existiese) retirando el tapón de 
moco, que obstruye el bronquio permite realizar lavado 
broncoalveolar para la extracción de pruebas para estudio 
microbiológico.

En el caso presentado la radiografía de tórax se infor-
mó como: “opacidad en lóbulo medio (LM), con aumento 
de densidad en el tercio inferior del hemitórax izquierdo 
con ausencia de visualización del hemidiafragma y obli-
teración de seno costofrénico lateral ipsilateral, hallazgos 
en probable relación con derrame pleural con consolida-
ción parenquimatosa adyacente LII (atelectasia-patología 
inflamatoria).”

3. Tras la falta de datos que apoyen alguno de los 
diagnósticos diferenciales que se plantean, ¿cuál 
considera la opción a seguir más apropiada?
a.	 Sustituir tratamiento antibiótico actual por otro de 

mayor espectro incluyendo antifúngicos.
b.	 Aumentar inmunosupresión de la paciente y valorar 

mejoría.
c.	 a y b pueden ser correctas simultáneamente frente 

al empeoramiento de la paciente
d.	 Realización de ecografía pulmonar a pie de cama por 

parte del clínico.
e.	 Toracocentesis para extracción de líquido pleural para 

estudio.
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La opción correcta es la d.
A pesar de los hallazgos analíticos con aumento de 

los reactantes de fase aguda y empeoramiento de los 
hallazgos radiológicos la paciente está afebril y no presen-
ta aspecto séptico manteniéndose hemodinámicamente 
estable y con buen relleno capilar. Las secreciones res-
piratorias han disminuido y han mejorado su aspecto y 
la fiebre cedió al segundo día de ingreso.

El impacto emocional de LES y su tratamiento también 
hace que el cuidado de los niños y adolescentes sea 
distinto. En particular, los glucocorticoides a dosis altas 
tienen un profundo impacto en el crecimiento (afectación 
en la talla, osteonecrosis, etc.) y la apariencia en niños y 
adolescentes. El clínico debe hacer todo lo posible para 
obtener una justificación clínica clara para la modificación 
del tratamiento inmunosupresor en el paciente pediátrico.

Contando aun con otras alternativas diagnósticas no 
sería apropiada la asociación de ambos tratamientos sin 
haber llegado a una confirmación diagnóstica del pro-
blema actual.

Respecto a la toracocentesis, por un lado la extrac-
ción del líquido pleural puede llevarnos a la confirmación 
diagnóstica ya que los derrames pleurales en LES se 
comportan como exudados típicos con altos niveles de 
proteínas (>3,5 g/dl) y LDH (>500 U/L). El recuento de 
leucocitos oscila entre 500-15.000 µl y el predomino de 
células nucleadas puede ser tanto de linfocitos como de 
polimorfonucleares. La concentración de glucosa es baja 
aunque no tanto como en los drenajes pleurales reuma-
toideos (DPR), y el pH es normalmente mayor de 7,30. 
Los hallazgos de bajos niveles de complemento y altos 
títulos de anticuerpos antinucleares (ANA) (>1/160) son 
sugestivos, pero no diagnósticos, de exudado lúpico ya 
que algunos derrames neoplásicos, sobre todo linfomas, 
pueden cursar con títulos elevados. Por el contrario, la 
presencia de células de lupus eritematoso (LE) es alta-
mente específica, si bien este test raramente se lleva a 
cabo debido al largo tiempo de preparación que precisa 

y no debemos olvidar que una punción transtorácica es 
un método invasivo y agresivo que no está exento de 
complicaciones.

Tras el último informe de la radiografía de tórax se 
solicita ecografía torácica al departamento de radiodiag-
nóstico para descartar derrame, informada como: “cam-
pos pulmonares derechos bien ventilados sin evidencia 
de derrame pleural, con pérdida de volumen del lóbulo 
inferior izquierdo visualizándose una consolidación basal 

en probable relación con atelectasia, a correlacionar con 
clínica de la paciente. No se observa derrame pleural.”

Sin embargo en el presente caso el intensivista pediá-
trico practicó una ecografía pulmonar a pie de cama que 
evidenció una disminución de la movilidad diafragmática 
bilateral valorando la movilidad del diafragma en situación 
basal, tosiendo y estornudando por lo que fue diagnosti-
cada de una parálisis diafragmática bilateral lo que deter-
minó el diagnóstico de reagudización de su patología de 
base y por lo tanto marcó la actitud terapéutica posterior 
con aumento del tratamiento inmunosupresor acordado 
con el servicio de reumatología infantil, con disminución 
de los reactantes de fase aguda en la analítica y mejoría 
progresiva de la paciente hasta poder ser dada de alta a 
la planta de hospitalización pediátrica a las 48 horas de 
implantar las modificaciones terapéuticas.

4. Bajo la sospecha de una afectación 
diafragmática ¿cuál de los siguientes métodos 
diagnósticos consideraría en un momento inicial 
para corroborar su diagnóstico?
a.	 Radiografía de tórax anteroposterior y lateral.
b.	 Electromiografía diafragmática.
c.	 Radioscopia/fluoroscopia sniff test.
d.	 Pruebas funcionales respiratorias.
e.	 Eco transtorácica.

La respuesta correcta es la e.
La radiografía de tórax tiene poca utilidad en la eva-

luación de las parálisis diafragmáticas bilaterales. En las 
unilaterales resulta sensible pero no específico (S 90% 
y E 44%) y hay que realizar diagnóstico diferencial entre 
derrame pleural, eventración diafragmática y adherencias 
pulmonares.

La electromiografía diafragmática aunque muy acla-
ratoria en este caso consiste en un método doloroso e 
invasivo que en el caso actual se planteó a posteriori para 
conocer la naturaleza de la afectación diafragmática y 
que finalmente no se realizó por no modificar la actitud 
terapéutica a corto/medio plazo.

En imágenes obtenidas por radioscopia/fluoroscopia 
sniff test se puede observar el movimiento diafragmático 
mientras el paciente hace una inspiración forzada desde 
la capacidad residual funcional. En la parálisis diafrag-
mática bilateral tiene baja sensibilidad, hay reducción del 
descenso o movimiento paradójico y debido a estrategias 
respiratorias compensadoras, se puede ver durante la 
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inspiración un aparente descenso de los hemidiafrag-
mas. En la parálisis diafragmática unilateral podemos ver 
elevación paroxística del hemidiafragma paralizado con 
un rápido descenso del hemidiafragma normal. Tenemos 
que tener presente la cantidad de radiación ionizante que 
estas técnicas suponen a los pacientes.

Las pruebas funcionales respiratorias asociadas a 
gasometría arterial demuestran una disminución de la 
capacidad vital forzada (FVC) y la presión inspiratoria 
máxima (MIP) respecto al valor previsto, fundamental-
mente con el decúbito supino. Aparece también hipoxe-
mia, también más marcada en decúbito, hay aumento 
de la presión parcial de monóxido de carbono (PaCO2) 
en el caso de las parálisis bilaterales. Y tienen una pre-
cisión y reproducibilidad limitada porque dependen del 
volumen pulmonar y del esfuerzo/capacidad de colaborar 
del paciente. Además, existe variabilidad dentro de la 
normalidad y con la edad.

Es la ecografía transtorácica la que permite una visua-
lización no invasiva del movimiento del hemidiafragma 
a través de imágenes en tiempo real y dinámicas con 
ausencia de radiación y con sencillez. Otra ventaja adi-
cional es su mayor accesibilidad y repetibilidad, espe-
cialmente si la técnica la realiza el propio clínico, de tal 
modo que permite constatar sencillamente la respuesta 
a cualquier tratamiento instaurado.

5. Valorando la situación clínica previa de 
nuestra paciente y la evolución de cuadro, ¿cuál 
de las siguientes NO consideraría opciones como 
patogénica de la afectación diafragmática?
a.	 Miopatía diafragmática y de músculos respiratorios 

accesorios.
b.	 Neuropatía frénica.
c.	 Adherencias pleurales.
d.	 Síndrome del pulmón encogido.
e.	 Paresia frénica por estímulos nociceptivos aumenta-

dos en niños en UCIP.

La respuesta correcta es la e.
La debilidad de los músculos respiratorios es, sin 

duda alguna, la explicación patogénica comúnmente 
reportada en los diversos trabajos.

Las presiones máximas bucales son reflejo de la 
fuerza de los músculos respiratorios e invariablemente 
resultan disminuidas en forma significativa en los casos 
estudiados. La presión transdiafragmática máxima, que 

es la diferencia entre la presión gástrica y esofágica, se 
encuentra disminuida durante el esfuerzo inspiratorio 
máximo. Sin embargo, suceden varias razones por las 
cuales dichas explicaciones no alcanzan a satisfacer a 
los investigadores; los test volitivos para evaluar la fuerza 
muscular no tienen la capacidad para diferenciar entre 
una imposibilidad para activar los músculos respiratorios 
(neuropatía) y una miopatía intrínseca.

Hay datos adicionales de laboratorio, y menos común-
mente de autopsias, que generan aún más dudas res-
pecto de la existencia de una verdadera miopatía de los 
músculos respiratorios. La creatinfosfokinasa (CPK) y la 
aldolasa no se encuentran elevadas en estos pacientes, 
a menos que presenten concomitantemente una miositis.

También se ha dicho mucho del efecto deletéreo 
de los esteroides sobre la musculatura diafragmática, 
no habiéndose encontrado a día de hoy evidencias que 
hagan probable esta teoría.

Con respecto a la neuropatía diafragmática, algunos 
autores han tratado de explicar la clínica y las altera-
ciones funcionales respiratorias con el daño de ambos 
nervios frénicos. A pesar de existir técnicas que pueden 
documentar esta afectación parece poco probable que 
esta sea la única causa.

Los procesos previos de pleuritis pueden suponer la 
formación de adhesiones, produciendo posteriormente 
una disminución y alteración de la movilidad del dia-
fragma.

La inflamación pleural y el dolor, sobre todo este últi-
mo, pueden ser un factor central en la patogenia de la 
enfermedad. En algunos estudios se especula sobre que 
el dolor producido por la inflamación de las hojas pleu-
rales era capaz de inducir la inactivación del diafragma 
y por dicho motivo ser trascendental en la disfunción 
diafragmática. La explicación radica en que la inhibición 
de la movilidad diafragmática se produciría vía un refle-
jo nociceptivo gatillado por la inflamación pleural y que 
este sería el mecanismo preponderante disminución de 
la movilidad.

En el caso presentado no se valoró esta posibilidad 
debido al buen control del dolor que se consiguió median-
te perfusión analgésica durante todo el ingreso.
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Una niña de 2 años consulta en Urgencias por cua-
dro catarral de 4 días de evolución y fiebre desde hace 
48 horas (máximo 38,5ºC), que cede con antitérmicos. 
Presenta decaimiento marcado en las últimas horas por 
lo que acuden para valoración. No refieren otra sinto-
matología.

En la exploración física presenta un peso de 9 kg, una 
frecuencia cardiaca (FC) de 135 lpm, respiratoria (FR) 
de 40 rpm, una tensión arterial (TA) de 80/40 mmHg 
(p5-10) y una saturación de oxígeno (SatO2) de 98%. 
Tiene mal estado genera, con palidez generalizada de 
piel y mucosas, un relleno capilar enlentecido, los pulsos 
centrales son palpables y no se evidencian exantema, 
petequias ni hematomas. La auscultación cardiopulmonar 
es rítmica, con un soplo II/V y, buena entrada de aire 
bilateral sin ruidos añadidos. El abdomen es blando y 
depresible, refiere molestias difusas a la palpación, con 
hepatomegalia a 3 cm. En la exploración otorrinolarin-
gológica la orofaringe está hiperémica sin exudados, sin 
adenopatías significativas. La paciente está obnubilada, 
con pupilas isocóricas y normorreactivas, sin rigidez de 
nuca, y los signos meníngeos son negativos.

Entre los antecedentes personales destacan un emba-
razo y parto normales. Ha recibido vacunación según 
calendario. No presenta alergias conocidas, ni tiene ante-
cedentes médico-quirúrgicos de interés.

1. ¿Qué impresión inicial se plantea según el 
triángulo de evaluación pediátrica?
a.	 Paciente estable.
b.	 Disfunción SNC.
c.	 Fallo respiratorio.
d.	 Shock compensado.
e.	 Shock descompensado.

La respuesta correcta es la e.
En el paciente con compromiso grave o potencialmen-

te grave es prioritario saber en primer lugar qué le está 
pasando y qué actitud se debe tomar antes de plantear 
la causa que origina esta situación. El objetivo princi-
pal de la atención al niño grave es tratar precozmente 
la dificultad respiratoria, el shock y las posibles causas 
de disfunción del sistema nervioso central. El triángulo 
de evaluación pediátrica (TEP) (Fig. 1), permite en los 
primeros momentos de atención al paciente (no más de 
30-60 segundos) hacer una valoración inicial y tener una 
primera impresión.

La valoración de los tres lados del TEP (aspecto gene-
ral, respiración y circulación) permite considerar cada 
uno de ellos como normal o anormal. Integrando esta 
información y según las diferentes combinaciones, se 
puede desarrollar una impresión y diagnóstico fisiopa-
tológico inicial (Tabla 1). Si los tres lados del TEP son 
normales se cataloga al paciente como estable. Si solo 
el lado de estado general es anormal, se orienta hacia 
una disfunción del sistema nervioso central (SNC). Ante 
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Figura 1. Triángulo de evaluación pediátrica. Adaptado de: 
Pou i Fernàndez J. Urgencias en pediatría. Protocolos diag-
nóstico-terapéuticos Hospital Universitari Sant Joan de Déu.
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alteración de estado general y respiración se sospecha un 
fallo respiratorio; si solo es anormal el lado de la circula-
ción, un shock compensado. Si, como en esta paciente, 
se ven afectados principalmente el aspecto general y la 
circulación se trata de un shock descompensado. Final-
mente si se ven afectados los tres lados del triángulo es 
una situación de fracaso cardiopulmonar con riesgo de 
parada cardiorrespiratoria inminente.

2. ¿Cuál sería su actitud inicial?
a.	 Expansión de volemia con cristaloides, administración 

de oxigenoterapia y según control analítico decidir 
próximas actuaciones.

b.	 Remitir urgentemente muestra al laboratorio para cru-
zar sangre, transfundir posteriormente concentrado 
de hematíes y ver evolución.

c.	 Realización de TC craneal y abdominal urgentes para 
valorar posibles focos de sangrado.

d.	 Administración de oxigenoterapia y expansión de 
volemia urgente con cristaloides y con sangre Rh-.

e.	 Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la d.
El cuadro es compatible con un caso de shock des-

compensado o establecido (Tabla 2), es decir, el agota-
miento de los mecanismos compensadores lleva a una 
situación de hipotensión con hipoperfusión de órganos 

vitales como el SNC (agitación, letargia o coma), riñón 
(oligoanuria) o pulmón (insuficiencia respiratoria). Si esta 
situación no se corrige puede llevar a fallo multiorgánico 
y muerte.

El objetivo del tratamiento es restablecer una adecua-
da perfusión y oxigenación de los tejidos lo más rápida-
mente posible para evitar el daño tisular. Es prioritaria 
la oxigenoterapia así como la mejora precoz del esta-
do hemodinámico mediante expansión de la volemia. 
Inicialmente se recomienda el uso de cristaloides por 
lo que la opción a) también sería cierta pero en este 
paciente además se ha objetivado una anemia grave en 
la analítica por lo que es vital optimizar el transporte de 
oxígeno mediante administración urgente de concentra-
do de hematíes. Atendiendo a la ecuación de Fick, el 
transporte de oxígeno (DO2) a los tejidos es una función 
directa del gasto cardiaco (GC) y del contenido arterial 
de O2 (CaO2):

DO2 = GC x CaO2

GC = FC x VS
CaO2 = (Hb x 1,34 x SatO2) + (0,003 x PaO2)

La elevación de las cifras de hemoglobina (Hb) y su 
saturación incrementan de forma importante el transporte 
de oxígeno a los tejidos, y, aunque no son mecanismos 
compensatorios, pueden y deben utilizarse como recur-
sos terapéuticos ante una situación de shock.

Tabla 1. Diagnósticos fisiopatológicos según los lados alterados del TEP.

Aspecto general Trabajo respiratorio Circulación cutánea Impresión general

Normal Normal Normal Paciente estable

Anormal Normal Normal Disfunción SNC

Normal Anormal Normal Dificultad respiratoria

Anormal Anormal Normal Fracaso respiratorio

Normal Normal Anormal Shock compensado

Anormal Normal Anormal Shock descompensado

Anormal Anormal Anormal Fallo cardiopulmonar

Tabla 2. Fases del shock.

1ª fase Shock compensado TA Normal FC aumentada Vasoconstricción periférica

2ª fase Shock 
descompensado

TA normal (30-35% volemia) 
o baja

FC muy aumentada Signos de disfunción orgánica

3ª fase Shock irreversible HipoTA marcada Bradicardia Daño orgánico progresivo → irreversible

Shock hipovolémico, distributivo, cardiogénico.
Según PALS (Pediatric Advanced Life Support).
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A la hora de transfundir debemos hacerlo en función 
de la repercusión clínica y no de la cifra de hemoglobi-
na. Siempre que la clínica lo permita debemos esperar 
para transfundir, ya que una transfusión puede retrasar 
el diagnóstico etiológico y además lo ideal es cruzar pre-
viamente la sangre del donante con la del paciente, pero 
en casos de extrema urgencia con inestabilidad clínica es 
fundamental la rápida actuación administrando sangre 
0- sin cruzar, por lo que la opción b) no sería correcta.

En cuanto a la opción c) parece obvio que lo prime-
ro es estabilizar al paciente, quedando en un segundo 
lugar la realización de pruebas complementarias para 
determinar la causa de la anemia.

En Urgencias recibe dos expansiones de suero salino 
fisiológico (en total 40 ml/kg) y concentrado de hematíes 
0- (a 10 ml/kg), con lo que mejora inicialmente la ten-
sión arterial. Posteriormente ingresa en UCIP, donde se 
canalizan vena y arteria femoral izquierdas y se expande 
de nuevo con bicarbonato 1/6 M por persistencia de la 
acidosis metabólica grave. Recibe una segunda transfu-
sión de concentrado de hematíes de sangre cruzada (a 
20 ml/kg) y antibioterapia empírica con cefotaxima. Se 
decide intubación orotraqueal y conexión a ventilación 
mecánica.

3. ¿Considera oportuna la decisión de intubar de 
entrada a esta paciente?
a.	 Sí.
b.	 No, ya que la paciente tiene un Glasgow mayor de 8.
c.	 No, la mantendría con cánulas nasales o mascarilla.
d.	 Se podría intentar primero una ventilación no invasiva.
e.	 A y D son ciertas.

La respuesta correcta es la e.
En el tratamiento del shock es fundamental la optimi-

zación de la vía aérea y de la oxigenación., debiéndose 
usar siempre oxigenoterapia para mantener SatHb >95%.

Se recomienda intubación y ventilación mecánica 
precoz si existe insuficiencia respiratoria, disminución 
del nivel de conciencia o alteración hemodinámica impor-
tante.

En esta paciente, está indicada la intubación porque al 
tener una hemoglobina tan crítica, es importante mejorar 
el transporte de oxígeno como se ha comentado previa-
mente, pero además es importante optimizar la demanda 
metabólica hasta que la paciente se encuentre estable, 

puesto que en los niños la energía empleada en la respira-
ción es un porcentaje alto de la energía basal consumida. 
La ventilación mecánica mejora el shock al disminuir el 
trabajo miocárdico y el consumo de oxígeno, sin embargo 
la tensión arterial puede disminuir inicialmente, al precisar 
sedación y producir disminución del retorno venoso.

Las contraindicaciones de la ventilación no invasiva 
son: insuficiencia respiratoria aguda grave con necesidad 
de intubación, inestabilidad hemodinámica importante, 
pacientes inconscientes, incapacidad para mantener la 
vía aérea permeable, riesgo de broncoaspiración, trau-
matismo facial que impida la utilización de la interfase, 
hemorragia digestiva activa o falta de cooperación del 
paciente. Podría valorarse la ventilación no invasiva si la 
situación hemodinámica está controlada y la hipoxemia 
es moderada (PaO2/FiO2 >150). Se podría haber optado 
en este caso por una ventilación no invasiva de inicio que 
disminuyera el esfuerzo respiratorio de la paciente, dado 
que la tensión ha mejorado tras las medidas iniciales 
tomadas en urgencias y el estado neurológico no se ha 
deteriorado más. La condición es una monitorización y 
vigilancia estrecha del estado hemodinámico, respiratorio 
y neurológico, con intubación si la evolución no es favo-
rable de forma precoz. Por estos motivos las respuestas 
a) y d) son ciertas.

Aunque el Glasgow es mayor de 8, se han descrito 
previamente los motivos por los que habría que iniciar 
una ventilación mecánica o al menos una ventilación 
no invasiva ante esta situación de shock. Unas cánulas 
nasales o una mascarilla pueden ser una medida en 
la atención inicial pero posteriormente se debe optimi-
zar también la ventilación, siendo las respuestas b) y c) 
incorrectas.

La evolución es favorable en las primeras horas de 
ingreso, con normalización de la tensión arterial y dismi-
nución de FC y FR, por lo que no recibió drogas vasoacti-
vas, así como normalización gasométrica y hemoglobina 
de 9,2 g/dl a las 6 horas de su llegada.

4. Tras la estabilización inicial ¿qué otras 
pruebas complementarias solicitaría para filiar 
la etiología de la anemia?
a.	 Pruebas de imagen.
b.	 Estudio de coagulación.
c.	 Estudio hematológico completo (reticulocitos, perfil 

férrico, haptoglobina...).
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d.	 Serologías infecciosas.
e.	 Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Ante una sospecha de anemia es muy importante 

una correcta anamnesis, preguntando por el momento 
de inicio de los síntomas, la instauración rápida o lenta, 
los hábitos dietéticos, infecciones, fármacos, pérdidas 
sanguíneas, traumatismos, antecedentes familiares, 
etnia, retraso del crecimiento, existencia de trastorno de 
atención...

Las pruebas complementarias de primer nivel inclu-
yen hemograma completo con hemoglobina, hemato-
crito, VCM (tamaño del eritrocito), HCM (cantidad de 
hemoglobina de cada eritrocito), CHCM (concentración 
de hemoglobina de los eritrocitos), ADE (variabilidad del 
tamaño de los hematíes). Estos parámetros van a permitir 

una clasificación morfológica de la anemia. Se debe rea-
lizar también frotis de sangre periférica para determinar 
la morfología del hematíe, contaje de reticulocitos, que 
informan de la respuesta medular y ayudan a hacer una 
clasificación fisiológica de la anemia. Además se deben 
extraer pruebas bioquímicas con ionograma, creatinina, 
transaminasas, LDH, bilirrubina total y directa. En función 
de los resultados anteriores se solicitarán las pruebas de 
segundo nivel (Fig. 2).

Se trata de una anemia aguda de tipo normocítica 
(VCM 82 fl) y normocrómica (CHCM 34,6 g/dl). Este tipo 
de anemia puede ser debido a pérdida sanguínea aguda 
o a hemólisis. En ocasiones la anemia de trastornos cróni-
cos también puede ser normocítica. En este caso, la ins-
tauración brusca de la clínica hace pensar en un proceso 
agudo por lo que las pruebas iniciales han de dirigirse 
a evaluar posible foco de sangrado por si la paciente es 
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Figura 2. Algoritmo diagnóstico de la anemia y aproximación terapéutica. Adaptado de: Pou i Fernàndez J. Urgencias en pediatría. 
Protocolos diagnóstico-terapéuticos Hospital Universitari Sant Joan de Déu.
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subsidiaria de valoración quirúrgica urgente, para ello se 
realizan pruebas de imagen (radiografía, ecografía, TAC).

Ante sospecha de pérdida sanguínea importante siem-
pre se debe realizar un estudio básico de coagulación, 
si no se ha solicitado con las pruebas de primer nivel.

El siguiente paso es filiar si hay un fallo en la pro-
ducción de glóbulos rojos o si hay un aumento de la 
destrucción. La anemia hemolítica cursa con reticulocitos 
aumentados, alteraciones en el frotis de sangre periférica, 
aumento de la bilirrubina indirecta y LDH y descenso 
de haptoglobina, por lo que estos parámetros deberían 
solicitarse entre las pruebas de segundo nivel.

Si se trata de una anemia con reticulocitos disminui-
dos o normales conviene solicitar un perfil férrico para 
distinguir si es una anemia ferropénica o de trastornos 
crónicos.

Las anemias por déficit de vitamina B12 y de ácido 
fólico también cursan con reticulocitos disminuidos o 
normales pero característicamente son macrocíticas.

Existe un grupo de anemias aplásicas que cuando 
afectan a la serie roja cursan con reticulocitos bajos. Pue-
den ser congénitas o adquiridas. Dentro de las adquiridas 
las causas pueden ser múltiples (idiopática, autoinmune, 
secundaria a fármacos, infecciones...), por lo que solicitar 
un estudio inmunológico o serologías víricas y bacterianas 
estaría justificado dentro de las pruebas de segundo nivel.

Se realizaron las siguientes pruebas complementarias:
TAC craneal: normal.
TAC abdominal: hepatomegalia, edema periportal, sin 

otros hallazgos.
Coagulación: tiempo de protrombina 17,1 seg, activi-

dad protrombina 61%, aTTP 22,8 seg, fibrinógeno 267 
mg/dl, dímero D 688 ng/ml, INR 1,52.

Reticulocitos: 0,51% (1-2,5).
Haptoglobina: 403 mg/dl (100-200). LDH: 585 UI/L 

(98-192). Hierro: 120 µg/dl (100-250). Ferritina: 80 µg/
ml (7-140).

Serologías Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia 
pneumoniae, Chlamydia trachomatis, Chlamydia psitta-
ci, Coxiella burnetti, VEB, CMV, Toxoplasma gondii, VHA, 
VHB: negativas.

Serología Parvovirus B19: IgM positiva.

5. ¿De qué tipo de anemia se trata?
a.	 Anemia de Blackfand-Diamond.
b.	 Anemia hemolítica.

c.	 Anemia aplásica postinfecciosa.
d.	 Anemia ferropénica.
e.	 Anemia de trastornos crónicos.

La respuesta correcta es la c.
Las anemias aplásicas se caracterizan por disminución 

o ausencia de producción de células sanguíneas en la 
médula ósea. Pueden afectar a una o más series. Dentro 
de las que afectan a la serie roja exclusivamente, está la eri-
troblastopenia transitoria infantil. Cursa con anemia normo-
cítica, normocrómica y reticulocitos bajos. Afecta a niños 
sanos entre 1 mes y 3 años de edad, con pico entorno a 
los 2 años. La causa de esta disminución de la producción 
de eritrocitos es una supresión inmunitaria transitoria de la 
eritropoyesis. A menudo aparece tras una enfermedad viral 
y es autolimitada y benigna. En esta paciente la anamnesis 
es sugestiva de infección actual, probablemente vírica por 
lo que se solicitan serologías, obteniendo IgM positiva para 
Parvovirus B19. La infección por parvovirus B19 puede 
dar síntomas muy variados, siendo típico el eritema de la 
región facial (“mejillas abofeteadas”) con extensión poste-
rior a tronco y extremidades con aspecto reticulado o “en 
encaje” junto con síntomas catarrales. Las crisis aplásicas 
inducidas por el B19 ocurren habitualmente en pacien-
tes con enfermedad hemolítica crónica, aunque no era el 
caso de esta paciente. La mayoría de estos niños requiere 
transfusiones y cuidados de soporte hasta que se estabiliza 
la situación hematológica.

La anemia de Blackfan-Diamond es una aplasia 
congénita exclusiva de la serie roja. Se caracteriza por 
anemia normocrómica, macro o normocítica, con reticu-
locitos bajos, que aparece en la primera infancia (gene-
ralmente en la lactancia). Existe una alteración selectiva 
de los precursores eritrocitarios en la médula ósea, que 
por lo demás presenta una celularidad normal. Puede 
asociarse a malformaciones esqueléticas, cardiacas y 
urinarias hasta en un 25% de los casos. La enfermedad 
de Blackfan-Diamond se distingue de la eritroblastope-
nia transitoria infantil (Tabla 3) principalmente por dos 
características: por la edad de presentación, que suele 
ser más temprana y por la presencia de actividad ade-
nosina desaminasa (ADA) en los eritrocitos. ¾ partes de 
los pacientes responden a la administración de corti-
costeroides, el mecanismo de este efecto se desconoce 
pero la evolución es mejor en este grupo de pacientes.

En la anemia hemolítica hay una destrucción de 
hematíes que no puede ser compensada por la eritro-
poyesis. Se clasifican en corpusculares (defectos de la 
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membrana del hematíe, defectos enzimáticos o de la 
hemoglobina) y extracorpusculares (inmunes o no inmu-
nes). Habitualmente cursan con reticulocitos aumenta-
dos, alteraciones en el frotis de sangre periférica (esfero-
citos, eliptocitos, esquistocitos), aumento de la bilirrubina 
indirecta y LDH (debido a la degradación exagerada de 
hemoglobina) y descenso de haptoglobina (proteína plas-
mática fijadora de hemoglobina). En esta paciente no se 
cumplían estos hallazgos, teniendo tan solo elevación 
de LDH que es muy común en la infancia ante procesos 
activos, por lo tanto la opción b) no es correcta.

La anemia ferropénica es la causa más frecuente de 
anemia en la edad pediátrica. Se caracteriza por hierro 
y ferritina bajos y saturación de transferrina <10%. Este 
tipo de anemia es característicamente microcítica e hipo-
croma y existe un descenso de reticulocitos.

La anemia de trastornos crónicos cursa con hierro 
sérico disminuido (debido a un fallo en el reciclaje del 
hierro procedente de los hematíes destruidos), ferritina 
normal o aumentada y depósitos de hierro adecuados. 
Es habitualmente normocrómica, normocítica y con reti-
culocitos bajos. El tratamiento es el de la enfermedad de 
base. La paciente tenía hierro y ferritina normales por lo 
que las opciones d) y e) no son correctas.

La paciente se pudo extubar a las 24 horas de ingreso 
y se retiró la vía central a las 36 horas. Un día después 
se objetiva edema en pierna izquierda con dolor sin otros 
hallazgos en la exploración física.

6. ¿Qué prueba complementaria solicitaría de 
primera elección para confirmar su sospecha 
diagnóstica?
a.	 Ecografía Doppler.
b.	 Dímero D.
c.	 Angiografía.
d.	 Ninguna, con el diagnóstico clínico es suficiente.
e.	 a, b y c son ciertas.

La respuesta correcta es la a.
El diagnóstico de sospecha es una trombosis venosa 

profunda de la pierna izquierda. La clínica consiste en 
dolor, calor, tumefacción, cambio de coloración e ingurgi-
tación venosa del miembro afecto. Para el diagnóstico es 
fundamental la sospecha clínica, valorando los factores 
de riesgo.

La prueba de primera elección es la ecografía Doppler. 
La incapacidad para comprimir completamente la luz 
venosa es diagnóstica de TVP. Esta prueba se empleará 
también para control y seguimiento.

Ninguna prueba analítica confirma o descarta un 
fenómeno tromboembólico pero se postula que un D-dí-
mero >500 mg/ml junto con la sospecha clínica es un 
buen método de screening, sin embargo no es definitivo, 
ya que el D-dímero es una prueba muy sensible pero 
poco específica.

La angiografía es la técnica más sensible y específica, 
pero no es de primera elección y se debe reservar para 
los casos de persistencia de la clínica y estudio ecográfico 
negativo.

Otras pruebas a realizar son la tomografía con con-
traste o la angiorresonancia, útiles para el estudio de 
trombosis de localización diferente a las extremidades. 
El estudio de trombofilia se indica cuando la trombosis 
es espontánea, de gravedad desproporcionada, recu-
rrente, de localización inusual o cuando existe historia 
familiar.

En esta paciente se confirmó trombosis de la vena 
femoral común mediante ecografía Doppler. El D-dímero 
ascendió a 3.601 ng/ml (valor normal inferior a 230 en el 
laboratorio). Como parte del estudio se realizó también 
ecocardiografía donde se evidenció una comunicación 
interauricular y una imagen hiperecogénica en cuerdas 
de la válvula tricúspide, compatible con trombo. Ante 
estos hallazgos junto con el hecho de que el catéter veno-
so central había sido correctamente heparinizado y había 
sido de breve duración (36 horas), se realizó intercon-

Tabla 3. Principales diferencias entre anemia de Blackfan-Diamond y eritroblastopenia transitoria 
infantil.

Anemia Blackfan-Diamond Eritroblastopenia transitoria infantil

Edad media al diagnóstico 10 meses 26 meses

Etiología Genética Adquirida

Antecedentes Ninguno Enfermedad viral

ADA Elevada Normal



Ponente: Patricia Vivar del Hoyo. Tutor: Cecilio López-Menchero Oliva 163

sulta a hematología y se solicitó estudio de trombofilia, 
con resultado de mutación en homocigosis del gen de 
la protrombina (20210 A).

7. ¿Qué riesgo de presentar trombosis venosa 
profunda (TVP) cree que tenía esta paciente?
a.	 No tenía factores de riesgo.
b.	 Riesgo escaso (0-1 factores de riesgo).
c.	 Riesgo moderado (2-5 factores de riesgo).
d.	 Riesgo elevado (>5 factores de riesgo).
e.	 Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la c.
El 95% de las trombosis venosas profundas en niños 

son secundarias a un factor de riesgo identificable (en 
el 75% presentan dos o más factores de riesgo), siendo 
el más frecuente la presencia de catéter venoso central. 
No está clara la relación con la localización (mayor en 
femoral y subclavia que en yugular), tipo, tamaño del 
catéter y la duración. Se ha objetivado el beneficio del 
empleo de profilaxis de rutina con heparina a través del 
catéter para disminuir el riesgo de TVP y sobre todo el 
riesgo de bacteriemia secundaria, sin producir mayor 
riesgo de efectos secundarios. La propuesta más utilizada 
es utilizar heparina no fraccionada en perfusión continúa 
a bajas dosis (1 UI/ml) en las soluciones que pasen por 
el catéter venoso central.

En cuanto a la profilaxis antitrombótica del pacien-
te, se llevará a cabo una valoración individualizada en 
función de los factores de riesgo que presente (Tabla 4). 
En aquellos que presenten dos o más factores de riesgo 
(especialmente la asociación edad >12 años e inmovi-
lización) se debería iniciar tratamiento anticoagulante a 
dosis profiláctica con heparina no fraccionada (HNF) (10 
UI/kg/h) o heparina de bajo peso molecular (HBPM) (0,5 
mg/kg/12 h, máximo 40 mg/12 h).

Una vez diagnosticada la TVP, la paciente recibió 
tratamiento con enoxaparina durante 1 semana con 
desaparición del trombo femoral en control de ecografía 
Doppler. Posteriormente recibió acenocumarol durante 
un año, con evolución favorable.

Diagnósticos finales
–	 Anemia aplásica grave probablemente secundaria a 

infección vírica.
–	 Infección por Parvovirus B19.

–	 Trombosis venosa profunda.
–	 Mutación en homocigosis del gen de la protrombina.
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Tabla 4. Check list: factores de riesgo de 
trombosis venosa profunda.

Factores de riesgo Sí No

Catéter venoso central

Edad <1 año o >12 años

Infección-sepsis

Cirugía ortopédica (rodilla, pelvis, columna)

Cirugía mayor o cirugía cardiaca (Fontan, Glenn, 
fístula, prótesis)*

Inmovilización >72 horas

Patología oncológica (sobre todo LLA)

Tratamiento hormonal prolongado (estrógenos o 
corticoides)

Hipercoagulabilidad: enfermedad inflamatoria 
reumática, enfermedad inflamatoria intestinal, 
diabetes mellitus-cetoacidosis diabética, síndrome 
nefrótico, síndrome hemolítico-urémico, anemia de 
células falciformes, cardiopatía congénita cianógena

Quemadura >30% SCQ

Trombofilia congénita o adquirida

Obesidad

Factores de riesgo: 0-1: riesgo de TVP escaso; 2-5: riesgo 
moderado de TVP; >5: riesgo elevado de TVP.
Adaptado de: Trombosis venosa y arterial: diagnóstico, 
prevención y tratamiento. Protocolos SECIP.
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