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Caso clin n

Shock septico. Diagnostico y manejo
de las complicaciones asociadas

Ponente: Nerea Sarmiento Carrera. Tutor: Fernando Meijide del Rio.

Hospital Universitario Alvaro Cunqueiro. Vigo.

Se presenta el caso de una paciente de 4 afios de
edad, sin antecedentes personales de interés, que con-
sulta en el Servicio de Urgencias por un cuadro febril de
72 horas de evolucion (hasta 39,5°C) y dolor abdominal
difuso intermitente sin otros sintomas. Como anteceden-
tes familiares, destaca padre afecto de leucemia linfo-
bldstica aguda (LLA) en tratamiento con quimioterapia.

Constantes vitales y exploracion fisica a su llegada:
Temperatura 37°C, frecuencia cardiaca (FC) 155 Ipm,
frecuencia respiratoria (FR) 37 rpom, tension arterial (TA)
90/40 mmHg, saturacion 89% con fraccion inspirada de
oxigeno (FiO2) del 21%. Afectacion del estado general,
palidez cutanea, frialdad acra y relleno capilar alargado.
Exantema petequial en cuello, espalda y en miembros
inferiores. Tiraje subcostal e hipoventilacion y crepitan-
tes en hemitérax izquierdo. Tonos ritmicos sin soplos.
Hiperemia faringea. Abdomen blando, depresible, sin
masas ni megalias. Letargica y bradipsiquica, sin datos
de focalidad neuroldgica, ni rigidez de nuca.

PREGUNTA 1. ANTE LA CLINICA DESCRITA Y SU

SOSPECHA DIAGNOSTICA, ;CUAL SERIA LA ACTITUD

MENOS RECOMENDABLE INICIALMENTE?

a. Oxigenoterapia con mascarilla con reservorio.

b. Canalizacion de via periférica e inicio de resucitacion
con volumen.

c. Solicitar analitica con reactantes de fase aguda y
hemocultivo.

d. Solicitar radiografia de térax.

e. Iniciar antibioterapia empirica endovenosa (EV).

La respuesta correcta es la d.

Ante la sospecha clinica de sepsis, se debe iniciar
tratamiento inmediatamente, estableciendo el ABC de la
reanimacion y realizando todas las medidas recogidas
en las respuestas anteriores. Estas actuaciones deben
realizarse sin demora en espera de exploraciones comple-
mentarias (como la radiografia de térax) o de su traslado
a una Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP).

La sepsis se define como un sindrome de respuesta
inflamatoria sistémica (SRIS) en presencia, 0 como resul-
tado, de infeccion sospechada o confirmada. El SRIS
se confirma ante la presencia de al menos dos de los
siguientes cuatro criterios, uno de los cuales debe ser
alteracion de la temperatura o recuento leucocitario.

1. Temperatura corporal central > 38,5°C 0 < 36°C (rec-
tal, vesical, oral o sonda central).

2. Taquicardia, definida como una elevacion > 2 desvia-
ciones estandar (DE) de la media para su edad en
ausencia de estimulos externos, medicacion o esti-
mulo doloroso; o elevacion persistente inexplicable
durante 0,5-4 horas.

3. Taquipnea: frecuencia respiratoria > 2 DE sobre la
media para la edad, o ventilacién mecanica 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
neutréfilos inmaduros.

La realizacion de las medidas adecuadas en la llamada
“hora de oro”, asi como la consecucion de los objetivos tras
su instauracion, es esencial para el pronéstico. (Fig. 1).
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Reconocimiento de sepsis grave
(alteracion nivel de conciencia y perfusion)

e Establecer A-B-C de la reanimacion
e Aplicar O, alto flujo

e Sies preciso intubar
°
°

Monitorizacién: FC, FR, ECG, SatO,, TA no invasiva
Canalizacién 2 vias venosas periféricas
- si no se consigue via intradsea (valorar sedoanalgesia) o via venosa central

5-15 minutos e Infusion de cristaloides o colides 20 cc/kg en 5-10 minutos
- emplear manguito de presién 300 mmHg o manualmente

- repetir bolos hasta lograr objetivos o signos de sobrecarga de liquidos
e Obtener: hemocultivo, hemograma, gasometria, iones, calcio iénico, lactico y coagulacion

e Corregir hipocalcemia/hipoglucemia

e |niciar tratamiento antibiético (siempre en la primera hora)

Objetivos 1°

B8  Normalizacion de

FIGURA 1. Manejo inicial de la sepsis y objetivos a alcanzar.

Shock refractario a fluidos

e Obtener acceso venoso central
e Valorar intubacion
e Monitorizacion invasiva: TA, SvcsO,, PVD, sondaje vesical

e Continuar optimizacion aportes liquidos
e |niciar tratamiento inotropos

§

Dopamina
¢ Si TA normal y clinica de RVS altas: sugerimos Dobutamina

e Si RVS bajas (PD < % PS): sugerimos Noradrenalina

La paciente presenta un sindrome febril de 72 horas
de evolucion, acompafiado de taquicardia y taquipnea
en el momento de la valoracion, por lo que cumple cri-
terios diagnaosticos de sepsis. Ante esta sospecha clinica,
se Inicia oxigenoterapia con mascarilla con reservorio
manteniendo saturaciones de hemoglobina en torno a
93%, se canalizan dos vias periféricas, se pauta carga de
volumen en forma de suero salino fisiologico (SSF) (20
mi/kg) y se inicia antibioterapia con ceftriaxona EV, previa
extraccion de analitica, gasometria venosa y cultivos. Se
decide ingreso en UCIP.

En la analitica destaca: leucocitos 2.970/mm3, linfo-
citos 240/mm3, hemoglobina (Hb) 10,6 g/dl, proteina C

nivel de conciencia,
FC, FR, relleno

capilary TA

Objetivos 2°
e Diuresis > 1 cc/kg/h
e | actato < 4 mmol/L
e PVC 8-12 mmHg

e Presion de perfusion
(PAM-PVC): 65 mmHg
(60 mmHg en < 1 afio

o Sves0; > 70%

FIGURA 2. Manejo shock
refractario a fluidos.

reactiva (PCR) 92,6 mg/L, procalcitonina (PCT) 34 ng/
ml. Gasometria venosa: pH 7,26, pC0O», 53 mmHg, HCOs
21,8 mmol/L, exceso de bases (EB) -5 mEq/L, lactico 4,8
mmol/L. lonograma, funcion renal, hepatica y coagulacion
dentro de la normalidad.

Tras el ingreso en UCIP persiste empeoramiento cli-
nico cumpliendo criterios de shock séptico establecido,
con hipotension arterial mantenida pese a expansion de
volemia (liquidos totales 80 mi/kg). Se procede a intu-
bacion orotraqueal con conexion a ventilacion mecanica
invasiva, se canaliza acceso venoso central y se inicia
soporte inotropico con dopamina y dobutamina (Fig. 2).
Se realiza radiografia de térax (Fig. 3), que muestra con-
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solidacion en campo pulmonar izquierdo y lobulo superior
derecho, y ecocardiograma que muestra correcta funcion
biventricular, sin datos de cardiopatia estructural.

A las pocas horas del ingreso, el Servicio de Micro-
biologia informa de crecimiento de cocos gram positivos
morfologia Streptococcus en el hemocultivo, asi como,
frotis faringeo positivo para Streptococcus pyogenes. En
la exploracion fisica destaca una progresion del exante-
ma a nivel de térax que adquiere caracteristicas escarla-
tiniformes. En las primeras horas de ingreso se objetiva

FIGURA 3. Radiografia de térax inicial.

W
A—l‘ i FIGURA 4. Control radiolégico.

labilidad hemodinamica con importante diferencial de
tensién arterial sisto-diastdlica que requiere inicio de
soporte inotrépico con noradrenalina y mayores reque-
rimientos de oxigeno (FiO, de 0,4 a 0,6) para mantener
saturaciones de hemoglobina dentro de la normalidad.
Horas después de conseguir estabilidad clinica y control
de la sepsis, destaca aparicion de crepitantes derechos,
hepatomegalia y presiones venosas centrales (PVC) >
12 cm de H-0. Se solicita nuevo control radiolégico
(Fig. 4).
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PREGUNTA 2. ANTE LA SITUACION CLINICA ACTUAL

Y LOS HALLAZGOS DE LA RADIOGRAFIA DE TORAX,

{QUE ACTITUD TOMARIA INICIALMENTE?

a. Solicitar una tomografia computarizada (TC) pulmonar.

b. Realizar una ecografia pulmonar, iniciar restriccion
hidrica y forzar diuresis con furosemida.

¢. Realizar una ecografia pulmonar y una toracocentesis
evacuadora y colocacion de un drenaje pleural.

d. Realizar una toracocentesis y drenaje pleural urgente.

e. Mantener actitud conservadora.

La respuesta correcta es la b.

La TC no esté indicada de forma sistematica en los
pacientes con sospecha de enfermedad pleural.

La ecografia pulmonar transtoracica es una técnica
inocua y disponible a pie de cama del paciente, que
apoya y facilita la toma de decisiones clinicas. Debe ser
la primera opcién diagnéstica para diferenciar la etiologia
de una hiperdensidadradiolégica. Siempre que exista un
derrame pleural moderado-grande, o dudas de la exis-
tencia o tamafio de un derrame en la radiografia, se debe
realizar una ecografia toracica.

La resucitacion precoz con fluidoterapia EV continta
siendo una de las piedras angulares del manejo inicial del
shock séptico. La sobrecarga hidrica como resultado de
una terapia de resucitacion agresiva o por la administra-
cion excesiva de fluidos puede tener un efecto deletéreo

FIGURA 5. Control radiolégico tras coloca-
cion de drenaje pleural izquierdo.

sobre el curso de la enfermedad y sus complicaciones. La
aparicion de hepatomegalia y crepitantes pueden ser sig-
nos de sobrecarga hidrica, siendo necesaria la evaluacion
constante del nifio y la adecuacion de los liquidos admi-
nistrados a la situacién clinica. Una vez estabilizado el
paciente se recomienda restriccién hidrica, y en aquellos
con datos de sobrecarga de volumen, el empleo precoz
de las técnicas de depuracion extrarrenal continua, si no
responde a tratamiento diurético.

Se realiza una ecografia pulmonar con datos de ede-
ma de pulmdn (aumento de lineas B), ademas de derra-
me pleural izquierdo (30 mm) y presencia de consolida-
cion ipsilateral. Se realiza restriccion hidrica y se fuerza
diuresis con furosemida, consiguiendo balance hidrico
negativo y valores de PVC entre 5-10 cm de H-0. A pesar
de ello, a las 36 horas de ingreso, persisten requerimien-
tos de FiO; elevados con PEEP entre 8-10 cmH-0, por
lo que se decide realizacion de toracocentesis y coloca-
cion de tubo de drenaje pleural, obteniéndose 415 ml
de liquido serohematico, sin datos de empiema. (Fig. 5).

La puncién de derrames menores de 10 mm no
se realiza de forma rutinaria. Se debe colocar un tubo
pleural si el derrame presenta una o mas caracteristicas
de empiema pleural o si ocasiona dificultad respiratoria
moderada-grave.
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Tras la instauracion de estas medidas, se objetiva
inicialmente mejoria respiratoria y hemodinamica. Sin
embargo, al cuarto dia de ingreso presenta un empeo-
ramiento progresivo a nivel respiratorio con dificultad
para la oxigenacion, con un indice de oxigenacion (10)
puntualmente de 25, pese a optimizacion de pardmetros
(FIO; hasta 0,9 y presion positiva al final de la expiracion
(PEEP) hasta 11 cmH-0) con hipoventilacion bilateral y
auscultacion cardiaca sin alteraciones. Hemodinamica
mantenida con noradrenalina y adrenalina a dosis bajas.

Analitica de control: leucocitos 6.200/mm3, Hb 11,8
g/dl, hematocrito 36 %, plaquetas 97.000/mm3. Elevacion
de PCR y PCT. Empeoramiento del parénquima pulmonar
bilateral en control radioldgico. (Fig. 6).

PREGUNTA 3. ;A QUE ATRIBUIRIA ESTE
EMPEORAMIENTO CLINICO-RADIOLOGICO?
a. Neumonia necrotizante.
Tromboembolismo pulmonar (TEP).
Hemorragia alveolar difusa (HAD).
Edema pulmonar cardiogénico.
SDRA.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

La neumonia necrotizante en la edad pediatrica es
una entidad poco frecuente, y su prevalencia es mayor en
nifios con alguin tipo de lesion neurolédgica cronica debi-

FIGURA 6. Control radiolégico con
empeoramiento de parénquima pulmo-
nar bilateral.

do a las broncoaspiraciones. La neumonia necrotizante
aparece como una complicacién grave de la neumonia
adquirida en la comunidad, siendo el Streptococcus
pneumoniae el agente etiologico més frecuente. El diag-
nostico puede confirmarse mediante una radiografia de
térax que muestra una lesion radioltcida, o mediante
una TC con contraste. (Fig. 7).

El TEP es la obstruccién parcial o total del lecho vas-
cular de la arteria pulmonar. Los TEP masivos se pre-
sentan como un episodio de disnea subita, sudoracion,
con dolor costal 0 abdominal, hipoxemia e hipotension, y
frecuentemente hemoptisis, que progresan rapidamente
hasta producir un fallo cardiaco derecho. (Fig. 8).

La HAD es un sindrome clinico que se manifiesta
generalmente de forma aguda con hemoptisis, anemia 'y
presencia de infiltrados en la radiografia de térax. Desde
el punto de vista anatomico, la HAD se define como la
presencia de sangre en los espacios alveolares distales
sin que se pueda identificar ninguna anormalidad endo-
bronquial.

En el diagndstico diferencial de la hipoxemia aguda se
incluye el SDRA. Este se define como una insuficiencia
respiratoria aguda hipoxémica, secundaria a una lesion
pulmonar o extrapulmonar que ocasiona una respues-
ta inflamatoria que lesiona la barrera epitelioendotelial
pulmonar.

La definicion clasica incluye la presencia de infiltra-
dos bilaterales, la exclusion del origen cardiogénico y la
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FIGURA 7. Lesion radioltcida caracteris-
tica de neumonia necrotizante.

‘ Sospecha de tromboembolismo pulmonar (TEP) ‘

[

|

Inestable
Ecocardiografia

l

Gamma V/Q o
angio-TC

No hay TEP:
no tratar

TEP: iniciar
tratamiento

' l
Sin signos de TEP: Signos de
no tratar y buscar otras TEP
causas diagnosticas ‘
' !

|

Muy inestable:
no realizar exploraciones
complementarias

Estable: realizar otras
exploraciones
complementarias

Considerar
trombofilia y otros
factores de riesgo

!

Iniciar tratamiento y
considerar trombdlisis

aparicion de hipoxemia. En la “definicion de Berlin” del
afio 2013 se incluye ademas la presencia de un factor
desencadenante conocido la semana previa, permitiendo
la exclusion de patologia cardiaca mediante ecocardio-
grafia y se cuantifica el grado de hipoxemia en funcion
de la presion positiva al final de la expiracion (PEEP)
0 presion positiva continua en la via aérea (CPAP). En
2015 un nuevo consenso de expertos, The Pediatric

FIGURA 8. Algoritmo para el
diagnostico de TEP.

Acute Lung Injury Consensus Conference Group, revisd
los criterios diagnosticos del SDRA para la edad pedia-
trica. (Tabla 1).

Ante la hipoxemia que presenta la paciente, se rea-
liza un control ecocardiografico sin datos de disfuncion
cardiaca, ni signos de TEP y se constata estabilidad de
las cifras de Hb y hematocrito. Ademds, se realiza nuevo
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TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE SDRA.

Edad Excluir pacientes con patologfa pulmonar propia del periodo perinatal.

Tiempo
Origen edema
Radiologia

Oxigenacion

Ventilacion mecanica no invasiva

Debe existir un insulto conocido en los 7 dias previos.
Fallo respiratorio no justificado por fallo cardiaco o sobrecarga hidrica.

Aparicion de nuevo(s) infiltrado(s) en radiografia de térax sugestivos de enfermedad parenquimatosa aguda.

Ventilacion mecanica invasiva

Sin estratificacién de severidad Leve Moderado Grave
Ventilaciéon con mascarilla facial con dos niveles de 4<0l<8 8<0l< 16 Ol>16
presién o CPAP > 5 cmH,0
P/F <300 5<0SI<75 75<0SI<123 0SI>123
S/IF <264

Poblacion especial

Cardiopatia cianética

Se aplicaran los criterios de edad, tiempo, origen del edema y radiologia ante un deterioro agudo de la

oxigenacién no explicado por su patologia de base.

Enfermedad pulmonar  Se aplicaréan los criterios de edad, tiempo, origen del edema con aparicion de nuevos infiltrados en la

cronica

radiografia de térax y deterioro agudo de la oxigenacion no explicado por su patologia de base.

Disfuncidn ventricular  Se aplicaran los criterios de edad, tiempo, origen del edema con aparicion de nuevos infiltrados en la

izquierda

control ecografico pulmonar que muestra aparicion de un
patrén parcheado bilateral. Ante el diagnéstico de SDRA
se modifica estrategia ventilatoria aplicando la ventilacion
con estrategia de pulmdn abierto con PEEP elevadas
(hasta 15 cmH-0), volumen tidal bajos, hipercapnia per-
misiva y se decide colocacion en posicion prono, asi como
realizacion de maniobras de reclutamiento.

PREGUNTA 4. ESTAMOS ANTE UN SDRA ESTABLECIDO.
TENIENDO EN CUENTA LA INFORMACION Y
DIAGNGSTICOS PREVIOS: FIEBRE E HIPOTENSION
CON HEMOCULTIVO POSITIVO PARA STREPTOCOCCUS
PYOGENES, EXANTEMA MACULAR EN EVOLUCION

Y TROMBOPENIA. ;ANTE QUE ENTIDAD NOS
ENCONTRAMOS?

a. Sindrome de shock téxico (SST) estafilococico.
Leptospirosis.

SST estreptococico.

Meningococemia

Fiebre tifoidea

o o o0 o

La respuesta correcta es la c.

EI SST es un cuadro grave e infrecuente en pediatria.
Clasicamente se asocia a la infeccién por Staphylococ-
cus aureus productor de exotoxina. Sin embargo, en los
Gltimos afos se describen cuadros clinicos graves con
las caracteristicas del SST en los que el germen aislado
es el Streptococcus pyogenes.

radiografia de térax y deterioro agudo de la oxigenacion no explicado por la disfuncién ventricular izquierda.

El Streptococcus pyogenes puede causar gran varie-
dad de cuadros clinicos. El cuadro méas grave es el SST,
definido como una enfermedad aguda que genera una
respuesta inflamatoria sistémica a las toxinas del germen
que acttian como superantigenos provocando la libera-
cion de grandes cantidades de citoquinas inflamatorias.

El diagnostico de SST estreptococico se fundamenta
en el cumplimento de unos criterios clinico-microbiol6-
gicos propuestos por los Centers for Disease Control and
Prevention (CDC). (Tabla 2).

e SST estreptocécico confirmado: aislamiento de Strep-
fococcus pyogenes en un liquido biolégico habitual-
mente estéril (sangre) que asocie hipotensién y dos
de los criterios indicados en la tabla.

e SST estreptocécico probable: si se aisla Streptococ-
cus pyogenes en un lugar no estéril (faringe), si el
paciente cumple los otros criterios y no se identifica
ninguna otra etiologia.

Se debe realizar el diagnéstico diferencial con otras
causas de shock de instauracion brusca que cursan ade-
maés con exantema. Entre ellas el sindrome shock estafi-
locécico, la enfermedad meningocécica, la fiebre tifoidea
o la leptospirosis, siendo la congestion conjuntival una
caracteristica de esta Ultima. Las pruebas microbioldgicas
establecen los diagnosticos etiolégicos.

Tras la aparicion del exantema escarlatiniforme, que
posteriormente afecté a mucosa oral y genital, se plan-
ted la posibilidad de que la paciente presentara un SST
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TABLA 2. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE SST
ESTREPTOCOCICO.

1. Criterios microbioldgicos: aislamiento de S. pyogenes
e A: procedente del cultivo de material habitualmente
estéril: sangre, herida quirdrgica, pleura, etc.
e B: procedente del cutivo de material habitualmente
no estéril: herida cuténea, esputo, frotis vaginal o
faringeo, etc.

2. Criterios clinicos:
e A: fiebre e hipotension: presion arterial inferior al
percentil 5 para su edad y sexo
e B:dos 0 mas de los siguientes signos clinicos:
— Aumento de la urea o creatinina sérica (el doble
del Iimite de la normalidad)
— Plaquetopenia < 100.000/pl o coagulopatia
— Aumento de la bilirrubina sérica total, GOT o GPT
(el doble del limite de la normalidad)
— Sindrome del distrés respiratorio tipo adulto
— Exantema macular (a veces de caracteristicas
escarlatiniformes) que puede descamar
— Necrosis de tejidos blandos: fascitis necrosante,
miositis 0 gangrena

Caso confirmado: 1 A+ 2 (Ay B)
Caso probable: 1 B +2 (Ay B)

SST: sindrome de shock toxico; GOT: transaminasa
glutamicoxalacética; GPT: transaminasa glutamicopirtvica.
Tomada de: Costa Orvay JA, Caritg Bosch J, Morillo Palomo A,
et al. Sindrome de shock toxico: experiencia en una UCIP. An
Pediatr (Barc). 2007; 6: 549-644.

estreptococico. Se vigilo cuidadosamente la aparicion de
las complicaciones asociadas a la entidad. Finalmente,
al cuarto dia de ingreso, tras la instauracion del SDRA
v la aparicion de la trombopenia, cumplio criterios diag-
ndsticos de SST estreptocdcico.

PREGUNTA 5. ;QUE TRATAMIENTO INDICARIA
EN ESTA PACIENTE?

a. Clindamicina.

Clindamicina e inmunoglobulinas IV.
Desbridamiento de la zona cuténea afecta.
Inmunoglobulinas V.

No precisa ningun tratamiento adicional.

® oo o

La respuesta correcta es la b.

El Streptococcus pyogenes es altamente sensible a
los antibidticos betalactamicos, sin embargo, el uso de
penicilina en monoterapia en los casos de SST se asocia
a una alta morbi-mortalidad. Los estudios experimentales
demuestran que la penicilina es eficaz en la fase inicial
del cuadro, momento en que los microorganismos se
multiplican rapidamente. Posteriormente, con la dismi-

nucion de la tasa de crecimiento bacteriano, la eficacia
de los betalactamicos se ve disminuida. Por este motivo,
es necesario la biterapia con clindamicina, ya que no
se ve afectada por la etapa de crecimiento bacteriano y
suprime la sintesis de tdxinas.

Las terapias adyuvantes para los pacientes afectos de
SST estreptocécico incluyen inmunoglobulina 1V, oxige-
no hiperbarico y anticuerpo contra el factor de necrosis
tumoral (TNF). Los datos disponibles para la adminis-
tracion de inmunoglobulinas 1V, son limitados por lo que
no esta indicado su uso sistematico. Existen varios estu-
dios que demuestran una disminucién de la mortalidad
en los pacientes que reciben inmunoglobulinas 1V, pero
el pequefio tamafio muestral plantea dificultades en la
interpretacion de los resultados. El fundamento propuesto
para el uso de inmunoglobulinas IV en el SST estreptoco-
cico es aumentar los niveles de anticuerpos a través de la
inmunidad pasiva en el contexto de una infeccién grave.

El uso de otras terapias como el oxigeno hiperbarico
y el uso de anti-TNF, no esta probado.

Se asocid clindamicina al tratamiento previo con cef-
triaxona EV. Se solicitaron niveles de inmunoglobulina G
(200 mg/dl: rango de normalidad 700-1.700 mg/dl) y tras
constatar niveles bajos de la misma, se inicio tratamiento
con inmunaoglobulina EV (400 mg/kg/dia durante 5 dias).

PREGUNTA 6. EN ESTE CASO, ;INDICARIA PROFILAXIS

ANTIBIOTICA EN LOS CONVIVIENTES?

a. No, no es necesaria la profilaxis en los convivientes.

b. Si, indicaria profilaxis con penicilina oral en todos los
convivientes.

c¢. Indicarfa estudio de portadores en los convivientes.

d. Indicaria profilaxis con penicilina oral al padre de la
paciente (LLA).

e. Indicaria tratamiento con penicilina oral durante 10
dias al padre de la paciente.

La respuesta correcta es la d.

No esta indicada la profilaxis en convivientes sanos,
siendo una opcion valida en los pacientes inmunodepri-
midos que hayan tenido contacto intimo con la persona
afecta.

Dado el estado de inmunosupresion del padre de la
paciente (LLA), se indicé profilaxis con penicilina oral (250
mg/6 horas durante dos dias). La paciente presentd una
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evolucion clinico-analitica favorable. Se mantuvo antibio-
terapia con ceftriaxona y clindamicina EV durante 14 dias,
con negativizacion de los cultivos de control. Desde el
punto de vista respiratorio, se consiguio extubar electiva-
mente a ventilacion no invasiva tras 15 dias de ventilacion
mecanica invasiva, recibiendo posteriormente soporte con
oxigenoterapia de alto flujo y retirada definitiva del mismo
a los 19 dias de ingreso. Se realizé estudio de inmuni-
dad con resultado dentro de la normalidad. Actualmente
se encuentra asintomatica y no ha presentado nuevos
procesos infecciosos subsidiarios de ingreso hospitalario.
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Encefalopatia secundaria a traumatismo abdominal

Ponente: Olalla Moyano Leiva. Tutor: Antonio Morales Martinez.
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital Regional Universitario de Malaga.

Anamnesis: varén de 11 afios que ingresa procedente
de quirdfano de cirugia pedidtrica en situacion de shock
hipovolémico secundario a hemorragia intraoperatoria
incontrolable.

Horas antes presenta caida accidental mientras mon-
taba en bicicleta, con impacto abdominal directo con
manillar. Es derivado a Urgencias por el 061, adminis-
trandose durante el traslado dos cargas de cristaloides.

Exploracion a su llegada a Urgencias: frecuencia car-
diaca (FC) 93 Ipm, tensién arterial (TA) 110/65 mmHg,
saturacion de oxigeno (SatO,) 95% con aire ambiente,
aceptable estado general, palidez cutaneo-mucosa, buena
perfusion periférica, no lesiones externas. Cabeza y cuello
normales. Eupneico y sin tiraje. Auscultacion cardiaca
(AC): tonos ritmicos sin soplos. Auscultacion respiratoria
(AR): buena ventilacion bilateral sin otros ruidos sobrea-
fAadidos. Abdomen: doloroso a la palpacion en hemiabdo-
men derecho pero blando y depresible. Locomotor: nor-
mal, no deformidades, movilidad conservada. Neuroldgico:
Glasgow 14. Pupilas isocdricas normorreactivas (PINR).

PREGUNTA 1. CON LA EXPLORACION Y LA ANAMNESIS

DEL PACIENTE, ;CUAL SERIA LA ACTITUD A SEGUIR?

a. Esprobable que el paciente tenga un neumotdérax ya
que la SatO, no es del 100%, solicitaria radiografia
de térax urgente y prepararia TET y laringoscopio.

b. Solicitarfa urgente radiografia de cadera puesto que se
han administrado dos cargas de cristaloides durante
el traslado y puede estar iniciando un shock hipovo-
Iémico secundario a fractura de cadera.

10

c. Canalizaria una segunda via venosa periférica y dado
el mecanismo de produccion y la exploracion actual
pensaria en lesion abdominal.

d. Hablaria con el radidlogo de guardia para solicitar
una TC craneal, ya que aunque el paciente llevaba
casco Y la exploracion neurolégica es normal hay que
descartar lesion intracraneal de forma precoz.

e. Lasrespuestas ay c son correctas.

La respuesta correcta es la c.

Con esta pregunta recordamos el algoritmo ABCDE
que debe llevarse a cabo ante cualquier politraumatizado
en la valoracion inicial.

e Aairwayy B breathing: |a via aérea del paciente se
encuentra permeable, sin trabajo respiratorio y con
buena ventilacion bilateral, por lo que parece poco
probable que esté desarrollando un neumotoérax, de
momento no solicitaria ninguna prueba hasta nueva
valoracion.

e C circulation, estaria indicado canalizar una via veno-
sa periférica como minimo para administracion de
volumen y /o hemoderivados si precisa. En cuanto a
la exploracion destaca el abdomen que se describe
como doloroso y ligeramente distendido a la palpa-
cién, conociendo ademas el mecanismo de produc-
cion (manillar de bicicleta) parece razonable pensar
en lesion de origen abdominal, descartando de forma
prioritaria la existencia de hemorragia externa.

e Encuantoala D disabilities, el paciente presenta una
exploracion normal con Glasgow de 15 por lo que lo
recomendable de momento es vigilar y solicitar TC de
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craneo si presenta deterioro del nivel de conciencia
0 asocia otro sintoma como convulsiones.

e Y por Ultimo la E exposure, no refieren la temperatura
del paciente pero si estuviera hipotérmico tendriamos
que calentarlo con medidas fisicas, no presenta lesio-
nes externas.

PREGUNTA 2. CON LOS DATOS DE LA ANAMNESIS Y LA

EXPLORACION A SU LLEGADA, ;CUAL SERIA LA ACTITUD

A SEGUIR?

a. Canalizar nueva via, dejar salinizada y continuar moni-
torizacion en observacion.

b. Canalizar via, administrar carga de volumen y realizar
TAC abdominal.

c. Avisar al cirujano de guardia para valoracion urgente.

d. Solicitar analitica sanguinea y realizar ECO-FAST.

e. Transfusion urgente de hematies y radiografia de torax
y cadera.

La respuesta correcta es la d.

El traumatismo abdominal puede presentarse como
una entidad aislada o en el contexto de politrauma. El
diagnostico inicial de lesiones intraabdominales pue-
de resultar dificil al inicio, debemos sospechar lesion
intraabdominal (ocurre entre un 8-12% de los casos)
ante determinados mecanismos de produccién como
los impactos con manillares de bicicleta o el cinturén
de seguridad.

El trauma abdominal pediatrico presenta peculiari-
dades respecto al del adulto: el tamafio es menor por
lo que ante el mismo impacto se produce mas lesion,
las visceras estan muy cercanas entre si, por lo que es
mas frecuente la lesién multivisceral; ademas la pared
abdominal es més fina y la parrilla costal ain no esta
osificada lo que aumenta el dafio del impacto.

ECO-FAST (focused assessment with sonography for
frauma), es una herramienta diagnéstica muy Util en la
valoracion inicial del traumatismo abdominal cerrado en
el paciente hemodindmicamente inestable. El objetivo
es la deteccion de liquido libre a nivel: pericéardico, peri-
toneal y pleural y también la valoracion de neumotérax
(E-FAST) de una forma rapida y sistematica sin tener que
trasladar al paciente y sin demorar el resto de actuaciones
como la canalizacion de vias o la resucitacion inicial.

Debe incluir: el receso hepatorrenal de Morrison,
espacio periesplénico, cardiaco subxifoideo, el espacio
de Douglas (suprapubico) y ambos hemitérax.

En el Eco-FAST realizado al paciente se observo liqui-
do libre abdominal y sospecha de hematoma perihe-
patico. Se solicité analitica sanguinea con hemograma,
bioguimica, coagulacion y gasometria.

PREGUNTA 3. EL SISTEMA INFORMATICO ESTA DANDO
PROBLEMAS Y NO PODEMOS VER EL RESULTADO DE LA
ANALITICA, NOS LLAMAN DESDE LABORATORIO Y YA
ESTA LISTA. ;QUE VALORES ANALITICOS PEDIRIA QUE LE
INFORMASEN CON MAS URGENCIA?

a. Tiempo de protombina

Hemoglobina

Lactato

Exceso de bases

by d son ciertas.
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La respuesta correcta es la e.

La hemoglobina y el hematocrito son indispensables
en el estudio inicial de cualquier politrauma, sin embargo
al principio resultan poco sensibles ya que podemos tener
un valor analitico en rango normal y que el paciente esté
sangrando. Se recomienda por tanto, repetir el hemogra-
ma de forma seriada a lo largo de la evolucion aunque el
valor inicial no esté alterado.

Las guias de traumatismo abdominal cerrado reco-
miendan utilizar concentrado de hematies en la resucita-
cion inicial si la Hb < 7 g/dl, aunque no debemos espe-
rar a que aparezcan signos de anemia para transfundir.
Remarcan también la necesidad de “perder el miedo”
a transfundir ante situaciones de emergencia como la
sospecha de shock hipovolémico.

Otro parametro a tener en cuenta es el exceso de
bases en contexto de acidosis metabdlica. Valores por
debajo de 5 mmol/L se han relacionado con peor pro-
nostico y mortalidad. Corregir la acidosis metabdlica es
importante en estadios iniciales ya que se ha demostrado
que los traumatismos cerrados en los que se corrigio
precozmente la acidosis tuvieron mayor supervivencia.

Existen varias escalas para clasificar a los pacientes
de riesgo tras traumatismo abdominal, la ATLS (Advan-
ced Trauma Life Support) (existe una variante ajustada a
pediatria) estima el volumen de sangre perdido y la escala
TASH (Trauma Associated Severe Haemorrhage) predice
el riesgo de recibir transfusion masiva. (Tablas 1y 2)

Durante su estancia en urgencias presenta empeora-
miento del estado general, se encuentra algo obnubilado
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y con tendencia a taquicardia, en la analitica destaca
una hemoglobina en 11 g/dl y un exceso de bases de
17,2 mmol/L.

PREGUNTA 4. EL PACIENTE PRESENTA VALORES DE TA

EN RANGO NORMAL PARA SU EDAD 110/65 MMHG, SIN

EMBARGO LA FC ESTA ALGO ELEVADA HA AUMENTADO

DE 95 A 120 LPM. ;SABRIA DECIR QUE ES Y COMO SE

CALCULA EL iNDICE SIPA (SHOCK INDEX PEDIATRIC AGE-

AJUSTED)?

a. Eselcociente entre la TAM y la FC y nos indica que
paciente va a responder a volumen

b. Es el cociente entre la FC y la TAS y nos indica que

paciente tiene que transfundirse.

Es el cociente entre la FC por la TAM dividido entre

la FR y es mas sensible que la hipotension aislada

para detectar pacientes de riesgo en traumatismo

abdominal.

Es el cociente entre la FC y la TAS y es superior para

identificar que paciente va a tener que ser operado

de urgencia tras traumatismo abdominal

e. Ninguna de las anteriores es cierta.

134

=

La respuesta correcta es la d.

El indice SIPA (shock index pediatric age-ajusted) se
estd comenzando a utilizar como predictor de gravedad
(necesidad de intubacion, cirugia urgente para control de
dafios, transfusién de hemoderivados) resultando més Util
que el valor de hipotensién aislado en paciente pediatrico
tras traumatismo abdominal.

Su calculo es sencillo: frecuencia cardiaca entre
tension arterial sistolica, si este valor supera unos limi-
tes establecidos segun grupos etarios (4-6 afios > 1,22,
7-12 afios > 1y 13-16 afios > 0,9) estaremos ante un

TABLA 1. ESCALA TASH.

Parametro Escala Puntuacion
Hemoglobina <7 g/dl 8
7-9 g/dl 6
9-10 g/dl 4
10-11 g/l 3
11-12 g/l 2
> 12 g/l 0
Exceso de bases <-10 4
-6a-10 3
-2a-6 1
>-2 0
Presion arterial sistélica < 100 mmHg 4
100-120 mmHg 1
> 120 mmHg 0
Frecuencia cardiaca > 120 Ipm 2
<120 Ipm 0
Liquido libre abdominal/ Si 3
Ecofast positiva No 0
Fractura inestable Si 6
de pelvis No 0
Fractura abierta de fémur Si 3
No 0
Sexo Varén 1
Mujer 0

paciente de riesgo de lesion intrabdominal con repercu-
sién hemodinamica.

La hipotension como valor aislado puede no resultar
util como predictor precoz ya que cuando el nifio esta
hipotenso es por que ya ha perdido entre un 30-40%
de la volemia total y estaremos ya en situacion de shock
hipovolémico.

El indice SIPA de nuestro paciente a la llegada fue
de 0,87, durante su estancia en Urgencias y aunque la
TA se mantuvo estable, la FC fue aumentando y con ella
el indice SIPA hasta 1,27.

TABLA 2. ESCALA ATLS PEDIATRICA.

Pérdida de sangre (% de volumen <15%
plasmatico)
Frecuencia cardiaca (Ipm)
Lactante < 140
Nifio <120
Adulto < 100
Presion arterial sistélica Normal
Débito urinario > 2 mi/kg/h

Estado mental Ligeramente ansioso/llanto

Necesidades de liquido (ml/kg) <30

Grado 2
15-30% 30-40% > 40%
140-160 160-180 > 180
120-140 140-160 > 160
> 100 > 120 > 140
Normal Disminuida Muy disminuida
> 1 ml/kg/h < 1 mi/kg/h Anuria
Medianamente ansioso  Ansioso, confuso Confuso, letérgico
30-60 60-90 >90
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PREGUNTA 5. ANTE LA SOSPECHA DE LESION

ABDOMINAL, ;LA ACTITUD MAS CORRECTA SERIA?

a. Laparatomia exploradora urgente

b. Repetiria el hemogramay la ecografia en unas horas
ya que el paciente se encuentra de momento estable.

c. Realizaria una TC abdominal para confirmar los
hallazgos de eco-FAST.

d. Actitud expectante, mantendria en observacion al
paciente con monitorizacion de constantes.

e. byd son correctas.

La respuesta correcta es la a.

La laparotomia urgente, o cirugia de control de dafios,
esta indicada ante lesiones penetrantes, inestabilidad
hemodinamica, anemizacion progresiva, sospecha de
perforacion intestinal por prueba de imagen o empeo-
ramiento de exploracion clinica abdominal.

Se indico laparatomia urgente por la sospecha de
lesion hepética y hemoperitoneo (ECO-FAST) asociando
anemia 11 g /dl (aunque no disponiamos de control pre-
vio) y tendencia a taquicardia como signo de inestabilidad
hemodinamica.

Durante la cirugia, se objetivé hemoperitoneo y lace-
racion hepatica con sangrado continuo difuso hepatico,
por vasos suprahepaticos, suprarrenal derecha, porta y
cava; sin conseguir hemostasia durante las 7 horas que
durd el acto quirdrgico.

Preciso transfusion masiva de hemoderivados (un
total de 17 unidades de concentrado de hematies, 6 de
plasma fresco congelado, 2 de plaquetas, 4 de fibrindge-
noy 2 de F.VII). Requirio ademas expansion volumétrica
con 11 cargas de suero salino fisioldgico y bicarbonato,
asi como inicio de drogas vasoactivas (dopamina, nora-
drenalina y adrenalina a dosis altas) para conseguir TAM
no superiores a 40 mmHg.

Dada la situacion de shock hipovolémico grave se
decide hemihepatectomia derecha y mantener abdomen
abierto con “:G simple previo a su traslado a UCIP.

Reingresa de nuevo en UCIP con mal estado general,
palido con relleno capilar enlentecido. Taquicardico 145
Iom, hipotenso con TAM invasiva entre 35-40 mmHg.
En ventilacion mecanica sin captacion de pulsioximetria,
ventilacion simétrica. Abdomen abierto con contencion
por sabanas estériles y sangrado continuo. Glasgow de
3 puntos y pupilas midriaticas arreactivas.

Durante las primeras 24 horas tras la cirugia presenta
sangrado incontrolable y situacion de shock hemorragi-

co grave. Precisa transfusion practicamente constante
de hemoderivados y cargas de volumen para conseguir
tension adecuada.

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES AFIRMACIONES

ACERCA DE LA TRANSFUSION MASIVA ES FALSA?

a. Se considera transfusion masiva al reemplazo de un
75% de la volemia total en un periodo de 4 horas.

b. Consideramos transfusion masiva cuando hay una
pérdida de sangre mayor a 0,5 ml/kg/min.

c. Segln la secuencia recomendada de administracion
de hemoderivados, el plasma fresco congelado va
antes que el fibrinégeno (crioprecipitado).

d. Las plaquetas no han de calentarse previamente a
transfundir.

e. Es importante corregir la hipocalcemia durante la
infusién de hemoderivados.

La respuesta correcta es la a.

Se considera transfusién masiva al reemplazo del
50% de la volemia total en 3 horas, perdida sanguinea
mayor a 0,5 ml/kg/h o reemplazo de la volemia total en
24 horas.

Segln los protocolos se recomienda comenzar con
carga de cristaloide como medida inicial (sila Hb < 7
g/dl se podria transfundir de hematies), si el paciente se
encuentra inestable (taquicardico u obnubilado, utilizar
escalas estandarizadas como ATLS) y en funcion del volu-
men sanguineo perdido estimado, se inicia transfusion
de concentrado de hematies, afiadiendo plasma fresco
congelado, plaquetas y fibrinégeno/crioprecipitado por
ese orden. (Fig. 1)

Ademas de activacion de protocolo de transfusion
masiva, precisa continuar y aumentar perfusion de drogas
vasoactivas (dopamina dosis maxima alcanzada 20 Lig/kg/
min, noradrenalina 0,1 Lig/kg/min y adrenalina hasta 0,3
ug/kg/min) y se afade ademas terlipresina hasta 6 g/kg/
min. Presenta elevacion de enzimas cardiacas, realizan-
dose ecocardiograma con funcion bi-ventricular normal.

El paciente se encuentra en situacion de shock hipo-
volémico, y ha iniciado el denominado ciclo o triada letal:
acidosis-hipotermia y coagulopatia.

El traumatismo en cualquier tejido (en este caso hepa-
tico) supone dafio tisular en funcion del impacto asi como
liberacion de citoquinas y hormonas. El dafio en los teji-
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Dafio

— Hemorragia activa

Signos clinicos i )
Estable —» Taquicardia ——»

Inestabilidad hemodinamica

v Vv

Pérdida estimada sanguinea ——» 20 ml/kg 40 ml/kg 1 x volumen 2 x volumen Por cada volumen
sanguineo sanguineo sanguineo
Cristaloides 20-40 ml/kg l
Hemoderivados Concentrado
hematies 30 ml/kg
C. hematfes 30 ml/kg
. ’ Plasma 20 ml/kg
Volumen sanguineo Plaquetas 20 mi/kg C. hematies 30 ml/kg
Fibrin6geno Plasma 20 ml/kg v
Prematuro  90-100 ml/kg Plaquetas 20 ml/kg C. hematies 30 ml/kg
RN-3 meses  80-90 mitkg Fibrinégeno Plasma 20 ml/kg
>3meses 70 mlkg Plaquetas 20 ml/kg
Obesos 65 ml/kg Fibrinogeno

FIGURA 1. Ejemplo de protocolo transfusién masiva.

dos junto con la perdida sanguinea conlleva activacion de
la fibrindlisis y activacion de factores de coagulacion que
favorecen la situacion de shock que a su vez da a lugar
a hipoxia tisular con acidosis secundaria por un lado, y
necesidad de resucitacion, que ya sea con cristaloides o
hemoderivados conduce a una situacion de coagulopatia
dilucional que hace que baje la temperatura del paciente.

La hipotermia y la acidosis favorecen la situacion de
coagulopatia que a su vez retroalimenta todo el circuito
y perpetla el sangrado. Es fundamental comprender y
tener en cuenta la fisiopatologia de la coagulopatia del
traumatismo para poder tratarla, teniendo en cuenta que
no solucionaremos la coagulopatia sino revertimos antes
la acidosis y la hipotermia.

Ademas de la coagulopatia secundaria al traumatis-
mo, debemos recordar la lesion hepatica que presenta,
ya que el higado es el érgano encargado de la sintesis
de factores de coagulacion. Nos encontramos ante una
situacion de coagulopatia de etiologia mixta: traumatica
v por fallo hepatico, teniendo a su vez el fallo hepatico
del paciente también componente mixto: traumatico e
isquémico.

PREGUNTA 6. ANTE LA PERSISTENCIA DEL SANGRADO Y

LA SITUACION DE SHOCK HIPOVOLEMICO, ;CUAL SERIA

LA SIGUIENTE DECISION TERAPEUTICA?

a. Realizaria angio-TAC urgente para detectar punto
activo de sangrado.

Considerar F.VII

b. Realizaria un estudio ampliado de coagulacion ya
que nuestro paciente debe tener una enfermedad
hematoldgica de base.

¢. Nueva laparatomia exploradora

d. Comentaria el caso con Radiologfa intervencionista
ya que es necesario realizar una angiografia.

e. Administraria acido tranexamico.

La respuesta correcta es la a.

Tras esta pregunta es conveniente realizar algunas
puntualizaciones. Las guias de traumatismo abdominal
pediatrico no recomiendan llevar a cabo intervenciones
(cirugia) basandonos Unicamente en el resultado de una
prueba de imagen, asi como intentar manejo conservador
en la medida que se pueda (el 95% de las lesiones visce-
rales aisladas se pueden manejar de forma conservadora
con éxito). Esta opcién en el caso se descarta por lo visto
con anterioridad, pero es importante recordarlo.

En cuanto al papel de la angioembolizacién en el
traumatismo abdominal pediatrico y aunque en adultos
se ha demostrado Util y menos invasivo frente a la ciru-
gia convencional en casos seleccionados, de momento
no esta claro, ya que su uso es reducido y existe poca
bibliografia al respecto.

Finalmente, administrar acido tranexamico en este
caso no estaria indicado ya que se ha demostrado util en
adultos (estudio CRASH 2) y también en nifios (estudios
en areas de conflicto como Afganistan) en las primeras
3 horas tras el traumatismo, después puede favorecer
la hemorragia.
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TABLA 3. CLASIFICACION ENCEFALOPATIA HEPATICA.

Grado Clinica
0 Normal
EHM Cambios sutiles

| Trastornos leves de atencion
Letargia, desorientacion, cambios de caracter

Confusion, somnolencia, respuesta a estimulos

ECG
alterado

\% Estupor y coma

La angio-TAC reveld un dudoso punto sangrante en
la confluencia suprahepatica con vena cava inferior por
lo que a las 24 horas de la primera intervencion, entra
de nuevo en quirdfano.

En esta segunda cirugia se objetiva ligadura en vena
porta con restos de hemihepatectomia derecha (seg-
mentos VI 'y VII) desconectados del flujo e isquémicos,
por lo que se procede a liberacion de ligadura de la
porta.

Ademas, se objetiva desconexion de via biliar primaria
a nivel de cabeza del pancreas y aspecto isquémico de
asas intestinales. Se decide mantener abdomen abierto
pero con colocacion de sistema de vacio y vuelve a la
unidad, donde mejora progresivamente el débito de san-
grado y la coagulopatia.

A las 72 horas de la primera se reevalia quirdrgica-
mente extrayendo los segmentos VI-VII que no habian
repermeabilizado y se aproximan los bordes de la heri-
da.En la dltima intervencion a las 96 horas, se objetiva
buen aspecto de asas intestinales por lo que se cierra
el abdomen de forma definitiva dejando dos drenajes
peritoneales y un drenaje biliar externo (sistema biliar
desconectado) de seguridad.

Durante estos 4 dias, permite retirada progresiva de
las drogas vasoactivas, mejorando la acidosis y normali-
zandose el lactato (valor maximo 17 mmol/L). Desde el
punto de vista respiratorio no presenta incidencias salvo
derrame pleural derecho sin compromiso respiratorio y
que se resuelve gracias a tubo de drenaje pleural colo-
cado en la tercera intervencion quirdrgica. Intubado en
VM con parametros estandar salvo PEEP 7 para evitar
atelectotrauma por distension abdominal.

Desarrolla insuficiencia renal prerrenal por hipovo-
lemia durante las primeras 24 horas, con aumento de
creatinina y urea elevada asi como alteraciones electro-
liticas con hiperpotasemia e hiperfosforemia, mejorando
dichos trastornos tras inicio de hemofiltracion.

Signos neurolégicos Glasgow
Ninguno 15
Test psicométricos (dibujar) 15
Afectacion en percepcion visual

Temblores, apraxia 15
Asterisix, ataxia, disartria 11-15
Asterixis, ataxia, nistagmo, hiperreflexia 8-11
Ataxia + descerebracion, ausentes ROT <8

Desde el punto de vista hepatico, la evolucion es des-
favorable, desarrollando de forma precoz fallo hepatico
irreversible con déficit de sintesis: TP 15-30% Factor
V entre 3-20%, requerimientos de glucosa de 6,5 mg/
kg/min y albumina en limite bajo de la normalidad pero
reposicionada en forma de cargas de volumen. Presenta
también hipertransaminasemia con pico maximo a las 24
horas (GOT/GPT: 3.000/3.300 U/L y disminucidn progre-
siva hasta 1.403/779 U/L, valores de amonio normales
en todo momento, colestasis con bilirrubina de hasta
16 mg/dl y GGT normal. Se trata segun protocolo de
fallo hepatico de centro (basado en recomendaciones y
gulas actuales) con N-acetil cisteina, lactulosa y rifaximina
(descontaminacion intestinal).

PREGUNTA 7. EN CUANTO AL FALLO HEPATICO, ;CUAL

ES EL FACTOR MAS DETERMINANTE EN CUANTO A

EVOLUCION Y PRONGSTICO?

a. La coagulopatia, sobre todo el nivel de factor V dis-
minuido.

b. Lanecesidad de mas de 7 mg/kg/min de glucosa para
mantener glucemia.

c. El desarrollo de ascitis por hipoalbuminemia.

d. Eldesarrollo de encefalopatia hepatica.

e. La elevacion de transaminasas.

La respuesta correcta es la d.

El fallo hepéatico es un sindrome clinico caracterizado
por un deterioro severo y agudo de la funcién hepatica
asociado a encefalopatia que debe ocurrir en las primeras
8 semanas desde el inicio del proceso.

El momento de inicio de encefalopatia es el factor
de referencia que habitualmente se ha empleado para
la definicion y clasificacion del fallo hepatico agudo. La
etiopatogenia del fallo hepético alin no esté clara (teoria
del amoniaco, teoria del GABA, etc.). (Tabla 3)
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Encefalopatia secundaria a traumatismo abdominal

Se emplea una clasificacion en la cual los primeros
grados I-Il suponen cambios sutiles a veces solo apre-
ciados por los padres y los grados IlI-IV estados confu-
sionales severos e incluso coma y edema cerebral, este
ultimo es causante del fallecimiento en hasta el 80% de
pacientes en estadio IV. En lactantes y nifios pequefios
la encefalopatia suele aparecer de forma mas tardia y es
mas complicado detectarla.

En cuanto a la evolucion neuroldgica del paciente, a
su llegada de quirdfano tras la primera cirugia presenta
una exploracion neurologica muy patologica con midriasis
arreactiva y nula actividad espontanea. Se intenta revertir
con flumazenilo y se suspende sedoanalgesia para repetir
exploracion. A las 4 horas presenta midriasis unilateral e
inicia movimientos de cara, cuello y mano. A las 8 horas
mejora, presentando miosis bilateral y respuesta a ordenes
sencillas y movilidad espontanea de miembros, por lo que
se reinicia sedoanalgesia con remifentanilo y midazolam.

Monitorizacion de funcion cerebral inicialmente con
BIS entre 50-70% y TS 0%. Se realiza TC craneal a las
/2 horas de la cirugia que es normal, y EEG informado
como compatible con encefalopatia hipdxico isquémica
moderada.

A las 72 horas empeora de forma marcada, con caida
de BIS hasta 20-30%, miosis bilateral, nula actividad
espontanea por lo que se repiten pruebas complemen-
tarias al 5° dia para tratar de filiar el origen del coma,
con TAC cerebral de nuevo normal y EEG sin cambios,
compatible con encefalopatia hipdxico isquémica.

PREGUNTA 8. CON LA EVOLUCION NEUROLOGICA

DEL PACIENTE Y EN RELACION A LA ENCEFALOPATIA

HEPATICA, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES AFIRMACIONES

ES FALSA?

a. Podriamos descartar la encefalopatia hepética ya que
el EEG no es compatible.

b. Los sintomas neurolégicos secundarios a la encefa-
lopatia hepatica mejoran con la administracion de
flumazenilo.

c. El'midazolam se puede utilizar a dosis bajas y titulan-
do dosis aunque tenga metabolismo hepatico.

d. Se recomienda colocar un sensor de PIC en encefa-

lopatia grado IlI-1IV

. Las respuestas a y ¢ son falsas.

D

La respuesta correcta es la a.

No podemos de momento descartar la encefalopa-
tia hepética como causa del deterioro de conciencia de
nuestro paciente.

Para poder catalogar el tipo de encefalopatia de
nuestro paciente, se solicitd ademas RMN craneal con
resultado normal asi como potenciales evocados soma-
to-sensoriales que resultaron inespecificos y en los que
aparece la onda N20.

La ausencia de la onda N20 tiene un valor predictivo
positivo muy elevado para presentar mala evolucion en
contexto de encefalopatia hipdxico isquémica.

Ante la exploracion neuroldgica poco concluyente
pero sin poder clasificarla como de origen hipéxico-is-
quémico y ante los datos compatible con fallo hepatico
irreversible, se contacté con un centro especialista en
trasplante hepatico, que aceplo el traslado. Previo al mis-
mo se administré nueva dosis de flumazenilo con lo que
mejord sutilmente la exploracion neuroldgica.

El paciente se trasplanto a las 24 horas de su llegada
al hospital de referencia, presentando buena evolucion
posterior, pudiendo ser dado de alta. Actualmente pre-
senta exploracion neurologica normal y buena evolucion
del trasplante hepatico.

CONCLUSIONES
Como conclusiones e ideas clave derivadas de este

caso clinico:

e [El diagndstico de lesion abdominal en traumatismo
abdominal cerrado requiere un alto indice de sos-
pecha y un control estrecho del paciente aunque se
maneje de forma conservadora para detectar com-
plicaciones.

e Para el diagnostico precoz del shock hipovolémico
no es suficiente con la valoracion de un parametro
hemodinamico aislado como la tension arterial, es
de interés recordar la utilidad del indice SIPA para
predecir complicaciones.

e ECO-FAST método rapido, sencillo, a pie de cama, no
invasivo y eficaz para la deteccion de liquido libre.

e Esimportante establecer la indicacion de cirugia de
control de dafios de forma precoz para control de
sangrado y otras complicaciones derivadas del trau-
matismo abdominal cerrado.

e Remarcar la utilidad de los protocolos de transfusion
masiva para guiar el manejo en la hemorragia critica
ya que tanto la sobrecarga de fluidos/hemoderivados
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como la “infrarresucitacion” tienen efectos perjudi-
ciales.

La angiografia diagndstica-terapéutica podria tener
un rol importante en el manejo minimamente invasi-
vo del paciente pediatrico politraumatizado (como ya
ocurre en adultos, aunque hacen falta méas estudios
en poblacion pediatrica).

Importancia de las pruebas complementarias (RM y
PES) en el diagndstico final de encefalopatia hipoxica
isquémica en el paciente critico, importante descartar
de forma certera otras causas de encefalopatia rever-
sibles como la hepatica.
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Caso clini n

Complicaciones en linfoma mediastinico

Ponente: Oihana Martinez Azcona. Tutora: Iria Rivera Gonzalez.

Complejo Hospitalario Universitario de A Corufia.

Anamnesis y exploracion

Nifio de 4 afios y 9 meses de edad, que ingresa en
planta de hospitalizacion por cuadro constitucional de un
mes de evolucion (astenia y anorexia con pérdida ponderal
de 1 kg de peso) asociado a dificultad respiratoria y fatiga
en la ultima semana. Acude inicialmente a hospital priva-
do donde destaca en radiografia de térax ensanchamiento
mediastinico y derrame pleural bilateral, mas marcado
izquierdo. Realizan ecografia abdominal en la que destaca
hepatoesplenomegalia. Ante dichos hallazgos se deriva al
Hospital materno-infantil de A Corufia, por sospecha de
sindrome linfoproliferativo. A su llegada a este centro, se
realiza TC en la que se confirma masa mediastinica, ade-
nopatias, derrame pleural bilateral y derrame pericardico.
Datos altamente sugestivos de linfoma.

Antecedentes personales

Dermatitis atdpica. No otros antecedentes médi-
co-quirdrgicos de interés. Calendario vacunal al dia. No
alergias medicamentosas conocidas.

Exploracion fisica a su ingreso

Peso: 16,8 kg, talla: 111 cm, frecuencia cardiaca
(FC): 133 Ipm, frecuencia respiratoria (FR): 33 rpm,
temperatura (T9): 36,3°C, SatO.: 97%. Aceptable estado
general. Palidez cuténea. Bien hidratado y perfundido.
Leve tiraje subcostal. Adenopatias supraclaviculares y
axilares, microadenopatias inguinales bilaterales. AC:
ritmico, sin soplos. AP: hipoventilacién base pulmonar
izquierda. Abdomen: hepatoesplenomegalia de 2 trave-
ses. Resto normal.
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FIGURA 1. TC cervicotoracoabdominopélvica donde se aprecia
gran masa mediastinica anterior sélida, con importante derrame
pericardico y pleural bilateral.

Pruebas complementarias

Analitica sanguinea (hemograma, bioquimica, coagu-
lacion y estudio inmune): sin alteraciones significativas.

TC cervicotoracoabdominopélvica (con contraste)
(Fig. 1): gran masa mediastinica anterior sélida, hetero-
génea, con neovascularizacion. Desplaza las estructuras
vasculares y via aérea hacia posterior, comprime mode-
radamente la traquea y bronquios principales, no la vena
cava superior. Infiltra masivamente el pericardio, ambas
pleuras (desde el opérculo toracico hasta el diafragma)
y el diafragma, con importante derrame pericardico y
pleural bilateral. Hipoventilacion pulmonar bilateral con
atelectasias basales izquierdas. Adenopatias supracla-
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viculares (la mayor de 11 x 7 mm) y axilares (la mayor
de 11 x 8 mm) izquierdas. Conglomerados adenopaticos
hilares bilaterales, subcarinales, paraesofagicos inferio-
res y retrocrurales. Hepatomegalia. Dos lesiones renales
corticales nodulares hipodensas y bien definidas, de 20
mm (RD) y 6 mm (RI). El conjunto de los hallazgos es
altamente sugestivo de linfoma, sin poder descartar tumor
de células germinales.

PREGUNTA 1. ;ANTE UNA MASA MEDIASTINICA
ANTERIOR, CUALES SERIAN LOS POSIBLES
DIAGNGSTICOS?

a. Timoma

Tumor de células germinales
Leucemia/linfoma linfoblastico T

Tumores de tiroides

Todas las anteriores podrian ser la causa.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

Ante la sintomatologia que presenta el paciente, junto
a la imagen obtenida en la TAC, no se podrian descartar
ninguno de los citados cuadros diagnosticos, ya que los
cuatro entrarian dentro del diagnoéstico diferencial de
masa mediastinica anterior.

La presentacion clinica de estos tumores es muy
diversa. Gran parte son asintomaticos, diagnosticados
como un hallazgo radiogréafico al consultar por otras
patologias. Se pueden generar sintomas derivados de la
compresién de estructuras vecinas (Tabla 1). Ademas,
estos tumores pueden dar sintomas generales inespe-
cificos, como fiebre, pérdida de peso y compromiso del
estado general.

Ingresa en UCIP para realizacion de drenaje pleural
v pericardico bajo sedacion. A su llegada a la unidad se
constata dificultad respiratoria y afectacion del estado
general.

Exploracion fisica a su llegada a UCIP. FC: 134 Ipm,
TA: 102/72 mmHg, FR: 30 rom, T% 36,5°C, SatO.: 99%.
Regular estado general, palidez mucocutanea. Taquip-
neico con tiraje intercostal. Auscultacion cardiopulmo-
nar: tonos apagados. Hipoventilacion en base pulmonar
izquierda. Abdomen: hepatomegalia 2 cm y esplenome-
galia 2 cm. Resto similar al ingreso.

Se realiza ecocardiografia donde se objetiva derrame
pericardico severo (30-32 mm) que rodea todo el corazon
provocando movimiento cardiaco bamboleante, variabili-

TABLA 1. CUADROS CLINICOS MASAS MEDIASTINICAS.

Zona comprimida

—
O

Sintomatologia

Via aérea Urgencias respiratorias

obstructivas

Sindrome de la vena cava
superior

Vlena cava superior

Esofago Disfagia
Nervio laringeo recurrente Disfonia, espasmo glético

Nervio frénico Paralisis diafragmatica

Sindrome de Claude Bernard-
Horner

Ganglios y nervios simpaticos

Corazén y grandes vasos Sintomas cardiovasculares

dad marcada de los flujos de entrada y de salida (también
en aorta y pulmonares), colapso de ambas auriculas y
de ventriculo derecho. No cardiopatia estructural ni otras
alteraciones cardiacas (Fig. 2).

PREGUNTA 2. DE ACUERDO A LA CLINICA Y PRUEBAS

COMPLEMENTARIAS DEL PACIENTE, ;POR QUE ACTITUD

OPTARIAS EN ESTE MOMENTO?

a. El paciente presenta datos ecocardiograficos suges-

tivos de taponamiento cardiaco, continuaria con el

plan establecido previamente y realizaria la puncion

de derrame pleural izquierdo y derrame pericardico

bajo sedacién en UCIP.

Trataria el derrame pericardico con tratamiento médi-

€O ya que no presenta datos sugestivos de tapona-

miento cardiaco en este momento.

Completaria en primer lugar los procedimientos

diagnosticos, biopsia de las adenopatias, biopsia de

médula dsea, para iniciar tratamiento quimioterapico

cuanto antes y trataria el derrame pericéardico con tra-

tamiento médico ya que no presenta datos sugestivos

de taponamiento cardiaco en este momento.

d. El paciente presenta datos ecocardiograficos sugesti-
vos de taponamiento cardiaco, trasladaria al paciente
a quiréfano para realizar la pericardiocentesis y dre-
naje de derrame pleural izquierdo dado el alto riesgo
para realizar sedacion en UCIP que presenta.

e. No optaria por ninguna de las opciones anteriores.

=

o

La respuesta correcta es la d.

En esta pregunta hay dos cuestiones que se plantean.
Por un lado, si el paciente presenta datos de taponamien-
to cardiaco 0 no 'y, por otro lado, el lugar para realizar la
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periardiocentesis teniendo en cuenta el riesgo de com-
plicaciones que muestra el paciente.

El paciente presenta datos de taponamiento cardiaco,
por 1o que las respuestas correctas podrian serlaa o la
d. El taponamiento cardiaco, se produce por la compre-
sion del corazon debida a la acumulacion de liquido en
la cavidad pericardica. Esto conlleva una elevacion de la
presion de las cavidades cardiacas que limita su llenado.
El diagndstico clinico es fundamental, pudiéndose observar
signos de bajo gasto cardiaco y elevacion de presiones
venosas, asi como vasoconstriccion y taquicardia reactivas.
Ademas de la clinica, se deben realizar otras técnicas
diagnosticas como el electrocardiograma, la radiografia de
torax y fundamentalmente la ecocardiografia. Esta técnica
de imagen es la herramienta mas importante puesto que,
ademés de confirmar la presencia de derrame pericardi-
co, puede cuantificarlo, localizarlo, evaluar su repercusion
hemodinamica y la necesidad de evacuacion del mismo
mediante pericardiocentesis. Los datos sugestivos de tapo-
namiento cardiaco son: colapso diastélico de la auricula
derecha, colapso diastdlico del ventriculo derecho, colapso
de la auricula izquierda y colapso del ventriculo izquierdo
(menos comun). En este caso, se objetivé derrame peri-
cardico severo, con datos ecocardiograficos sugestivos de
taponamiento cardiaco (variabilidad marcada de los flujos
de entrada y de salida con colapso de ambas auriculas y
de ventriculo derecho) decidiéndose realizar una pericar-
diocentesis como tratamiento del taponamiento.

La pericardiocentesis es una técnica no exenta de
riesgos, pudiendo presentar complicaciones importantes

FIGURA 2. Ecocardiografia.

como arritmias ventriculares, parada cardiaca, puncion
miocardica, puncién pulmonar (hemo o neumotérax),
laceracion de las arterias coronarias, perforacion de
visceras abdominales o laceracion hepatica. Ademas
la intubacion y ventilacion mecanica a presion positiva
aumenta la presion intratoracica y disminuye atiin mas el
gasto cardiaco por lo que una depresion respiratoria como
efecto secundario de la sedacién en este caso podria
conllevar una parada cardiorrespiratoria. Las medidas

inmediatas a tomar en el taponamiento cardiaco previo a

la realizacién de la pericardiocentesis son las siguientes:

e (analizacion de vena periférica. Si es posible, catéter
venoso central.

e Puede ser beneficiosa la infusion de cristaloides o
coloides (20 ml/kg) y/ soporte inotrépico con dopa-
mina, dobutamina o adrenalina previa a la pericar-
diocentesis.

e (Oxigenoterapia. Intubacion si hay shock o insuficien-
cia respiratoria severa.

Existen varias técnicas de pericardiocentesis segun la
urgencia del caso y disponibilidad de medios. De menor
a mayor demanda tecnoldgica serian las siguientes:

e Pericardiocentesis a la cabecera del paciente, con
monitorizacion de electrocardiograma (ECG) exclu-
sivamente. Se realiza con una aguja o canula, por
via subxifoidea; el paciente estara colocado incorpo-
rado en la cama (45°). La aguja se introduce con un
angulo de unos 45° con la piel, dirigiéndola hacia el
hombro izquierdo. Se avanza lentamente retirando
periédicamente el mandril. Cuando se atraviesa el
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pericardio, se tiene la sensacion de haber atravesado
una membrana.

e Pericardiocentesis con control ecocardiografico ademas
de ECG. Permite pericardiocentesis muy completas,
con insercion de catéteres intrapericardicos en lugar
de agujas, que se pueden dejar durante un tiempo.

Dado el riesgo de complicaciones importantes que
presenta la técnica de pericardiocentesis, asociado al
riesgo por la situacion clinica del paciente en relacion a la
presencia de derrame pleural, derrame pericardico y gran
masa tumoral mediastinica (dificultad para valoracion de
compresion de ofras estructuras), se considerd un paciente
de alto riesgo para realizar sedacion en UCIP. Ante la nece-
sidad de realizar tanto procedimientos terapéuticos como
diagnasticos, se decidio trasladar a quirétano. En quirdfano
se realizan los procedimientos terapéuticos (pericardiocen-
tesis y drenaje de derrame pleural izquierdo) y se optimizd
el mismo acto quirdrgico para completar procedimientos
diagnasticos (biopsia de adenopatias, biopsia de médula
0sea, puncion lumbar y colocacion de Port-a-cath).

Primeras horas del postoperatorio marcadas por
inestabilidad hemodinamica y bajo gasto cardiaco que
precisa administracion de cargas de volumen e inicio de
soporte inotropico con adrenalina a 0,2 Lig/kg/min, con
episodio de pre-parada cardiaca en relacion a arritmia
Supraventricular que se resuelve con medidas generales,
con control de la temperatura, sin precisar tratamiento
antiarritmico. Se realiza ecocardiografia (Fig. 3), detec-

FIGURA 3. Ecocardiografia donde se
objetiva dilatacién de ventriculo derecho
y compresion de cavidades izquierdas
por compresion de masa tumoral.

landose resolucion casi total de derrame pericardico con
severa disfuncion y dilatacion de ventriculo derecho, y
compresion de cavidades izquierdas y venas pulmonares
en relacion a compresion por masa tumoral, que condi-
cionan dificultad para el llenado de cavidades izquierdas
y situacion de bajo gasto.

PREGUNTA 3. ANTE LA SITUACION CLINICA DEL
PACIENTE Y LOS HALLAZGOS DE LA ECOCARDIOGRAFIA,
JQUE ACTITUD TE PARECE LA MAS CORRECTA?

a. Convocaria sesion multidisciplinar para valorar las
diferentes opciones terapéuticas.

b. Mantendria manejo médico con soporte inotropico y
optimizacion de precarga para mejorar gasto cardia-
€O, ya que no se puede realizar ninguna otra medida
terapéutica.

c. Insistiria al equipo de cirugia cardiaca la necesidad
de intervencion quirdrgica urgente para reseccion de
la masa tumoral.

d. Iniciaria tratamiento citorreductor, mantendria trata-
miento médico para intentar mejorar el gasto cardiaco
con soporte inotropico y optimizacion de precarga y
prealertaria al equipo ECMO como posibilidad tera-
péutica si la situacion clinica empeora como puente
de soporte hasta reduccion de la masa tumoral.

e. aydson correctas.

La respuesta correcta es la e.
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Ante esta situacion, seria adecuado convocar una
sesion multidisciplinar para valorar las diferentes opcio-
nes terapéuticas, por lo que la respuesta a es correcta.
Sin embargo, a la espera de la reduccién de la masa
tumoral, se debe mantener tratamiento de soporte, inicial-
mente farmacologico, y si la situacién clinica lo requiere
soporte con ECMO veno-arterial (VA) como puente hasta
la reduccioén de la tumoracion, por lo que la respuesta
d también seria correcta. Por ultimo, las respuestas by
C son incorrectas: la b porque si existen otras medidas
terapéuticas como soporte con ECMO, y la ¢ por el alti-
simo riesgo de lesion de estructuras vecinas.

En este caso, se convoco una sesion multidisciplinar
con oncohematologia infantil, cardiologia infantil y cirugia
cardiaca infantil. Se discutié con oncohematologia infantil
acerca de la patologia tumoral del paciente, sus posibi-
lidades terapéuticas y prondstico. A pesar de no tener
un diagnostico anatomopatoldgico definitivo, se decidio
iniciar tratamiento citorreductor intensivo con corticoides
y ciclofosfamida como tratamiento de la masa, ya que
se encontraba comprimiendo las cavidades cardiacas
y comprometiendo el gasto cardiaco. Se inicio soporte
inotropico con adrenalina 0,2 Lg/kg/min como tratamiento
al sindrome de bajo gasto ademas de alertar al equipo
ECMO sobre la situacion clinica del nifio.

La ECMO esta indicada en pacientes con disfuncion
pulmonar y/o cardiaca muy grave, pero potencialmente
reversible o trasplantable, en los que ha fracasado el
tratamiento convencional, mientras se espera la recupera-
cion de la funcion del érgano enfermo. Como orientacion
para valorar el soporte con ECMO podriamos considerar
las siguientes situaciones:

1) I. respiratoria hipoxémica: indice de oxigenacion >

40 durante mas de 3 horas.

2) |. respiratoria hipercapnica: pCO, > 100 mmHg
durante > 6 horas.
3) | circulatoria:

— Hipotensién arterial (TA sistélica < P3) sin acidosis

durante > 4-6 horas.

— Hipotension arterial (TA sistélica < P3) con acidosis

durante > 2 horas.

- Bajo gasto cardiaco que ocasiona disfuncion orga-

nica secundaria.

En este caso, aunque no cumple los criterios estric-
tos de indicacion de ECMO, se valoré dicha posibilidad

como puente de soporte hasta reduccion de la masa
tumoral.

Tras 12 hor del inicio de tratamiento citorreductor con
corticoterapia se observan datos de lisis tumoral (hiperpo-
tasemia y acidosis en gasometria) a pesar de prevencion
adecuada con hiperhidratacion y rasburicasa. La prevision
era asociar en ese momento una dosis de ciclofosfamida
como tratamiento citorreductor coadyuvante. El resultado
de la bioguimica solicitada fue el siguiente: urea 67 mg/
dl, creatinina 0,91 mg/dl, acido drico 5,5 mg/dl, potasio:
6,3 mEq/L, sodio 137 mEqg/L, cloro 108 mEq/L, calcio 7,9
mg/dl, fésforo 8,7 mg/dl, LDH 1.733 UI/L.

PREGUNTA 4. ;CUAL SERIA EL MANEJO EN ESTE

MOMENTO?

a. Iniciaria furosemida como tratamiento de la hiperpo-
tasemia.

b. Aumentaria aporte hidrico para promover el flujo uri-
nario e iniciaria tratamiento con quelantes del fésforo.

c. Iniciarfa tratamiento médico para la hiperfosforemia,
hiperpotasemia y pospondria la intensificacion del
tratamiento quimioterapico para evitar la progresion
de la lisis tumoral.

d. Iniciaria terapia de depuracién extrarrenal continua
de forma precoz.

e. Iniciarfa tratamiento con quelantes del fosforo y rea-
lizaria controles analiticos seriados.

La respuesta correcta es la d.

Las respuestas a, b y e podrian ser correctas. Se
podrian barajar todas las posibilidades anteriormente
expuestas como ejemplos de tratamiento médico, sin
embargo, se trata de un paciente con un tumor altamente
sensible a la quimioterapia y de gran tamafio por lo tanto
se prevé que la lisis tumoral vaya en aumento, conside-
rando por eso la respuesta d la mas correcta. Por otro
lado, no podemos suspender el tratamiento citorreductor
ya que reducir el tamafio de la masa tumoral, disminuir
la compresién cardiaca y por lo tanto mejorar la situacion
clinica del paciente, es nuestro principal objetivo por lo
que la respuesta ¢ seria incorrecta.

El sindrome de lisis tumoral se origina por la subita
liberacion de elementos intracelulares con la destruccion
del tumor. Los principales tumores que se han relacionado
con el sindrome de lisis tumoral han sido las neoplasias
hematoldgicas de alto grado y de importante indice de
replicacion, como el linfoma de Burkitt, linfomas linfo-
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blasticos y leucemias agudas. Las principales alteraciones
que ocurren en el sindrome de lisis tumoral son la hipe-
ruricemia, la hiperpotasemia, hiperfosfatemia, hipocalce-
mia y uremia. Es importante la prevencion del sindrome
de lisis tumoral con hiperhidratacion habitualmente con
suero salino fisiolégico con dosis de tres litros por metro
cuadrado de superficie corporal al dia. El tratamiento del
sindrome de lisis tumoral se maneja en funcion de las alte-
raciones hidroelectroliticas siguiendo la siguiente pauta:

e Tratamiento de la hiperuricemia: hiperhidratacion,
furosemida, alopurinol, rasburicasa y alcalinizacion
urinaria.

e Tratamiento de la hiperkalemia: gluconato de calcio,
resinas de intercambio i6nico, glucosa e insulina,
salbutamol nebulizado e intravenoso.

e Tratamiento de la hiperfosforemia: hidroxido de alu-
minio, furosemida e hiperhidratacion.

e Tratamiento de la hipocalcemia: gluconato célcico.
Se trata solo si existen sintomas: tetania, crisis con-
vulsivas, bradicardia o alargamiento del QT.

Las técnicas de depuracidn extrarrenal continuas
(TDEC) se basan en el intercambio de solutos y agua entre
dos compartimentos separados por una membrana semi-
permeable. Utilizan mecanismos de difusion (paso de
solutos por gradiente de concentracion), conveccion o
ultrafiltracion (paso de agua y solutos por gradiente de pre-
sion) y adsorcion (fijacion de moléculas a la membrana).

Las indicaciones fundamentales de las TDEC son la
uremia, oliguria y/o hipervolemia, alteraciones electroliti-
cas severas como hiperkalemia, hipocalcemia, hipercal-
cemia, hipernatremia, hiponatremia o hipermagnesemia,
sindrome de lisis tumoral, descompensacion de enferme-
dades metabdlicas, acidosis metabdlica e intoxicaciones.

PREGUNTA 5. ;QUE TIPO DE TERAPIA DE DEPURACION

EXTRARRENAL ELEGIRIAS?

a. Realizaria didlisis peritoneal ya que es la técnica mas
fisiologica.

b. Iniciaria una técnica de hemodialisis ya que es el
método de depuracion extrarrenal mas efectivo.

c. Iniciarfa hemodiafiltracién venovenosa continua (HDF-
VWC) ya que es la técnica adecuada en los pacientes
con insuficiencia renal y alteraciones electroliticas
graves.

d. Iniciarfa hemofiltracion venovenosa continua, sin pau-
tar flujo de didlisis.

e. Todas las respuestas son incorrectas.

TABLA 2. PARAMETROS HDFVVC.
Parametros iniciales

3-10 ml/kg/min

Neonatos 10-20 ml/min
10-20 kg: 40-100 ml/min
> 20 kg: 80-180 ml/min

[\e}
“ w

Flujo de sangre

Flujo de reposicion 20-40 mi/kg/h
Rango 50-300 ml/h

Flujo dialisis 0-40 mi/kg/h
Rango 0-2000 ml/h

Inicio 0. Balance horario= deseado en
24 h + entradas — salidas en 24 h/24

Pardametros del paciente

Balance negativo

Flujo de sangre 80 ml/min
Flujo de repeticion 50 ml/h
Flujo dialisis Inicio 50 ml/h
Aumento hasta 200 ml/h
Balance negativo Inicio 0.

Aumento hasta 40 cc/h

Citrato Inicio 2,5 mmol/L
Ajuste por calcio postfiltro

Inicio 100%
Ajuste por calcio paciente

Compensacion calcio

La respuesta correcta es la c.

En este caso la técnica adecuada seria la hemodia-
filtracién veno venosa continua (HDFFVVC). Aunque es
cierto que la hemodialisis es el método de depuracion
extrarrenal mas efectivo, es una técnica discontinua, que
en la situacion clinica critica de este paciente generaria
inestabilidad hemodinédmica que no toleraria, por lo que la
respuesta b seria incorrecta. La didlisis peritoneal es una
técnica segura y bien tolerada, pero no esta indicada en
situaciones de disminucién de perfusion esplacnica, pue-
de generar compromiso en el retorno venoso y no permite
hacer un ajuste electrolitico e hidrico tan inmediato como
la HDFFVVC, por lo que la respuesta a no seria correcta.

Una vez escogida la técnica, tenemos que elegir los
parametros (Tabla 2). Los parametros iniciales podemos
pautarlos segun la parte superior de la tabla. En el caso
del paciente, se pautaron los parametros que se muestran
en la parte inferior de la tabla.

En este caso, el objetivo era eliminar solutos de bajo
peso molecular principalmente (electrolitos, urea y crea-
tinina), por lo que se pauté un flujo de didlisis que se
fue aumentando en funcién de los controles analiticos
para conseguir una depuracion adecuada. Por ello, la
respuesta d no seria correcta, siendo la opcion mas
correcta la c.
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Evolucion favorable con normalizacion de la funcion
renal y correccion de las alteraciones hidroelectroliticas
suspendiéndose la HDFVVC a las 72 horas. Permanecio
intubado durante 4 dias y con soporte inotrépico durante
96 horas, con evolucion clinica favorable. En controles
ecocardiograficos presenta buena evolucion con impor-
tante mejoria de funcidn sistélica del ventriculo derecho
tras reduccion de masa tumoral, que permiten su alta
para seguimiento en planta de hospitalizacion. Posterior-
mente se detecta trombosis de ambas venas femorales.

PREGUNTA 6. ;CUAL CREEIS QUE HA SIDO LA CAUSA DE
LA TROMBOSIS VENOSA? ;PODRIAMOS HABER HECHO
ALGO PARA PREVENIRLO?

a. El paciente presentaba méas de dos factores de riesgo
por o que tenia que haber recibido profilaxis antitrom-
botica con heparina.

b. Se podria haber realizado la técnica de HDFVVC con
anticoagulacion con heparina, en lugar de con citrato.

c. Lainmovilizacion, catéter venoso central, cancer y
quimioterapia con asparraginasa son factores de ries-
g0 para realizar trombosis venosa profunda.

d. La anticoagulacién con citrato para la técnica de

HDFVVC deberia haber sido suficiente como profi-

laxis.

Las respuestas a, by ¢ son correctas.

®

La respuesta correcta es la e.

La trombosis es una enfermedad multifactorial, pre-
sente cuando coinciden suficientes factores de riesgo.
La mayoria de los nifios que presentan trombosis veno-
sa profunda tienen 2 o mas factores de riesgo (75%),
siendo el mas frecuente la presencia de catéter veno-
so central. A continuacion se describen los factores
adquiridos maés frecuentes, siendo la respuestas ay c
correctas (Tabla 3).

La indicacién de profilaxis de trombosis venosa pro-
funda en pacientes portadores de catéter venoso central
no estéa clara. En el protocolo de la SECIP se realiza una
propuesta de profilaxis, que es la siguiente:

e Mantenimiento de CVC: profilaxis de rutina para evitar
la trombosis del CVC y sobre todo la infeccion-sep-
sis secundaria. Heparina no fraccionada (HNF) en
perfusion continua, a bajas dosis (1Ul/ml), en las
soluciones que pasen por el CVC.

e Profilaxis antitrombética. Valoracion individualizada
de los factores de riesgo:

TABLA 3. FACTORES DE RIESGO ADQUIRIDOS.

— Catéter venoso central (CVC):no esta clara la relacién con la
localizacion, tipo, tamafo de catéter y la duracion.

— Cardiopatias congénitas cianogenas.
— Edad de riesgo: menores de 1 afio y mayores de 12.

— Cirugfa: ortopédica, cardiovascular (Fontan, fistulas,
protesis).

— Inmovilizacion.

— Traumatismo.

— Quimioterapia: asparraginasa.

— Céancer: mayor riesgo en leucemia linfoblastica aguda.
— Transplante: médula d¢sea, cardiaco, renal, hepatico.

— Infeccién-sepsis: anticuerpos antifosfolipido transitorios,
aumento de factores inflamatorios.

— Tratamiento con corticoides.

— Enfermedades inflamatorias reuméticas: LES, AlJ.
— Enfermedad inflamatoria intestinal cronica.

— Diabetes mellitus.

— Anemia de células falciformes.

— Patologfa renal: sindrome nefrético.

— Enfermedad vascular: vasculitis, displasias.

— Riesgo moderado: movilizaciéon precoz y compre-
sion elastica intermitente.

— Riesgo alto: profilaxis anticoagulante con HNF o
heparina de bajo peso molecular (HBPM) a dosis
profilactica, en aquellos que presenten > 2 factores
de riesgo. Importante en >12 afios e inmovilizacion.
Vigilar lesiones con riesgo de hemorragia (valorar
esperar 12 horas tras cirugia, TCE severo).

La anticoagulacion en las técnicas de depuracion
extrarrenal se puede realizar de dos maneras: con hepari-
na o con citrato, por lo que la respuesta b seria correcta.
Tradicionalmente, se ha realizado administrando heparina
previo al filtro del circuito, sin embargo, como alternativa
a la heparina se puede utilizar la anticoagulacion con
citrato, que es la que se utilizé en este caso. Se basa
en la capacidad del citrato de quelar el calcio i6nico
impidiendo la activacion de la cascada de la coagula-
cién. La anticoagulacién es regional (solo del circuito),
y posteriormente se administra calcio por otra via o al
retorno del filtro al paciente para antagonizar el efecto.
El citrato consigue una duracién de los filtros mayor que
la heparina, con menor riesgo de sangrado, pero precisa
un control estrecho de los niveles de calcio. Dado que se
trata de una anticoagulacion regional, la respuesta d seria
incorrecta, ya que esto no serfa suficiente como profilaxis,
se deberia haber indicado profilaxis con HBPM, seguln
el protocolo habitual.
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Caso clin n

Paralisis facial peritérica en lactante de 11 meses

Ponente: Vianor Pablo Silvero Enriquez. Tutor: Ramoén Hernandez Rastrollo.

Hospital Materno-Infantil de Badajoz.

Se trata de un lactante varon, de 11 meses de edad,
sin antecedentes de interés, que consulta por presentar
desde hace varios dias desviacion de la comisura bucal
a la izquierda, y durante el llanto no consigue completar
cierre palpebral derecho. Como tnico desencadenante,
refiere presentar sintomas catarrales desde hace una
semana, encontrandose afebril. No antecedente de vacu-
nacion reciente.

A la exploracion fisica presenta buen estado general,
estd normocoloreado y bien perfundido, eupneico y con
auscultacion cardiopulmonar normal; y ademas de los
datos descritos, a nivel neuroldgico se observa buen tono
muscular, sin alteracion de reflejos, con marcha inci-
piente adecuada a su edad. En la otoscopia se observan
timpanos muy eritematosos, no abombados.

PREGUNTA 1. EN ESTE MOMENTO, CON LOS DATOS
PROPORCIONADOS, ;CUAL LE PARECE EL DIAGNOSTICO
MAS PROBABLE Y EL MANEJO MAS ADECUADO?

a. Pardélisis facial central. Realizaria puncién lumbar e
iniciarfa corticoides y aciclovir.

b. Parélisis facial periférica, seguramente secundaria a
otitis media serosa. Iniciaria corticoides y por edad,
sugeriria realizar una prueba de imagen.

c. Encefalomielitis aguda diseminada. Iniciaria gammag-
lobulina endovenosa.

d. Miastenia gravis. Precisaria test de cloruro de edofro-
nio para confirmar diagndstico.

e. Neoplasia. Solicitaria resonancia magnética (RM) y
plantearia biopsia cerebral.

26

La respuesta correcta es la b.

Ante un paciente con paralisis del nervio facial hay
que plantear si se trata de una lesion central (lesion de
motoneurona superior) o periférica (motoneurona inferior),
que se distinguira ante la participacion de los musculos
de la frente en la parélisis facial periférica, indemnes en la
paralisis facial central por inervacién bilateral de los mis-
mos. La mayoria de los casos son idiopaticos. En segundo
lugar en frecuencia en la edad pediatrica se encuentra la
otitis media, seguida de otras infecciones provocadas por
microorganismos como los virus VHS-1, WZ (sindrome de
Ramsay-Hunt), Borrelia (enfermedad de Lyme)... Dentro
de otras entidades no infecciosas, se encuentran la causa
traumatica (fractura de pefiasco), la tumoral (neurino-
ma, leucemias, astrocitoma...), la vascular, miopatias...
Aunque existe un elevado porcentaje de recuperaciones
espontaneas a largo/medio plazo, la evidencia disponible
apoya el tratamiento con corticoides, cuyo inicio en las
primeras 72 horas mejora la evolucion. Podréa valorarse
ahadir antivirales solo en los casos de mayor gravedad.

La miastenia gravis es un trastorno autoinmune carac-
terizado por fatigabilidad muscular debida a disfuncién de
la unién neuromuscular por la presencia de autoanticuer-
pos contra el receptor de acetilcolina, méas frecuente en
muijeres en la 2%/3% década de la vida. El sintoma inicial
suele ser la ptosis palpebral y en su progresion se suman
sintomas bulbares y debilidad del facial. El cloruro de
edofronio produce una mejorfa en los sintomas de forma
transitoria, por lo que se emplea para su diagndstico.

La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD) es una
enfermedad desmielinizante del sistema nervioso cen-
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T~ udy: Dater...

Stulgairmes.:

FIGURA 1. RM craneal.

tral (SNC) que tipicamente se presenta tras un proceso
infeccioso virico o bacteriano, aunque hay casos descri-
tos tras vacunacion (mas frecuentemente triple virica).
Cursa con fiebre, cefalea, alteracion de la consciencia,
meningismo, ataxia y afectacion de pares craneales
(neuritis 6ptica). El diagnéstico es clinico y radiolégico
mediante RM. La puncién lumbar mostraréa alteraciones
inflamatorias (pleocitosis y proteinorraquia), y a veces
bandas oligoclonales en LCR por sintesis intratecal de
inmunoglobulinas, si bien no es un hallazgo especifico.
Su tratamiento consiste en corticoides intravenosos, y
en casos con respuesta incompleta podria plantearse
el rescate con gammaglobulinas, y plasmaféresis como
Gltimo escalon.

Se inician corticoides orales, es valorado por Otorrino-
laringologia, implantando sendos drenajes transtimpani-
cos, y ante persistencia de la clinica al 3¢ dia, se solicita
RM que muestra aumento de tamafio de la mitad izquier-
da del bulbo y pedunculo cerebeloso inferior izquierdo,
sin captacion de contraste; e hiperintensidad en T2 y
secuencia FLAIR de sustancia blanca periventricular y
sutilmente subcortical. (Fig. 1).

PREGUNTA 2. EN ESTE MOMENTO, CON LOS DATO0S

PROPORCIONADOS, ;CUAL LE PARECE EL DIAGNOSTICO

MAS PROBABLE Y EL MANEJO MAS ADECUADO?

a. Son los hallazgos tipicos de una paralisis facial peri-
férica. Prolongamos corticoides durante 3 dias més.

b.

Es sugestivo de absceso a nivel del tronco del encé-
falo secundario a pansinusitis. Estaria indicado rea-
lizar limpieza quirlrgica e instaurar antibioterapia de
amplio espectro.

c. Podria tratarse de una EMAD. Realizaria puncién
lumbar, EEG y pasaria a corticoterapia intravenosa
(IV) a dosis altas.

d. Son lesiones tipicas de isquemia cerebral. Estaria indi-
cado investigar trastornos de la coagulacion e iniciar
acido acetil-salicilico.

e. Esunaimagen diagnéstica de enfermedad de Krabbe,

una leucodistrofia por deficiencia de galactocerebro-

sidasa.

La respuesta correcta es la c.

Se recomienda realizacién de estudio de neuroima-
gen en los casos de parélisis facial periférica cuando los
signos clinicos son atipicos, cursan con otitis cronica,
traumatismos craneo-encefalicos o sospecha de neopla-
sia. En la parélisis de Bell suele apreciarse captacion de
contraste del ganglio geniculado en el segmento labe-
rintico del facial.

En la EMAD, precisamos RM para definir las altera-
ciones en las secuencias T2 y FLAIR, y en algunos casos
las lesiones agudas pueden mostrar realce con contras-
te. Casi todos los pacientes suelen presentar multiples
lesiones en la sustancia blanca subcortical y profunda,
como corresponde al patrén tipico de desmielinizacion.
También es comUn encontrar lesiones en el tronco del
encéfalo.
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La enfermedad de Krabbe se presenta en los primeros
6 meses de vida, en forma de irritabilidad, regresion en
desarrollo, hipotonia y convulsiones, con rapida evolucion
en las formas infantiles a un estado de descerebracion
que conduce al exitus antes de los 2 afios de vida. Las
alteraciones de la RMN consisten en realce de sefial
en las secuencias T2 en la sustancia blanca periventri-
cular profunda. El diagnéstico definitivo se obtiene por
la cuantificaciéon de la actividad galactocerebrosidasa
en leucocitos o en cultivo de fibroblastos y por estudio
genético-molecular del gen que codifica la galactosilce-
ramidasa (14q31).

Sospechando una posible encefalomielitis, se solicita
EEG que resulta normal, asi como la citobioquimica del
LCR, con bandas oligoclonales negativas; y se inician
corticoides IV a dosis altas.

Continua sin apreciarse mejoria y aparece como nue-
vo sintoma estridor inspiratorio, con polipnea, sialorrea
abundante, ACP con subcrepitantes bilaterales, asi como
algun atragantamiento ocasional. Afebril en todo momen-
to y sin elevacion de reactantes de fase aguda. Se realiza
radiografia de térax (Fig. 2).

PREGUNTA 3. EN ESTE MOMENTO, CON LOS DATOS

PROPORCIONADOS, ;CUAL LE PARECE EL DIAGNOSTICO

MAS PROBABLE Y EL MANEJO MAS ADECUADO?

a. Esuna laringitis virica nosocomial, probablemente por
parainfluenzae. Solicito PCR para patdgenos virales
respiratorios e inicio budesonida nebulizada.

FIGURA 2. Radiografia de térax

b. Dada su edad, puede ser una aspiracion de cuerpo
extrafio. Hay que revisar la via aérea con una fibros-
copia.

c. Probablemente sea un broncoespasmo. Salbutamol
en camara.

d. Puede ser una neumonia derecha con derrame. Soli-
cito ecografia de térax e inicio oxigenoterapia de alto
flujo.

e. El estridor puede estar relacionado con la paralisis
periférica. Repetiria neuroimagen.

La respuesta correcta es la e.

El estridor es un signo tipico de estrechamiento de la
via aérea, y su localizacién en el ciclo respiratorio puede
indicarnos la ubicacién del problema: seréa inspiratorio
cuando la obstruccion se localice en el &rea extratoracica,
y espiratorio cuando se encuentre en la via intratoracica.
Sera bifasico cuando provenga de una lesion fija de la
via aérea. Si bien dentro de las causas mas frecuen-
tes de estridor en pediatria se encuentran algunas de
las opciones resefiadas, el paciente no tiene historia de
posible aspiracion de cuerpo extrafio (no tos brusca ni
episodio centinela de atragantamiento) ni hay hiperinsu-
flacién radiolégica que lo apoye; la laringitis cursaria con
un cuadro mas agudo; la radiografia no sugiere proce-
so condensante ni derrame; y la auscultacion no revela
sibilancias. La asociacion de lesion central del nervio
facial con estridor y atragantamientos sugiere que exista
también compromiso de los pares glosofaringeo y vago
(existe una minima asimetria diafragmatica), motivo por
el que se opto6 por repetir RMN y estudiar deglucion.
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FIGURA 3. Resonancia magnética secuencias T2, T1 y FLAIR.

Se repite RMN en la que se aprecia engrosamiento e
hiperintensidad de la lesion observada en bulbo y pediin-
culo, que ha aumentado de tamario, con restriccion a la
difusién. Se completa estudio mediante espectroscopia
de masas con patron sugerente de tumor glial de tronco
cerebral de bajo grado. (Figs. 3y 4).

La espectroscopia por RM es una técnica incruenta
para estudiar el contenido bioguimico de los tejidos vivos,
obteniendo una valiosa informacién metabélica comple-
mentaria. Los metabolitos que se pueden observar son
el N-acetil-aspartato, cuya resonancia es la mas intensa
del parénquima sano; la creatina y fosfocreatina, rela-
cionados con la capacidad energética del cerebro; los
derivados de la colina, que reflejan metabolismo de turn-
over cerebral, aumentado en hipercelularidad; el lactato,
Cuya presencia indica que la respiracion oxidativa normal
estéa alterada; mioinositol, marcador de astrocitos; y otros
como glicina, glutamina y glutamato.

FIGURA 4. Espectroscopia por
RM, donde se aprecia pico de
creatina y colina, mayores al
N-Acetil-aspartato (ver texto).

El estudio de deglucion muestra problemas con la
ingesta de liquidos y aumento de la fase oral de texturas
mas espesas.

El estridor continta progresando, con dificultad
respiratoria grave (mayor taquipnea (55 rom), empleo
de musculatura accesoria con tiraje a los tres niveles,
desaturacion a pesar de gafas nasales de O- a 4 Lpm),
mas sialorrea y mas frecuencia de episodios de atragan-
tamiento. Se realiza radiografia de térax (Fig. 5).

PREGUNTA 4. ;QUE ACTITUD DEBEMOS ADOPTAR EN

ESTE MOMENTO?

a. Intubacion orotraqueal y conexion a ventilacion meca-
nica.

b. Empleo de gafas nasales de alto flujo a 8-10 Ipm.

c. Conexion a ventilacion no invasiva con dos modali-
dades de presion (BiPAP).

d. Empleo de helio nebulizado con O, en mezcla 70/30.
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FIGURA 5. Radiografia de térax.

e. Uso de mascarilla reservorio con valvula anti-reinha-
lacién a 15 Ipm.

La respuesta correcta es la a.

El paciente se encuentra en una situacion de insu-
ficiencia respiratoria grave, y ademas, cuenta con un
importante riesgo de aspiracion por afectaciéon de los
reflejos protectores de la via aérea. La opcidn mas idonea,
por tanto, serfa la intubacién.

El helio, un gas de menor densidad que proporcio-
naria un flujo laminar que favoreceria la disminucion de
la resistencia de las vias aéreas, pero la mezcla 70/30
(70% helio, 30% oxigeno) podria resultar hipoxémica
para un paciente que ya esta recibiendo soporte con
gafas nasales a 4 Ipm (FiO, 0,36).

Actualmente existen controversias con el empleo de
dispositivos de alte flujo, no contando por el momento
con evidencia para el empleo en patologia hipoxémica
en la edad pediatrica, y al igual que la ventilacion no
invasiva, su uso no debe prolongarse en pacientes con
patologfa respiratoria grave, con riesgo de retrasar la
intubacion del paciente y el consiguiente aumento de
morbimortalidad.

Debido al alto riesgo de aspiracion y los signos de fallo
respiratorio inminente, se decide intubacion orotraqueal
con TET n°4’5, con conexion a ventilacion mecanica. Se
emplea una modalidad de volumen control, programando
un volumen tidal (VT) de 7 ml/kg, en la que al realizar una
maniobra de prolongacion inspiratoria obtenemos en el
respirador la pantalla que muestra la figura 6.

VOLUMEN CONTROL

18
A

FIGURA 6. Pantalla del respirador.

PREGUNTA 5. SOBRE EL FENOMENO OBSERVADO EN LA

PANTALLA DEL RESPIRADOR, PODEMOS AFIRMAR QUE:

a. Esun patron obstructivo y esté atrapando aire. Alar-
gando tiempo espiratorio deberian resolverse las pre-
siones elevadas.

b. Es unaimagen tipica de fuga. Hay que inflar el neu-
motaponamiento.

¢. Esun patron obstructivo por emplear un TET dema-
siado pequefio para la via aérea del paciente.

d. Esun patrén restrictivo, probablemente secundario a
atelectasias. Podria aumentarse PEEP y si el paciente
esta muy desaturado, serfa candidato a reclutamiento.

e. El paciente se ha extubado.

La respuesta correcta es la d.

En un paciente con clinica de sialorrea, broncorrea e
hipoxemia, cabria esperar un patrén respiratorio de tipo
restrictivo, por afectacion intersticial y/o con aparicién de
atelectasias que alteran la relacion ventilacion/perfusion,
es decir, serd un pulmén poco compliante y por tanto
proclive al colapso alveolar, y en el que para introducir un
determinado volumen, precisase de una presioén mayor.

Una manera de comprobarlo puede ser realizar
una pausa inspiratoria manual mediante el respirador,
pudiendo realizar una medicion de la presion alcanzada
en dicho tiempo de pausa, y que representara la (ele-
vada) presion que precisa el gas para distribuirse por el
alveolo. Al contrario, si la realizamos en el patrén obstruc-
tivo, veremos una caida de la presion al llegar al alveolo,
comunmente llamada “diferencia pico-meseta”. El bucle
presion-volumen también es de utilidad permitiendo ver
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el aplanamiento de la bisectriz de las curvas inspiratoria
y espiratoria.

Tras informar a la familia de forma conjunta con
Neurocirugia y Oncologia del prondstico, se procede a
realizacion de biopsia para obtencion de diagndstico ana-
tomopatoldgico, que muestra histopatologia compatible
con astrocitoma difuso de troncoencéfalo de grado |l;
que continta progresando en las pruebas de imagen,
presentando patron infiltrativo. Se informa a la familia la
posibilidad de iniciar guimioterapia paliativa con el fin de
mejorar la disfuncion laringo-faringea, que aceptan tras
consensuar segunda opinion en centro de referencia.

El glioma difuso de protuberancia es el tumor de tron-
co cerebral mas frecuente en nifios, y clinicamente pre-
sentan una breve duracion de sintomas (semanas) con
una triada de afectacién asimétrica de pares craneales
(VI, VII, seguidos por pares bajos), vias largas y signos
cerebelosos, que se comporta como un glioma de alto
grado, independientemente de la gradacion citologica,
variable por heterogeneidad histolégica intratumoral. La
mayoria de los pacientes fallecen antes de los 2 afios tras
su diagnostico, y su tratamiento es paliativo: radioterapia
para retrasar transitoriamente el avance de la enferme-
dad. Actualmente estan en curso ensayos clinicos con
ciclos basados en vinblastina e inmunoterapia con vacu-
nas de células dendriticas.

Se realiza un primer intento de extubacion que fraca-
sa, decidiendo posponer el segundo intento tras el primer
ciclo de quimioterapia como rescate con corticoterapia
previa, que resulta igualmente infructuoso.

PREGUNTA 6. ;QUE ACTITUD DEBEMOS ADOPTAR EN
ESTE MOMENTO?

a. Intubacion orotraqueal prolongada.

Intubacion nasotraqueal prolongada.
Traqueostomia reglada.

Cricotiroidotomfa de urgencia.

Adecuacion de esfuerzo terapéutico.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

La traqueostomia es una apertura quirlrgica que se
practica entre el 2° y 4° anillo traqueal realizada para
mantener la via aérea estable y permeable, que tiene
una serie de indicaciones (Tabla 1).

TABLA 1. INDICACIONES DE LA TRAQUEOSTOMIA.

Ventilacion mecanica prolongada.

Obstruccion grave de la via aérea:
— Parélisis de cuerdas vocales.

Estenosis subglotica congénita o secundaria a

intubacion.

— Malformaciones congeénitas laringeas (hemangiomas,
higromas quisticos).

— Quemaduras, traumatismos graves faciales.

— Laringomalacia intensa.

— Malformaciones craneofaciales (Pierre-Robin, Treacher
Collins).

- Infecciones agudas (epiglotitis, croup, difteria):
raramente precisan tragueostomia por que resuelven con
intubacion.

Aspiracion de secreciones: Patologfa neuromuscular que
produce capacidad limitada para eliminar las secreciones,
debido a alteracién de los reflejos protectores de la via aérea o
disminucién de la fuerza para toser.

El paciente reuniria varios criterios de la tabla anterior,
si bien el factor temporal en nifios es mas flexible que
en adultos, en los que una duracion prevista superior a
dos semanas invita a valorar la posibilidad de realizacion
de traqueostomia. El objetivo es buscar un alta precoz
y hacer participes a los familiares en los cuidados de la
misma, asi como maniobras de reanimacion cardiopul-
monar basica y ventilacion con bolsa autoinflable, uso
de aspiracion, fisioterapia respiratoria. ..

Se realiza traqueostomia colocando canula 4’5 PED
por parte de ORL, sin incidencias y se solicita respirador
domiciliario, instruyendo a familiares en su uso y en téc-
nicas de RCP. Se inicia profilaxis contra Pneumocystis.

Contintia quimioterapia paliativa con controles por par-
te de Oncologia hasta que tres meses después (17 meses
de edad) precisa reingresar en UCIP por neumonia por
adenovirus con sobreinfeccion por Pseudomonas aerugi-
nosa y bacteriemia asociada por Haemophilus influenzae
(analitica con 3.710 leucocitos/mm?3 y PCR 501 mg/L).
La radiografia se muestra en la figura 7. En este caso, el
respirador nos muestra los datos de la figura 8.

PREGUNTA 7. SOBRE EL PATRON RESPIRATORIO

MOSTRADO, PODEMOS AFIRMAR QUE:

a. Hay fugas. Deberia plantearse cambiar la canula de
traqueostomia por otra de mayor calibre.

b. Predomina el patrén restrictivo por sobredistension.

¢. Hay autociclado. Hay que ajustar el trigger inspiratorio
y descartar condensacion en tubuladuras.
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FIGURA 7. Radiografia térax.

d. Existe un patrén obstructivo.
e. ayd son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Las curvas en esta situacion revelan dos fenémenos.
Por un lado, observamos presiones pico elevadas, que
en esta ocasion si presentan una importante diferencia
pico-meseta (12 puntos de presién), asi como un alar-
gamiento en la rama espiratoria de la curva flujo-tiempo,
todo ello sugestivo de un patron ebstructivo; si bien la
meseta es de 29 cm H.0, lo que invita a pensar que ese
parénquima también tiene cierto grado de afectacion,
congruente con la situacion clinica, que es una neumo-
nia. Por tanto, se trataria de un patrén mixto, aunque con
predominio del obstructivo.

El segundo fenémeno a valorar se produce durante la
prolongacion inspiratoria, en la que la presion, en lugar
de mantenerse como cabria esperar, produce una caida
hasta 14 cm H,0. Ademas, en todas las respiraciones se
observa que en la grafica volumen/tiempo, el volumen no
llega a cero cuando el flujo espiratorio ya ha cesado, rea-
lizando una pequefia muesca para empezar el siguiente
ciclo respiratorio desde la linea base. Y por ultimo, en el
bucle flujo-volumen, concordando con lo mencionado
arriba, la rama espiratoria igualmente no alcanza el punto
cero. Esto se corresponde con una fuga aérea.

Una situacion que condiciona un patrén obstructivo
a la par que cursa con fugas espiratorias podria ser la
presencia de una canula de traqueostomia de calibre
inferior a lo que precisa nuestro paciente.

Se cambia canula a 5.5 PED, permitiendo mejorar
la ventilacion. Se produce mejoria progresiva tras inicio

FIGURA 8. Pantalla del respirador.

de antibioterapia, con mayor calidad de su dinamica
respiratoria permitiendo pasar a su respirador domici-
liario de nuevo en una semana con buena tolerancia.
Continua presentando episodios aislados de desatura-
cién en relacion con apneas por espasmos del sollozo,
que al hacerse mds frecuentes y con mayor repercu-
sién, precisan remontarse con bolsa autoinflable por
parte de su familia, por lo que se asocia piracetam oral,
un derivado del dcido gamma-amino-butirico, que ha
demostrado reducir su frecuencia en dos ensayos cli-
nicos randomizados.

Continda empeoramiento (Fig. 9) progresivo man-
teniendo tratamiento paliativo, hasta que cuatro meses
después (21 meses de edad) presenta episodio de som-
nolencia brusca, sin respuesta a estimulos dolorosos,
tendencia a bradicardia con tension arterial en limite alto,
pupilas en midriasis arreactiva bilateral, mal estado gene-
ral y coloracion palido ciandtica, con escala del coma de
Glasgow modificada para lactantes de 3 puntos.

PREGUNTA 8. EN ESTE MOMENTO, ;QUE ACTITUD

DEBEMOS ADOPTAR?

a. Debe instaurarse terapia osmolar con manitol.

b. Debe instaurarse terapia con suero hiperténico al 3%.

c. Aumentaremos frecuencia respiratoria del respira-
dor domiciliario para hiperventilar y disminuir edema
cerebral.
Contactaremos con Neurocirugia de forma urgente.
Disminuiremos progresivamente frecuencia respirato-
ria del respirador domiciliario e iniciaremos perfusion
de morfina.
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FIGURA 9. Resonancia magnética

La respuesta correcta es la e.

La limitacion del esfuerzo terapéutico (o adecuacion,
para no transmitir una idea de “abandono” que no debe
ser tal porque debe optimizarse el confort) consiste en
la retirada 0 no instauracion de cualquier intervencion
que, dado el mal pronéstico del paciente en términos de
cantidad y calidad de vida futuras, constituye a juicio del
personal sanitario y la familia, algo que solo prolonga en
el tiempo una situacion clinica carente de expectativas
razonables de mejoria. Su aplicacion debe hacerse de
forma progresiva para poder acompasarse a la compren-
sién y aceptacion de la situacion por la familia, ofertando
un ambiente tranquilo, retirando monitorizacion y apa-
gando alarmas. Se debe disminuir de forma progresiva

el soporte respiratorio y hemodinédmico y asegurar que
el paciente en todo momento esta bien sedoanalgesiado;
encontrando el equilibrio entre el acompafiamiento y la
intimidad que precise la familia y el paciente.

Se adecua esfuerzo terapéutico dada la gravedad de
la situacion y el prondstico del paciente, iniciando morfina
que va aumentandose conforme se disminuye asistencia
del respirador. Finalmente es exitus acompariado de su
familia.
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Convulsiones por hiponatremia severa
en nino con obesidad de rapida progresion

Ponente: Corina Marquez Romero. Tutor: José L. Vazquez Martinez.
UCIP. Hospital Universitario Ramdn y Cajal. Madrid.

Nifio de 7 afios de edad que acude a Urgencias por
crisis tonico-clonica generalizada durante el suefio, de
escasos minutos de duracion, con posterior recuperacion
completa de la consciencia. Previamente se encontra-
ba afebril, asintomatico, sin clinica infecciosa asociada.
Como Unico sintoma refieren cefalea leve minutos antes
de irse a la cama. Niegan crisis comiciales en el pasado.

Como antecedentes destaca, que a los 5 afios inicia
ganancia ponderal de rapida evolucion y estancamiento
en la talla, asociada a polidipsia, polifagia, enuresis noc-
turna e hipersomnia sin respuesta a dieta hipocaldrica.
Asimismo, desde hace unos meses presenta cambios
de conducta con actitud retadora y agresiva, con ingesta
compulsiva de agua libre.

En la exploracion fisica se objetiva obesidad global,
peso: 39 kg (p98, +2,26 DE). Buen estado general, afebril,
eupneico, destacando piel fria y sudoracion profusa con
adecuada perfusion (relleno capilar < 2 segundos). El
resto de la exploracion fisica incluyendo la neuroldgica
era normal. Estrabismo izquierdo (exotropia).

Durante su estancia en Urgencias presenta nuevo
episodio de crisis ténico-clénica generaliza que cede a
los 4 minutos tras administracion de 10 mg de diazepam
rectal, con periodo postcritico de 40 minutos.

PREGUNTA 1. ;QUE EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

SOLICITARIA EN ESTE MOMENTO?

a. Analitica: hemograma, bioquimica con RFA, coagu-
lacién y gasometria venosa.

34

Toxicos en orina.
Puncién lumbar.
TAC craneal.

Todas son correctas.

® o0 o

La respuesta correcta es la e.

La crisis convulsiva (CC) representa la urgencia neu-
rolégica mas frecuente en pediatria. Constituye por sf
misma una verdadera urgencia vital, tanto porque es sus-
ceptible de producir complicaciones importantes, como
porque representa un sintoma potencialmente ligado a
procesos de muy diversa trascendencia para el pacien-
te. Aunque la mayoria de las veces los nifios llegan a la
urgencia en la fase postcritica, es fundamental conocer
el manejo inicial del paciente en fase aguda, teniendo
como objetivos el mantenimiento de la via aérea, asegurar
oxigenacion, ventilacién y circulaciéon adecuadas. Simul-
taneamente se intenta suprimir la actividad convulsiva,
identificar y tratar la causa para prevenir en lo posible
las recurrencias.

Su etiologia es variada (Tabla 1) y puede tratarse bien
de un proceso autolimitado o, si la situacién se prolonga
sin control, evolucionar hacia un estado convulsivo (EC).

Nos encontramos ante un caso de convulsiones afe-
briles de etiologfa incierta en un nifio sin antecedentes
de crisis comiciales. En este caso, aunque el paciente
se encuentra afebril, la analitica completa (opcién a) con
hemograma y reactantes de fase aguda nos orientaria
hacia una posible etiologia infecciosa. La bioquimica y
gasometria seria necesaria para estudiar el medio inter-
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TABLA 1. CAUSAS MAS FRECUENTES DE CONVULSION
SEGUN LA EDAD.

Neonatos

e Encefalopatia hipdxico-isquémica

¢ |nfeccion sistémica o del sistema nervioso central
o Alteraciones hidroelectroliticas

o Déficit de piridoxina

e Frrores congénitos del metabolismo

e Hemorragia cerebral

¢ Malformaciones del sistema nervioso central

Lactantes y nifios

e Convulsion febril

e |nfeccion sistémica y del sistema nervioso central
e Alteraciones hidroelectroliticas

e |ntoxicaciones

e Epilepsia

Adolescentes

e Supresion o niveles sanguineos bajos de anticonvulsivantes
en nifios epilépticos

e Traumatismo craneal

e Epilepsia

e Tumor craneal

¢ |ntoxicaciones (alcohol y drogas)

no y detectar algln trastorno hidroelectrolitico y/o del
equilibrio acido-base. También es necesario descartar
alteraciones de la coagulacion que puedan conllevar a
hemorragia o isquemia cerebral.

Por otro lado, es importante descartar la presencia
de intoxicaciones por drogas de abuso que pudieran
estar provocando las crisis convulsivas, por lo que tam-
bién es adecuado realizar cribado de toxicos en orina
(opcion b).

La realizacion de puncion lumbar (PL) y TAC craneal
(opciones ¢y d) por ser técnicas menos inocuas, debe
individualizarse segun la sospecha clinica y grupo etario.
En este caso la PL podria ser Util para descartar posible
infeccion del SNC, proceso inflamatorio, autoinmune, etc.
Por otro lado, la TAC craneal nos permitiria descartar a su
vez procesos infecciosos (abscesos, TBC), neoplasicos,
hemorragicos entre otros.

Los resultados de las pruebas complementarias ini-

ciales fueron:

e (Cribado de tdxicos en orina: negativos.

e Puncion lumbar y TAC craneal: normales.

® Analitica sanguinea: destaca un sodio 118 mEg/L,
resto sin hallazgos patologicos.

e Bioquimica en orina: sodio en orina: 50 mM/L, pota-
sio en orina: 19,7 mM/L, osmolaridad urinaria: 202
mOsm/kg.

TABLA 2. CAUSAS HABITUALES DE HIPONATREMIA.

1. Hiponatremia con osmolalidad aumentada
a. Hiperglucemia

2. Hiponatremia con osmolalidad normal
(pseudohiponatremia)
a. Hiperlipidemia ohiperproteinemia grave

3. Hiponatremia hiposmolar
a. Por exceso de aporte:
e Polidipsia psicégena
e Administracion de liquidos hipotonicos IV u orales
b. Alteracién en la capacidad de dilucion renal
e |nsuficiencia renal
e Diuréticos
c. Aumento de la ADH no osmética
e Por deplecién del volumen eficaz circulante:
— Pérdidas renales o extrarrenales
— Situaciones de edemas: ICC, cirrosis,
sindrome nefrético
e Dolor, vémitos (de especial interés en el
postoperatorio)
e SIADH
e Sindrome cerebral pierde sal
Déficit de glucocorticoides
Hipotiroidismo
Reset osmostat
Corredores de maratén

@~ oo

PREGUNTA 2. ANTE ESTOS HALLAZGOS ANALITICOS,

iCUAL SERIA LA ACTITUD ADECUADA?

a. Esuna hiponatremia moderada, se debe administrar
un bolo inicial de 3 a 5 ml/kg suero salino hiperténico
al 3%.

b. Es una hiponatremia severa sintomatica, se debe
administrar un bolo inicial de 3 a 5 ml/kg suero sali-
no hiperténico al 3%.

¢. Esuna hiponatremia leve, no precisa correccion rapi-
da con SSH al 3%.

d. Esuna hiponatremia severa, se debe administrar un
bolo inicial de 10 ml/kg suero salino hipertonico al
3%.

e. Todas las anteriores son correctas.

La respuesta correcta es la b.

La hiponatremia, definida como una concentracion
de sodio sérico (natremia) < 135 mmol/L, es el trastorno
hidroelectrolitico mas comun en la practica clinica. Los
sintomas clinicos tienen un amplio espectro, desde sutiles
a graves 0 incluso potencialmente letales. Su etiologia es
variable. (Tabla 2)

e Segin la concentracion de Na+:

— Leve: 130-134 mmol/L.

— Moderada: 125-129 mmol/L.

— Severa < 125 mmol/L.
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e Segin el tiempo de evolucion:

— Hiponatremia aguda: tiempo de evolucion docu-
mentado < 48 h.

— Hiponatremia cronica: tiempo de evolucion docu-
mentado > 48 h y todos los demas casos de hipo-
natremia con tiempo de evolucion no documenta-
do, si los datos clinicos y la anamnesis no indican
la hiponatremia aguda.

e Segin la osmolalidad plasmatica:

— Hiponatremia hipoténica: < 280 mOsm/kg.

— Hiponatremia hiperténica: > 290 mOsm/kg.

— Hiponatremia normoténica: 280-290 mOsm/kg.

La clasificacion basada en sintomas tiene como obje-

tivo reflejar el grado de edema cerebral. Permite ajustar el
tratamiento al riesgo inmediato, con un tratamiento mas
agresivo para los sintomas mas graves. (Fig. 1).

El principal problema con la hiponatremia severa
(Na*< 125 mmol/L) sintomatica como el caso de nuestro
paciente, son las complicaciones neurolégicas asociadas
al edema cerebral, siendo el riesgo de morbilidad debido
a la terapia diferida mayor que el riesgo de complicacion
por una correccion demasiado rapida y la desmieliniza-
cién osmética. Como resultado, se indica una correccion
inicial agresiva con suero salino hiperténico al 3% (513
mEq/L) en bolos de 3-5 ml/kg durante las primeras tres
a cuatro horas (o hasta que los sintomas desaparezcan)
a un ritmo que no exceda un aumento en el sodio sérico
de 2 mEg/L por hora. La correccion total no debe exceder
los 12 mEqg/L en 24 horas (opcion b).

Ante los hallazgos en la analitica se inicia correccion
de hiponatremia con suero hiperténico al 3% y se decide
ingreso en UCIP para monitorizacion y completar estudio.
Durante el ingreso se objetivo un ascenso excesivamente
rapido de la natremia a las 4 horas (130 mmol/L) con
una correccion hidro-electrolitica estandar.

Posteriormente, tendencia a la hipernatremia con
escasa sensacion de sed. Alterna fases de poliuria de
predominio nocturno.

PREGUNTA 3. ;QUE PATOLOGIAS DEBEMOS SOSPECHAR

Y QUE OTRAS PRUEBAS REALIZARIAS?

a. Diabetes insipida: test de la sed y RMN cerebral.

b. SIADH: valorar volemia, osmolaridad plasmatica y
urinaria y RMN cerebral.

c. Insuficiencia suprarrenal: cortisol basal y test de
ACTH.

Na* plasma < 120 mEq/L y sintomas
gue suponen amenaza para la vida del
paciente y sintomas que suponen
amenaza para la vida del paciente

|

‘ CINa 3% 3-5 ml/kg en bolo IV en 30 minutos

J Repetir bolos 3-5 ml/kg
CINa 3% a un ritmo de
Desaparicién de No 2 mEg/U/h hasta
sintomas severos desaparicion de los
J sintomas
Si

Control analitico horario

Valorar necesidad de
continuar correccion hasta No
120 mEg/L de sodio a un Na < 120 mEa/L
ritmo de 0,5 mEg//h 4= come

Control analitico cada .
4-6 horas

l

Reposicion lenta en 48-72 h con soluciones
isoténicas hasta 130 mEq/L de sodio
Tratamiento etiol6gico de hiponatremia

FIGURA 1. Algoritmo de correccion de hiponatremia extrema
(< 100 mEg/L) sintomética

d. Hipotiroidismo: TSH, t4L y t3L.
e. Todas las anteriores son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La diabetes insipida (DI) es una enfermedad infre-
cuente producida por la falta absoluta o relativa de secre-
cién o de accién de la hormona antidiurética (ADH), con
la consecuente poliuria por eliminaciéon de un gran volu-
men de orina diluida. Se clasifica en: 1) Diabetes insipida
central (DIC): dafio cerebral que afecta la neurohipdfisis
y/o al hipotalamo que impide la correcta produccion y/o
secrecion de hormona antidiurética; 2) Diabetes insipida
nefrogénica (DIN): los tlbulos renales son total o parcial-
mente resistentes a la accion de la ADH; 3) Polidipsia
primaria o diabetes insipida dipsogénica (PP): la ingesta
excesiva de liquido disminuye ligeramente la osmolalidad
del medio interno, lo cual suprime la secrecién de ADH
e induce poliuria.

Prueba de la sed: consiste en la deprivacion de liquido
para comprobar la capacidad de concentrar la orina antes
y después de administrar un analogo de ADH, la desmo-
presina (DP) (1-desamino-8-D-arginina vasopresina). El
individuo sano tras la deprivacion de liquidos mantiene la
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osmolalidad plasmatica dentro del rango normal a costa
de aumentar la osmolalidad urinaria. En la DI se mantiene
una osmolalidad urinaria inapropiadamente baja para el
ascenso de la plasmatica. Tras la administracion de DP
la normalizacion de estos parametros indicara DIC y si no
cambian nos encontraremos ante una DIN. Ante la sos-
pecha de DIC estaria indicado realizar una RMN cerebral
para descartar posibles lesiones hipotalamo-hipofisarias.
En el caso descrito ante la presencia de alternancia entre
hipotremia e hipernatremia con fase de poliuria, estarian
indicadas ambas pruebas (opcion a).

Ante la clinica del paciente seria necesario descartar
la presencia de sindrome de secrecion inadecuada de
ADH (SIADH). El exceso de vasopresina (ADH) en la
sangre en relacion a la osmolalidad del plasma, condi-
ciona la retencion de agua y la eliminacion de sodio por
la orina, lo que produce hiponatremia, hipoosmolalidad
del plasma e hiperosmolaridad de orina. Causas: lesion
cerebral, enfermedades pulmonares, neoplasias, insu-
ficiencia cardiaca derecha, farmacos, drogas, etc. Para
su diagnostico se debe realizar bioquimica en sangre
y orina para su diagnostico. En caso de sospecha de
lesion cerebral estaria indicado realizar ademas estudio
de neuroimagen (opcién b).

Ante una hiponatremia en un paciente euvolémico
se deben descartar la afeccion de la glandula suprarre-
nal y el hipotiroidismo. La hiponatremia es el trastorno
electrolitico més frecuente en los pacientes hipotiroideos,
y se produce sobre todo en los pacientes con afeccion
moderada o grave, como en los estados mixedematosos.
En el hipotiroidismo grave se producen cambios hemo-
dinamicos que llevan a una secrecion no osmotica de
ADH y a un déficit de excrecion de agua libre. Respec-
to al primero, es importante recordar que el cortisol es
un inhibidor de la secrecion de ADH, lo que explicaria
su aumento en situaciones de hipocortisolismo. En el
segundo, se produce una alteracion de la hemodinami-
ca, con disminucion del gasto cardiaco y una respues-
ta inadecuada de la resistencia arterial que estimularia
los barorreceptores carotideos y adrticos mediando una
liberacion no osmética de ADH. Cortisol plasmatico: un
valor entre 9 y 25 mg/dl de cortisol entre las 08:00 y
las 09:00 horas es normal. Un nivel menor de 3 mg/dl
se considera diagnoéstico de insuficiencia suprarrenal. El
test de ACTH consiste en administrar 250 mg de ACTH
sintética IV o IM y medir los niveles de cortisol a los O, 30,
y 60 minutos. Es normal una respuesta superior 18-20
mg/dl (opcién cy d).

Se completa estudio etiolégico de la hiponatremia:

e Testde la sed descartando diabetes insipida (ayunas
de 5 horas: elevacion de sodio plasmatico hasta 152
mmol/L, osmolaridad urinaria de 980).

e Se descarta en este momento SIADH: controles seria-
dos de osmolaridad plasmatica y urinaria no cumplen
criterio.

e Aldosterona en sangre: 37,07 pg/ml.

e Cortisolemia basal: 4,9 mg/dl. Prueba de ACTH (1 ug
i.v.) para cortisol: (0’) 4,6 ug/dl (30°) 15,1 y (60’) 13.

e Hormonas tiroideas: TSH 3,4 U/ml, T4/ 0,61 ng/dl,
131 3,4 pg/ml.

e Se realiza RMN cerebral que es normal.

e [/ estudio endocrinolégico: hiperprolactinemia (Pro-
lactina 42,4 y 35 ng/ml), niveles de IGF-1 bajos, test
de clonidina para GH plano
Durante el ingreso asocia alteraciones disautonomi-

cas (episodios de taquicardia, hipersudoracion, frialdad

cutanea y febricula nocturna); asi como alteracion del

patrén de conducta con actitud retadora, desafiante y

agresiva de dificil control. Ademas, se objetiva hipersom-

nia llamativa sin focalidad neuroldgica y con EEG normal.

La polisomnografia mostré narcolepsia

PREGUNTA 4. ANTE LOS HALLAZGOS CLINICOS Y
ANALITICOS ;CUAL ES EL DIAGNOSTICO PRINCIPAL?
a. Hiperprolactinemia.

Hipotiroidismo central.

Insuficiencia suprarrenal central.

Sindrome de ROHHAD.

Tumor hipotalamico.

® o0 o

La respuesta correcta es la d.

El sindrome ROHHAD (obesidad de rapida progresion,
disfuncién hipotaldmica con alteracion del equilibrio
hidrosalino, hipoventilacion y disregulacion autonoé-
mica) es una patologia rara, de etiologia desconocida,
gue incluye anomalias del sistema endocrino (princi-
palmente del hipotadlamo), del sistema nervioso auto-
noémico y respiratorio (hipoventilacién central). Hasta la
fecha, hay descritos menos de 100 pacientes en todo
el mundo. Precisa un abordaje multidisciplinar, dada
la complejidad de los sintomas, la falta de respuesta
al tratamiento y el potencial riesgo de muerte. Se ha
sugerido un posible origen inmunolégico, indicandose
tratamiento con inmunomoduladores, pero pocos casos
descritos demuestran respuesta. El primer sintoma suele
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ser hiperfagia, en nifios previamente sanos hasta los
2-4 afios, con un aumento exagerado de peso en poco
tiempo (10-15 kg en 6-12 meses). Progresivamente,
en los meses y afos siguientes van apareciendo otras
alteraciones de la funcién hipotalamica, estando entre
las mas frecuentes |a alteracion del metabolismo hidro-
salino, junto con sintomas de disautonomia. Ademas,
los pacientes presentan apnea obstructiva del suefio de
forma precoz y posteriormente hipoventilacion alveo-
lar central, siendo el manejo de esta Ultima uno de
los principales factores prondéstico. Los trastornos de
conducta y del desarrollo cognitivo y del lenguaje son
muy frecuentes. Aproximadamente el 40% de los casos
descritos presentan ademas a lo largo de su evolucion
tumores de la cresta neural.

En este paciente, al igual que en los casos publicados,
la alteracion del metabolismo hidrosalino con episodios
tanto de hiper como hiponatremia, no mostr6 datos claros
de disfuncioén en la secrecion de ADH. Ademas, de for-
ma secundaria asocia hipofuncion hipotalamo-hipofisaria
generalizada con hipotiroidismo e insuficiencia suprarre-
nal centrales, disminucion de la IGF-I e hiproprolactine-
mia (opciones a, by c).

Evolucion posterior

Durante el ingreso en UCIP se realiza control estricto
de aporte de liquidos logrando estabilizar natremia con
valor normal al alta.

Tras el diagnostico, se realiza seguimiento y manejo
multidisciplinar en nuestro centro, con persistencia de
alteraciones hidroelectroliticas de dificil control, precisan-
do ingreso a los 8 afios en dos ocasiones por convulsion
hiponatrémica (Na+ 105 mEqg/L) y por deshidratacidn
hipernatrémica grave (Na+ 195 mEq/L). A los 10 afios,
hipoventilacion alveolar, precisando ventilacion mecanica
no invasiva (VNI) nocturna y 3 ingresos en UCIP con
intubacidn y conexion a ventilacion mecdnica. Conducta
descontrolada, agrediendo a familiares y personal sani-
tario, refractaria a terapia multiple con psicofarmacos,
precisando fijacion en 5 puntos. Aparicion de banda oli-
goclonal + en LCR. Recibe tratamiento inmunosupresor:
4 ciclos de inmunoglobulinas (0,5 g/kg/dia), 3 ciclos de
metilprednisolona (1 g/kg/dia), 2 meses de rituximab
(15 mg/kg), 2 dosis de adalimumab 40 mg, 5 ciclos de
ciclofostamida (500 mg/m?) y como dltima opcidn ante
la escasa respuesta a los tratamientos previos, se admi-
nistra ciclofostamida a altas dosis (50 mg/kg/dia, 4 dias).
Aplasia medular secundaria sin complicaciones infec-

ciosas recuperada a los 19 dias. A los 3 meses persiste
empeoramiento grave de la hipoventilacion alveolar con
parada respiratoria y exitus.

CONCLUSIONES

e |l sindrome ROHHAD es un cuadro extraordinaria-
mente complejo que requiere para su diagnostico
de un alto grado de sospecha y precisa de manejo
necesariamente multidisciplinar.

e |as alteraciones hidroelectroliticas graves, como en
el caso antes presentado, y la afectacion respiratoria
condicionan una elevada mortalidad, siendo impres-
cindible su diagnostico y tratamiento de soporte opor-
tuno.

e |as alteraciones de conducta con respuesta variable
a psicofarmacos representan uno de los principales
problemas asociados. Pocos casos descritos demues-
tran mejoria de la clinica con inmunomoduladores.

e Debemos sospecharla ante todo nifio con obesidad
de rapida progresion y asociacion sintomas de dis-
funcion hipotaldmica.

BIBLIOGRAFIA

1. Appleton R, Choonara |, Martland T, et al. The treatment
of convulsive status epilepticus in children. Arch Dis Child.
2000; 83: 415-9.

2. Garcia Garcia EJ. Diabetes insipida. Protoc Diagn Ter Pedia-
tr. 2011; 1: 44-5.

3. Rose BD, Post TW. Clinical physiology of acid-base and
electrolyte disorders, 5t ed. New York: McGraw-Hill; 2001.
p. 703.

4. Robertson GL. Regulation of arginine vasopressin in the
syndrome of inappropriate antidiuresis. Am J Med. 2006;
119: S36.

5. Abaci A, Catli G, Bayram E, et al. A case of rapid-onset obe-
sity with hypothalamic dysfunction, hypoventilation, autono-
mic dysregulation, and neural crest tumor: ROHHADNET
syndrome. Endocr Pract. 2013; 19: e12-6.

6. lze-Ludlow D, Gray JA, Sperling MA, et al. Rapid-onset
obesity with hypothalamic dysfunction, hypoventilation, and
autonomic dysregulation presenting in childhood. Pediatrics.
2007; 120: e179-88.

7. Del Carmen Sanchez M, Lépez-Herce J, Carrillo A, et al. Late
onset central hypoventilation syndrome. Pediatr Pulmonol.
1996; 21: 189-91.

8. Ibanez-Mico S, Marcos Oltra AM, de Murcia Lemauviel S,
et al. Sindrome ROHHAD (obesidad de rapida progresion,
disfuncion hipotalamica, hipoventilacién y disregulacion
autondémica). Presentacion de un caso y revision de la lite-
ratura. Neurologia. 2017; 32: 616-22.


https://www-uptodate-com.m-hryc.a17.csinet.es/contents/pathophysiology-and-etiology-of-the-syndrome-of-inappropriate-antidiuretic-hormone-secretion-siadh/abstract/3
https://www-uptodate-com.m-hryc.a17.csinet.es/contents/pathophysiology-and-etiology-of-the-syndrome-of-inappropriate-antidiuretic-hormone-secretion-siadh/abstract/3
https://www-uptodate-com.m-hryc.a17.csinet.es/contents/pathophysiology-and-etiology-of-the-syndrome-of-inappropriate-antidiuretic-hormone-secretion-siadh/abstract/3

Caso clini “

Lactante con atrofia muscular espinal

y fracaso respiratorio

Ponente: Javier Trastoy Quintela. Tutor: Antonio Rodriguez Nufez.
Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

Lactante varén de 3 meses de edad que es traido por
su abuela a la consulta en el Servicio de Urgencias por
decaimiento y mala coloracion de 12 horas de evolucion,
sin fiebre. Refieren mocos abundantes y salivacion, con
algun episodio de tos muy débil con coloracion violdcea
transitoria de los labios, sin otra clinica destacable.

La abuela (tnico familiar presente) refiere que el nifio
ha sido diagnosticado recientemente de atrofia muscu-
lar espinal (AME), pero no conoce otros detalles de su
situacion o los planes de tratamiento.

En la exploracion fisica presenta estado general afec-
tado, con aspecto letargico, hipotonia franca, taquipnea,
respiraciones superficiales y bamboleo abdominal. El llan-
to es ronco y muy débil. Auscultacion con disminucion
bilateral del murmullo vesicular y roncus aislados.

Monitorizacion inicial: saturacion de oxigeno (Sat Oz)
con aire ambiente: 90%, frecuencia respiratoria (FR): 40
rom, frecuencia cardiaca (FC): 148 lom, tension arterial
(TA): 87/56 mmHg.

PREGUNTA 1. TRAS LA ESTABILIZACION INICIAL DEL
PACIENTE, ;QUE PRUEBA DIAGNOSTICA CONSIDERAS
PRIORITARIA EN ESTE MOMENTO Y LUGAR?

a. Radiografia de térax.

Analitica de sangre.

Gasometria.

Analitica de orina.

Ninguna de las anteriores.

o o0 o

La respuesta correcta es la c.

En un paciente con enfermedad neuromuscular, con
un deterioro clinico agudo, la prioridad es establecer la
necesidad de soporte ventilatorio. Para ello, uno de los
parametros fundamentales es el estado de intercambio
de gases para descartar-diagnosticar hipoxia y/o hipo-
ventilacion y/o acidosis respiratoria. Por ello, y porque
es una prueba de resultados inmediatos, es prioritario
realizar una gasometria. Puede discutirse si en este
momento y lugar, la muestra debe ser arterial o capilar
arterializada.

La radiografia de térax, aunque es probable que sea
patolégica (sospecha de bronconeumonia aspirativa en
paciente con hipotonia y posible incoordinacion degluto-
ria), no modificara sustancialmente la toma de decisiones
y manejo terapéutico inicial, al igual que ocurre con la
analitica de sangre o de orina.

Se realizo gasometria capilar arterializada que mostro
los siguientes hallazgos: pH 7,20, pCO. 96 mmHg, HCOs
20 mmol/L, lactato 2 mmol/L.

PREGUNTA 2. ;QUE OPCION TERAPEUTICA APLICARIAS
EN ESTE PACIENTE?

a. Oxigenoterapia de alto flujo (OAF).

Ventilacion mecénica no invasiva modalidad CPAP.
Ventilacién mecanica no invasiva modalidad BiPAP.
Intubacion precoz y ventilacion mecanica invasiva.
Abstencion terapéutica.

® o0 o

La respuesta correcta es la c.
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Lactante con atrofia muscular espinal y fracaso respiratorio

En un paciente con AME en el que desconocemos
el plan de adecuacion terapéutica (especialmente si
los progenitores estan ausentes) y que presenta datos
francos de insuficiencia respiratoria tipo Il, la actitud
prioritaria debe ser iniciar tratamiento con soporte
respiratorio de rescate, que en el caso del paciente
se deberia incluir dentro de un “Intento Terapéutico
Limitado en el Tiempo (ITLT)". Este intento permitira
ganar tiempo, sera revalorado/reevaluado conforme se
disponga de mas informacion de la situacién clinica
previa del paciente y de los deseos paternos, pudien-
do posteriormente mantenerse dicho plan de accidn,
decidir adoptar una limitacion del esfuerzo terapéutico
(LET) o utilizar todos los medios terapéuticos de cara
a un manejo a largo plazo de la patologia que incluya,
si es preciso, ventilacién mecanica invasiva cronica.
Ademas, es importante sefialar que el acuerdo de LET
no contradice los ITLT.

En este momento y en este lactante, el soporte res-
piratorio mas adecuado sera la ventilacion mecéanica no
invasiva en modalidadBiPAP. A pesar de que el paciente
presenta un estado letargico, como es frecuente en los
pacientes con enfermedades neuromusculares y fallo
respiratorio tipo I, en ausencia de otros datos clinicos
la alteracion del nivel de conciencia es secundaria a la
hipercapnia que presentan, mejorando rapidamente tras
la instauracion del soporte respiratorio.

La ventilacion no invasiva en modalidad CPAP y la
OAF, aunque pueden resultar Utiles en algunos casos de
insuficiencia respiratoria tipo Il y son relativamente sen-
cillas de aplicar, son menos efectivas y permiten menos
ajustes que la BiPAP.

La intubacion precoz y la ventilacion invasiva no apor-
tan ventajas sobre la BiPAP, tienen mas riesgos y precisan
un nivel superior de cuidados. Aunque desde el punto
de vista ético tiene la misma consideracién no iniciar
una medida futil que retirarla cuando se concuerda en
su futilidad, en la préactica la retirada de la ventilacion
mecanica invasiva y la retirada del tubo endotraqueal
en un nifio en fracaso respiratorio suele plantear dudas
éticas. Por ello, la decision de intubacion deberia ser
meditada y no urgente.

La abstencion terapéutica, sin haber dialogado con los
padres ni revisado la historia clinica y los acuerdos previos
sobre el plan de tratamiento, puede ser imprudente en
este momento y lugar, ya que el area de Urgencias no
es el lugar adecuado para llevar a cabo una LET, con los
consiguientes cuidados paliativos del paciente y la familia.

En el figura 1 se presenta una propuesta de manejo
inicial de los lactantes con AME-I que presentan un fallo
respiratorio agudo.

Ante la situacion de fallo respiratorio mixto, de pre-
dominio tipo Il y la falta de mds datos, se decide iniciar
BIiPAP en Urgencias, con traslado rapido a la UCIP, una
vez comprobado que hay sitio y que en este hospital la
UCIP tiene experiencia con este tipo de pacientes, tie-
ne Cuidados Intermedios y se encarga de los Cuidados
Paliativos. En ofros hospitales es posible que este paciente
pasara a planta de neuropediatria, a un area de Cuidados
Intermedios o de Cuidados Paliativos o de Pacientes Com-
plejos, ya que la atencion de estos nifios depende mas de
la experiencia de los profesionales y la dotacion material
que del tipo concreto de Unidad en la que sean atendidos.

Una vez en la UCIP, se revisa la historia del paciente
con mayor detenimiento. Se trata de un lactante fruto de
una segunda gestacion normoevolutiva de una madre de
30 afios, con movimientos fetales escasos a partir de la
semana 22. Nacido a término mediante parto eutécico
vaginal. Apgar 9/10/10. Peso al nacimiento: 3.920 g.
Perimetro craneal y longitud en percentiles normales para
su edad gestacional y sexo.

Exploracion al nacimiento normal. Cribados neonata-
les normales. Antecedentes familiares: hermanastra de
8 afios por parte materna sana en el momento actual.
Madre con bocio multinodular. Padre sano.

Desde la segunda semana de vida se detecto hipo-
tonia generalizada, iniciandose un proceso diagnostico
que confirmd a los 2 meses la atrofia muscular espinal.

PREGUNTA 3. ;DE QUE TIPO DE AME CABE ESPERAR QUE
HAYA SIDO DIAGNOSTICADO EL PACIENTE DADAS SUS
CARACTERISTICAS CLINICAS?

a. AME tipo O

AME tipo I.

AME tipo I

AME tipo 11l

AME tipo IV

® o0 o

La respuesta correcta es la b.

La AME es una enfermedad de herencia autosémica
recesiva que representaba hasta hace unos meses la cau-
sa hereditaria méas frecuente de muerte en edad pediatri-
ca. Su origen esté en el déficit de la proteina SMN (Survi-
val Motor Neuron), secundario a delecciones/mutaciones
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‘ AME tipo | + Fallo respiratorio agudo ‘

‘ ;Plan adecuacion terapéutica previo? ‘

Seguir plan de adecuacién ‘o—{ Si ‘

No/Desconocido

;Opinion familia?

Asistencia total

‘ Iniciar LET \<—¢ LET ‘

| |

‘ Desconocida/Indecisos ‘

Normal o disminucién
por hipoventilacion

Otras causas de
disminucion de la

Normal o disminucién
por hipoventilacion

Otras causas de
disminucion de la

exclusiva consciencia consciencia exclusiva
‘ VMNI: BiPAP ‘ ‘ Intubacién. VMI ‘ ;/INTUBACION? Reevaluar: || VMNI: BiPAP

FIGURA 1. Manejo AME tipo | con fallo respiratorio agudo.

e ;Recibe nusinersen?

e ;Esta respondiendo?

e Valorar LET/Tratamiento
con padres.

TABLA 1. CLASIFICACION CLINICA DE LA AMESNS: SISTEMA NACIONAL DE SALUD.

Inicio clinica SNS Clésica
Congénito Tipo O Tipo O
<6m Tipola (< 2 m) Tipo |
Tipolb
Tipolc
6-18 m Tipo Il Tipo Il
> 18 m —infancia Tipo Il Tipo Il
Adulto Tipo IV Tipo IV

en el gen SMN1 (locus 5q13), su principal productor, des-
encadenandose la muerte de las motoneuronas del tronco
cerebral inferior y espinales, causando debilidad muscular
proximal progresiva. Existe un gen parélogo del SMN1,
llamado SMN2, que lleva a cabo un splicing alternativo
que elimina el exén 7 del mRNA, produciendo mayorita-
riamente una proteina inestable truncada, SMNA7, y tan
solo un 10-50% de proteina SMN completa funcional.

Cuadro clinico

No movimientos intradtero.
Muerte muy precoz.

No sedestacion.
Insuficiencia respiratoria.
Muerte en 1-2 a sin medidas agresivas.

Incapacidad para bipedestacion.
Dificultad para deambulacion.

Dificultad para deambulacion.

La clasificacion clinica de la AME se basa en la edad
de presentacion y es importante ya que esta intimamente
relacionada con el prondstico e hitos motores alcanzados
(Tabla 1).

El estudio genético del paciente evidencid una delec-
cién en homocigosis del gen SMN1 (exones 7 y 8), con
2 copias del gen SMIN2.
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PREGUNTA 4. ;TIENE EL NUMERO DE COPIAS DEL GEN

SMN2 ALGUNA IMPORTANCIA PRACTICA EN LA AME?

a. Si, ya que define mejor la patologia.

b. Si, ya que es un criterio para indicar el tratamiento
con nusinersén.

c. Si, ya que es un factor prondéstico esencial con o sin
tratamiento.

d. No, ya que el SMN2 es un gen defectuoso

e. a, by ccorrectas.

La respuesta correcta es la e.

Como se ha sefalado previamente, a pesar de la simi-
litud existente entre el gen SMN1 y el gen SMN2, por
lo general este Ultimo produce una forma de proteina
SMN truncada no funcional. A pesar de ello, como se
ha sefialado, se calcula que hasta en el 10-50% de los
casos, en el proceso de transcripcion del gen SMN2 se
produce un error que condiciona la producciéon de una
proteina SMN completa funcional a partir del gen SMNZ2.
Estos “errores” pueden alterar la presentacion fenotipica
de la AME, de forma que un nimero elevado de copias
del gen SMNZ2 se correlacionara con una menor severi-
dad de los sintomas y una presentacion mas tardia de la
AME, aunque cabe sefialar que dicha correlacion no es
directamente proporcional,debido a la influencia de otras
multiples variantes. Esta relacion resulta mas til y fiable
en las AME tipos | y Il (habitualmente con 1 o 2 copias
del gen SMN2) que en los tipos 'y IV donde esa relacion
no queda tan clara y establecida. Asi mismo cabe resal-
tar que el nimero de copias del gen SMN2 representa
uno de los criterios definitorios del Ministerio de Sanidad
para establecer la indicacion o no de iniciar tratamiento
intratecal con nusinersén para los distintos tipos de AME.

Constatamos, asimismo, que el nifio hasta el momen-
to del ingreso habia recibido alimentacion por via oral,
siendo esta precisa a través de biberon, ya que le cos-
taba mucho mamar, y que no habia precisado soporte
respiratorio.

Desde hace tres semanas, se encuentra incluido en
el programa de tratamiento intratecal con nusinersén en
modalidad compasiva,habiendo recibido hasta el momen-
to las dos primeras dosis de medicacion (dia cero y dia
14). La pauta incluye las siguientes dosis a los dias 28 y
60 y después cada 4 meses, de forma indefinida.

En este punto y estando ya presentes los padres, se
completa la entrevista y se contacta con el coordinador
de Unidad de Crdnicos/Paliativos/Dependientes de tec-

nologia responsable del paciente confirmandose que los
progenitores han sido informados tanto de lo que supone
la atrofia muscular espinal de comienzo muy precoz (la)
como de lo que se puede esperar de un tratamiento
paliativo novedoso como el nusinersén, sin que hasta
el momento se haya establecido un plan de adecuacion
del esfuerzo terapéutico, bien sea en caso de que el
fratamiento no se muestre efectivo o bien ante una com-
plicacion aguda (sea respiratoria u de otro tipo).

PREGUNTA 5. ;QUE POSIBILIDADES TERAPEUTICAS

CURATIVAS DISPONIBLES EXISTEN EN LA ACTUALIDAD

PARA LOS PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE AME?

a. Terapia génica a través de vectores virales.

b. Tratamiento antes de la manifestacion clinica de la
enfermedad con nusinersén intratecal.

c. Tratamiento después de la manifestacion clinica de
la enfermedad con nusinersén intratecal.

d. Todos los anteriores

Ninguno de los anteriores.

®

La respuesta correcta es la e.

Hasta hace pocos meses, la AME solo podia tratarse
con cuidados de soporte (fisioterapia respiratoria, nutri-
cion enteral, ventilacion asistida, tratamientos ortopédi-
cos, etc.), ademas de los cuidados paliativos al final de
la vida. En la actualidad, existen dos dianas terapéuticas
fundamentales con el objetivo de aumentar la proteina
SMN (Fig. 2):

e | a modulacion del splicing del gen SMN2.
e |a terapia de reemplazo génico del gen SMN1.

La primera es la Unica opcién aprobada y aplicable
en el momento actual y consiste en promover con un
oligonucledtido antisentido la inclusion del exén 7 en el
mRNA de SMN2, produciendo asf alguna proteina SMN
completa funcional. Es por tanto un tratamiento paliativo
o parcial, no curativo de la enfermedad, recientemente
aprobado por la FDA, la EMA y la AEMPS. El primer
paciente tratado en nuestro pais fuera de ensayos clinicos
ha comenzado a recibir este farmaco en septiembre de
2017 en nuestro hospital.

Tras un proceso rapido de registro de los casos sub-
sidiarios de tratamiento en nuestro pais, las evidencias
cientificas disponibles y consideraciones acerca del
coste asumible de este farmaco (con un precio extraor-
dinariamente elevado), el Ministerio de Sanidad acaba
de publicar los criterios de indicacion y retirada de este
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dianas terapéuticas de la
AME.

farmaco, asi como los controles clinicos y cuidados que
deben recibir los pacientes. Dicho documento esta vigen-
te desde el 1 de marzo de 2018 y supone que el Sistema
Nacional de Salud asume el coste del tratamiento de los
tipos Ib, Iy I

Es importante recordar que el nusinersén, aunque
esta avalado por una serie de ensayos clinicos muy rigu-
rosos, pero con un nimero no muy amplio de pacientes y
un seguimiento limitado en el tiempo (estudios ENDEAR
y CHERISH entre otros) es un tratamiento paliativo al
que responden alrededor de la mitad de los pacientes.
La valoracion de la respuesta se realiza a través de la
evaluacion de la funcién motora, mediante escalas como
la Hammersmith Infant Neurological Examination (HINE)
Seccién 2 o la CHOP-INTEND, y respiratoria (necesidad
de soporte respiratorio).

Su administracion se realiza por via intratecal en dosis
de 12 mg con independencia del tipo de AME, la edad o
el peso del paciente, con la siguiente secuencia: dia O,
dia 14, dia 28, dia 60 y después cada 4 meses, de forma
indefinida (a menos que se constaten efectos adversos,
que se observe ineficacia o que los padres decidan no
seguir administrando el tratamiento).

En cambio, la terapia de reemplazo génico del gen
SMN1 en pacientes con AME tipo 1 mediante infusién
IV de vector viral adenoasociado en dosis Unica a dosis
altas tiene una intencion curativa al permitir la sintesis
normal de la proteina SMN y evitar la degeneracion de las
neuronas motoras. Se ha publicado un estudio riguroso y
prometedor que ha incluido a 15 pacientes, cuyos resul-
tados precisan ser confirmados y analizados a largo plazo.

Por el momento, el gran inconveniente de esta opcion es
su coste (todavia mas elevado que el nusinersén) y su
restriccion a muy pocos centros a nivel mundial.

Existen desde hace afios otras lineas de investiga-
cién que no han mostrado resultados relevantes hasta
el momento, pero que si podrian hacerlo en un futuro
cercano.

El paciente se mantiene estable con BiPAP durante
un dia, con mejoria del nivel de conciencia (esta mas
alerta) y del nivel de CO. (esta en 50 mmHg). Al dia
siguiente presenta empeoramiento, con hipoxemia. En
la Rx de torax aparecen atelectasias en I6bulo superior
derecho e inferior izquierdo. Inicialmente se le suben los
parametros de la BiPAP pero el nifio no esta confortable y
no lo tolera, y los padres solicitan subir el nivel de soporte
respiratorio con intubacion y ventilacion invasiva.

Los profesionales no lo tienen claro, valorando el con-
junto del paciente:

e Nifio con AME-Ia.
e Noesld claro que haya respondido o vaya a responder

a nusinersén.

e Presencia de broncoaspiracion y atelectasias.

e Posibilidad de dificultad para el destete y necesidad
de traqueotomia y ventilacion invasiva cronica.

e Padres quizas poco conscientes de la situacion clinica

(diagndstico muy reciente).

Ademas, los padres pertenecen a la asociacion de
enfermedades musculares y muestran un optimismo
probablemente exagerado en relacién con los efectos
del tratamiento. Exigen el mayor nivel de cuidados y cono-
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TABLA 2. CRITERIOS DE DISCONTINUACION DE TERAPIA CON NUSINERSEN EN AME TIPO I.

1. Sien valoracion clinica previa a administrar 6° dosis:

e Empeoramiento en funcién motora (pérdida de 1 punto o mas en hitos motores de escala HINE seccién dos).
e Empeoramiento de funcién respiratoria (> 16 h de ventilacién durante > 21 dfas en ausencia de episodio agudo).
e Sino mejorfa ni empeoramiento y tras administrar dos dosis méas hasta la 8% dosis no presenta mejorfa clinica.

2. Sia pesar de mejoria clinica inicial se detecta posterior pérdida de funcién motora en dos controles consecutivos.
Si el paciente presenta efectos adversos graves asociados a la administracién del medicamento.

4. Puede existir la necesidad interrumpir el tratamiento si los padres o tutores consideran que la progresion de la discapacidad, o
los efectos adversos del procedimiento de administracion de nusinersén, o los efectos secundarios del farmaco, producen un

deterioro de la calidad de vida del paciente.

5. Siel médico considera que, segtn el estado clinico del paciente y por la técnica de administracion del tratamiento, una nueva
dosis puede suponer un riesgo importante que ponga en peligro su vida.

6. Sise producen circunstancias imprevistas adicionales que supongan un empeoramiento del estado clinico, lo cual podria requerir
una discusion con los padres o tutores para suspender el tratamiento con nusinersén.

cen a los padres de dos nifios a los que previamente se
realizo LET en la misma Unidad y ahora se lamentan por
no haber mantenido con vida a sus hijos hasta que se
descubriera un tratamiento.

PREGUNTA 6. ;QUE OPCION SERIA MAS APROPIADA

EN ESTE MOMENTO?

a. Tratamiento total de sostén de funciones, incluida
intubacion y si es preciso traqueotomia.

b. Continuar intento terapéutico limitado en el tiempo,
con intubacién y ventilacion invasiva temporal.

c. Limitacién del esfuerzo terapéutico, estableciendo un
limite en los parametros de la BiPAP a partir de los
cuales se retiraria la terapia.

d. Traqueotomia y ventilacion mecanica a largo plazo.
Consulta al comité de ética asistencial.

La respuesta correcta es la b.

Dada la situacion clinica del paciente, lo méas apropia-
do seria continuar con un ITLT, incluyendo en este caso
la intubacion y ventilacion invasiva temporal, permitiendo
asi respetar los deseos paternos actuales y mantener
una linea de dialogo/acuerdo entre padres y profesio-
nales para decidir de forma meditada el siguiente paso
terapéutico, incluyendo tratamiento total (optar por esta
opcion de partida en este punto resulta prematuro sin un
tiempo previo que permita tomar la decision en las mejo-
res condiciones) o limitacion del esfuerzo terapéutico.

El resto de opciones no serian las idoneas. Desde la
aprobacion del nusinersén como Unico tratamiento para
la AME, este representa una opcion compasiva/paliativa
capaz de modificar el curso natural de la enfermedad.
Nuestro paciente ha recibido tan solo 2 de las 4 dosis
iniciales de medicacion intratecal y ninguna de manteni-

miento, por lo que la limitacion del esfuerzo terapéutico
en este punto, ademas de representar una decision uni-
lateral contrario al deseo paterno, supondria el no propor-
cionar la oportunidad de objetivar la respuesta clinica real
a dicha terapia. Ademas, desde el Ministerio de Sanidad
se han establecido unos criterios de discontinuacion del
tratamiento con nusinersén incluidos posteriormente en
la tabla 2.

Por ultimo, recurrir al Comité de Etica no serfa una
opcién necesaria dada la falta de conflicto entre las partes.

Se opta por un ITLT, por lo que se intuba y se conecta
a ventilacion mecanica invasiva. A los 14 dias de ingreso,
a pesar de la adecuada resolucion de la neumonia por
aspiracion, el paciente continta sin reunir criterios clinicos
para plantearse su extubacion y se prevé la necesidad de
ventilacion mecanica prolongada con probable indicacion
de traqueotomia. Se reevaltia de nuevo el estado global del
paciente y se lleva a cabo nueva entrevista con los padres,
que a pesar de no tener una decision tomada definitiva
verbalizan en este momento su aversion hacia la idea de
una posible traqueotomia y preocupacion por el deterioro
clinico de su hijo con respecto a su estado basal.

PREGUNTA 7. EN LA SITUACION CLINICA ACTUAL,

¢CUMPLE EL PACIENTE CRITERIOS PARA VALORAR LA

DISCONTINUACION DE LA TERAPIA CON NUSINERSEN Y/0

PARA VALORAR UNA LET?

a. No estarfa indicado valorar una LET, pero si discon-
tinuar la terapia con nusinersén.

b. No estaria indicado valorar una LET ni plantearse
discontinuar la terapia con nusinersén.

c. Estaria indicado valorar una LET solo después de
administrar al paciente dos dosis méas de nusinersén.
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FIGURA 3. Algoritmo de limita-
cion terapéutica en Pediatria
(Hospital Sant Joan de Deu,

d. Se podria valorar tanto discontinuar la terapia con
nusinersén como realizar una LET.
e. Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la d.

Como podemos observar en las tablas 2 (Criterios
de discontinuacion de terapia con nusinersén en AME
tipo 1) y 3 (Indicaciones de LET), el paciente cumpliria
tanto criterios para valorar interrumpir el tratamiento con
nusinersén (“Puede existir la necesidad interrumpir el
tratamiento si los padres o tutores consideran que la
progresion de la discapacidad, o los efectos adversos del
procedimiento de administracion de nusinersén, o los
efectos secundarios del farmaco, producen un deterioro
de la calidad de vida del paciente”), como para valorar
realizar una LET (bajo el supuesto de “Nifios con enfer-
medades progresivas incurables, sin opcion de tratamien-
to curativo en el momento actual”). De cara al proceso
de toma de decisiones ante una posible LET, resulta de

Barcelona, 2015).

utilidad la figura 3, adaptado del protocolo de la Sociedad
Espafiola de Cuidados Intensivos Pediétrica, elaborado
por el Hospital Sant Joan de Deu.

Finalmente, tras 16 dias de ingreso se decide llevar a
cabo de forma consensuada entre profesionales y padres
del paciente unalimitacion del esfuerzo terapéutico, sien-
do el paciente exitus.
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Caso clinico

Flebre y dificultad respiratoria

Ponente: Ricardo Suéarez Ramirez. Tutora: Leticia Diaz Gonzalez.

Hospital Universitario de Canarias (Tenerife).

Paciente vardn de 12 afios de edad, de origen ale-
man, que acude al Servicio de Urgencias desde crucero
vacacional mediante transporte medicalizado por sos-
pecha de sepsis.

Refieren cuadro de dificultad respiratoria de 3-4 horas
de evolucién. En los Ultimos 4 dias cuadro febril, aso-
ciando tos seca y algun vémito puntual. También refieren
contractura muscular cervical de 2 semanas de evolu-
cion. Desde ese momento recibe tratamiento antibidtico
(primero eritromicina, cambiando a amoxicilina-clavula-
nico, 3 dias en total).

En el crucero, ante empeoramiento respiratorio y mal
aspecto general, administran dos cargas de volumen con
coloides (30 mi/kg), ademas de corticoterapia oral. En
fransporte se administra nebulizacion de bromuro de ipra-
tropio ademads de salbutamol endovenoso, con escasa
mejoria. Antecedentes personales de broncoespasmo,
sin ingresos hospitalarios y calendario vacunal adecuado
a su edad segun calendario aleman.

A su llegada: triangulo de evaluacion pediatrica anor-
mal a expensas de respiratorio (taquipnea con frecuen-
cia respiratoria (FR) de 40 rpm, saturacién de oxigeno
(SatO2) 97% con 40% de FiO- en mascarilla tipo Venturi,
disbalance toraco-abdominal, tiraje subcostal y espiracion
alargada). Constantes: frecuencia cardiaca (FC) 113 Ipm;
tension arterial (TA)145/88 mmHg; temperatura (T°) 37°C
axilar. Adecuada perfusion periférica con buen color,
ausencia de gradiente térmico, pulsos radiales palpables
y relleno capilar 3 segundos. Mucosas humedas. A la aus-
cultacion: hipoventilacion bilateral. Hipertrofia amigdalar
bilateral con adenias cervicales anteriores, superficiales,

FIGURA 1. Rx AP de torax.

de pequefio tamario. Activo y reactivo, colaborador, con
exploracion neurologica normal, sin poder explorar ade-
cuadamente los signos de irritacion meningea por dolor
a la manipulacion (contractura cervical izquierda). Resto
de la exploracion normal.

Se administran 3 nebulizaciones de salbutamol y
bromuro de ipratropio en 1 hora, se canaliza via venosa
periférica y se inicia corticoterapia endovenosa. Mejoria
evidente de los signos externos de dificultad respiratoria,
con mejor entrada de aire bilateral. Se realiza equilibrio
acido-base venoso (EABv) (pH 7,48, pCO. 36 mmHg,
HCOs 24 meq/L, EB 3, lactico 1,8 mmol/L, glucosa 201
mg/dl), analitica sanguinea con hemocultivo y una radio-
grafia (Rx) de torax (Fig. 1).
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Fiebre y dificultad respiratoria

TABLA 1. SOFA SCORE.

SOFA score 0] 1
Pa0,/FI0, 0 Sa0,/FIO, > 400 <400
(mmHg) 221-301
Plaguetas (1.000/ul) > 150 < 150
Bilirubina (mg/dl) <12 1,2-19
Hipotension No hipotension ~ TAM < 70 mmHg
Escala de Glasgow 15 13-14
Creatinina (mg/dl) <12 1,2-19

Presenta minima reserva respiratoria con hipoxemia
critica, presentando SatO., 65% tras retirada momenta-
nea de oxigenoterapia. Se traslada a la Unidad de Cui-
dados Intensivos Pediatricos (UCIP) para aumento del
soporte respiratorio, con diagndstico inicial de neumonia
adquirida en la comunidad tipica y sospecha de derrame
paraneumaonico.

En UCIP se inicia ventilacion no invasiva en modalidad
Bi-nivel con EPAP de 7 cmH:0 e IPAP de 10 cmH-0 con
/ L/min de oxigeno suplementario. La ecografia pulmonar
muestra derrame paraneumonico bilateral con espesor
< 10 mm en base izquierda con tractos de fibrina en su
interior. Se inicia antibioterapia con cefotaxima y clindami-
cina. En analitica inicial: serie roja y recuento plaquetario
normal. Leucocitosis (23.100/mm3) con neutrofilia mar-
cada (20.500/mm3) y PCR > 90 mg/L, PCT 5,02 ng/ml.
Na de 131 mEg/L, resto de iones normales. Coagulacion
con INR 1,36, Quick 62%, APTT 30,6 segundos.

Dos horas tras su llegada a UCIP, presenta empeora-
miento hemodinamico con cutis reticular, relleno capilar
enlentecido de 4 segundos, TA 150/100 mmHg y taqui-
cardia con FC de 130 Ipm. Ascenso del dcido lactico has-
ta 3,5 mmol/L. Se administran dos cargas de suero salino
fisiolégico (SSF) a 20 mi/kg con mejoria de la perfusion,
descenso de la FC y disminucion del lactico a 2 mmol/L.

PREGUNTA 1. ;CUAL ES LA SOSPECHA DIAGNOSTICA
EN ESTE MOMENTO?

Sepsis grave.

Shock séptico compensado.

Sepsis en contexto de infeccién respiratoria.
Shock séptico descompensado.

SIRS + disfuncion respiratoria.

o

© o0 o

La respuesta correcta es la a.

Dopamina < 5 pg/
kg/min o cualquiera

2 3 4
< 300 <200 < 100
142-220 67-141 <67
<100 <50 <20
2,0-5,9 6,0-11,9 > 12,0

Dopamina > 5 pg/kg/  Dopamina > 15 pg/kg/
min o noradrenalina  min o noradrenalina >

< 0,1 pg/kg/min 0,1 pg/kg/min
10-12 6-9 <6
2,0-3,4 3,56-4,9 >5

Atendiendo a las definiciones vigentes, denominadas
Sepsis-2, |la respuesta correcta seria la A. Pero recien-
temente, en el afio 2016, aparecen publicadas las nue-
vas definiciones para sepsis y shock séptico en adultos,
denominadas Sepsis-3 en referencia al tercer Consenso
de expertos. En ellas se busca simplificar el diagnéstico
de sepsis 'y shock séptico, permitiendo un diagnéstico y
tratamiento precoz. Una de las principales novedades es la
diferencia entre infeccién no complicada y sepsis, definién-
dose esta Ultima como una disregulacion de la respuesta
del huésped ante la infeccion, que se traduce en una
disfuncion organica con amenaza para la vida. Ademas,
el shock séptico se definira como una sepsis en la que se
asocian disfuncién cardiocirculatoria, celular y metaboli-
ca con aln mayor riesgo de mortalidad. Seréan aquellos
pacientes en los que, a pesar de una correcta resucitacion
con liquidos (=40 ml/kg en 1 hora), no mantienen TAM >
65 precisando el empleo de soporte vasoactivo, ademas
de presentar un lactato en suero > 2 mmol/L.

Se aboga por tanto por abandonar el empleo del térmi-
no SRIS para definir la sepsis, evitando la inespecificidad
e inconvenientes de este, asi como la desaparicion del
término sepsis severa, que ahora se denominara sepsis.

Para detectar la disfuncién organica se empleara un
nuevo score, el SOFA (Sequential Organ Failure Asses-
ment) (Tabla 1), definiéndose la sepsis como: infeccién
aguda + SOFA score > 2. Pero para ello, se debe dispo-
ner de parametros analiticos, por lo que se ha definido
el Quick SOFA (qSOFA) como solucién para entornos
extrahospitalarios, en los que el acceso a resultados de
laboratorio no es posible. En el gSOFA se valoraréa: Alte-
racion mental (1 punto), tension arterial sistolica < 100
mmHg (1 punto), frecuencia respiratoria > 22 (1 punto).
En ese caso, la sepsis serd: infeccion + gSOFA > 2.

Estas definiciones no han sido ideadas para la pobla-
cion pediatrica, ya que no tienen en cuenta la variabilidad
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que presentan los nifios, no solo a nivel patofisiologico
y clinico, sino también en lo referente a constantes de
normalidad por edad. Otro inconveniente es la necesidad
de confirmar disfuncion orgénica como criterio diagnés-
tico, ya que el clinico deberia ser capaz de reconocer el
riesgo de sepsis 0 shock séptico y tratarlo precozmente,
idealmente antes del comienzo de una disfuncién orgéa-
nica avanzada.

Los comités de expertos pediatricos aun no se han
reunido, pero la conclusion es que urge la adaptacion de
las definiciones de Sepsis-3 a las caracteristicas especi-
ficas de enfermedad, susceptibilidades y patrones espe-
cificos de la edad pediétrica.

A nivel cardiaco se palpa un impulso precordial con
auscultacion cardiaca normal. Se realiza electrocardio-
grama (EKG) en el que destaca un ascenso del ST en
derivaciones I, Il y aVF (Fig. 2). En ecocardiograma
(ECG): derrame pericardico leve (Fig. 3).

Se solicitan enzimas cardiacas: troponina | de 0,33
ng/ml, NT-proBNP 9.390 pg/ml y un ratio CK MB/CK total
del 18,9% (normal 3-4%), compatible con dafio miocar-
dico. Diagndstico de miopericarditis leve con derrame
pericardico asociado.

En las primeras horas de ingreso se muestra esta-
ble, aunque agitado. Se afade al tratamiento antibiético
claritromicina. Se canaliza via venosa central de acceso
periférico (PICC) en miembro superior derecho y se inicia
perfusion de morfina, objetivandose al inicio de la misma
bultoma blando laterocervical en ese mismo lado. Se
canaliza nueva via ante la sospecha de extravasacion,

FIGURA 2. EKG.

FIGURA 3. ECG.

se reinicia perfusion y se aumenta soporte respiratorio
hasta una IPAP de 15 cmH-0 y una EPAP de 11 cmH-0,
quedando luego menos disneico y con menos trabajo res-
piratorio, bien acoplado al respirador. Adecuado control
analgésico con metamizol endovenoso. A nivel cardiaco
persiste la tendencia a la hipertension arterial (HTA) con
taquicardia y pulsos periféricos vivos, manteniendo una
adecuada perfusion periférica.

PREGUNTA 2. ;CUAL SERIA LA ACTITUD MAS CORRECTA?

a. Estado de hipovolemia con indice de colapsabilidad
de vena cava inferior < 15% — Administrar carga de
volumen.
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b. Estado de bajo gasto — Iniciar soporte con dopamina
a 7 ug/kg/min.

c. Estado hiperdinamico — Iniciar soporte con noradre-
nalina a 0,1 pg/kg/min.

d. Estado hiperdinamico — Iniciar soporte con milrinona
a 0,37 pg/kg/min.

e. Estado de bajo gasto — Iniciar soporte con dobutamina
a 7 ug/kg/min.

La respuesta correcta es la d.

El estado de bajo gasto cardiaco es aquel en el que el
gasto cardiaco (GC) es insuficiente para satisfacer correc-
tamente la demanda metabdlica tisular. Puede ocurrir
en contexto del postoperatorio de cirugia cardiaca, o sin
estar relacionada a ella. EI cuadro clinico compatible se
caracteriza por oliguria (diuresis inferiores a 0,5 ml/kg/h),
saturacion venosa central < 60% (con saturacién arterial
normal) y/o lactato > 3 mmol/L, sin hipovolemia relativa.
Quedan descartadas las opciones b y e.

La vena cava inferior (VCI) es una estructura dindmica
cuyo diametro varia con cambios de presion intravascular
e intratoracica, en consecuencia, la VCI colapsa con la
inspiracion debido a la presion negativa creada por la
expansion del térax. Variaciones > 18% en VCI parecen
predecir adecuadamente una buena respuesta a infusion
de volumen con objeto de mejorar el gasto cardiaco. Por
ello, la opcién a no es correcta ya que nos indica que,
debido a la cantidad de volumen, no puede comprimirse
del todo, por lo que seria mas compatible con euvolemia
0 sobrecarga hidrica que con hipovolemia, careciendo
de indicacion la administracion de volumen.

La dobutamina actua sobre los receptores beta, con
efecto inotrépico +, aumentando el GC y disminuyendo
las presiones de llenado auricular con aumento (aun-
que menos marcado que otros beta-agonistas) de las
FCy la TAM. Ademas también disminuye las resistencias
vasculares sistémicas (RVS). En cuanto a la dopamina,
actla sobre los receptores beta 1, alfa 1 y dopaminérgicos
(siendo dosis-dependiente). Entre 5y 10 pg/kg/h actia
sobre receptores beta 1, con inotropismo +, aumentando
la FC para mejorar el GC y aumentar la TAM. Ambas
estarian contraindicadas en nuestro paciente ya que
aumentarian tanto la TAM como la FC.

Por dltimo, lo mas probable es un estado hiperdina-
mico en el que la FC estd aumentada a consecuencia del
dafo miocardico, con tendencia a la HTA. La diferencia
entre las opciones ¢ y d radica en el tratamiento. La nora-
drenalina es un agonista potente de los receptores alfal,

con poca accion sobre los betal. Aumenta la presion
sistolica y diastélica manteniendo el GC o disminuyéndo-
lo mediante el incremento de las RVS (vasoconstriccion
periférica). En nuestro caso estéa contraindicada ya que
aumentarfa alin méas la TAM. En referencia a la milrinona,
esta es un inhibidor de la fosfodiesterasa Ill. Aumenta
el gasto cardiaco y disminuye las resistencias venosas
pulmonares y sistémicas, asi como las presiones de lle-
nado ventricular. También tiene un efecto lusotrépico,
produciendo relajacion diastolica ventricular. Ademas, a
diferencia de las catecolaminas es poco cronotropo, con
poco inotropismo positivo. Por ello, la opcién méas correcta
en nuestro contexto, parece ser la opcion d.

Tras el inicio del soporte inotrépico se consiguen FC
en limite alto de la normalidad, con TA normal. Sin embar-
go, a las 12 horas de ingreso presenta empeoramiento
desde el punto de vista respiratorio, con mayor dificultad
respiratoria, sibilancias inspiro-espiratorias bilaterales a la
auscultacion y estridor inspiratorio franco. En este tiemypo,
se evidencia aumento del tamafio de las adenomegalias
laterocervicales, presentando ahora tumefaccion dolo-
rosa, dura al tacto, sin signos inflamatorios cutaneos y
adherida a planos profundos, que se extiende desde el
angulo submandibular hasta la region supraclavicular
izquierda.

Se administran dos nebulizaciones de salbutamol, 1
de adrenalina y dosis de dexametasona endovenosa a
0,3 mg/kg, con minima mejoria. En este contexto realiza
disminucién del esfuerzo respiratorio con caida brusca
de la SatO, hasta el 50% y disminucion de la FC.

PREGUNTA 3. ;QUE COMBINACION DE FARMACOS
TE PARECE MENOS APROPIADA COMO SECUENCIA
DE INTUBACION RAPIDA EN ESTE CASO?

a. Ketamina + midazolam + rocuronio.
Fentanilo + midazolam.

Fentanilo + etomidato + rocuronio.

Fentanilo + midazolam + succinilcolina.
Ketamina + rocuronio.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

La secuencia de intubacion rapida se usa para con-
seguir una intubacion endotraqueal de la manera mas
réapida y segura para el paciente. Para ello primero debe-
remos seleccionar el material y los farmacos a utilizar
segln la edad y caracteristicas de nuestro paciente, de
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TABLA 3. PRINCIPALES SEDANTES EN SECUENCIAS DE INTUBACION.

Férmaco Caracteristicas Indicaciones Contraindicaciones Dosis (1V)
Midazolam Farmaco de elecciéon en la mayoria - Status convulsivo — Precaucion en inestabilidad 0,1-0,2 mg/kg
de situaciones. Benzodiacepina de hemodinamica (maximo 5 mg)
accion rapida. — Puede provocar depresion
respiratoria
Etomidato Sedante de accion ultracorta — Inestabilidad — Alérgicos al huevo 0,2-0,4 mg/kg
derivado del imidazol. hemodinamica — Shock séptico
— Patologia cardiaca — Trastornos convulsivos
— HTIC focales
Propofol Barbiturico sedante-hipnético — Precaucion en inestabilidad 1-4 mg/kg
de accion muy répida y de corta hemodinamica
duracion. — Puede provocar depresion
respiratoria
Ketamina — Sedoanalgesiante disociativo — Status asmatico/ — Hipertension intracraneal 1-2 mg/kg
— Puede producir laringoespasmo broncoespasmo (dudoso)
— Shock séptico
— Patologia cardiaca
— Inestabilidad
hemodinamica
Tiopental Barbitdrico de accion corta e inicio - Status epiléptico — Inestabilidad hemodinamica 3-5 mg/kg

de accion rapida. - HTIC

cara a anticiparse a posibles complicaciones durante el
procedimiento.

La manipulacion de la via aérea con un laringosco-
pio y tubo endotraqueal produce respuestas fisiologicas
predecibles (aumento o disminucién de la frecuencia
cardiaca, aumento de la presion intracraneal, aumento de
la presion arterial sistémica y aumento de la resistencia de
las vias respiratorias). El tratamiento previo con agentes
que atenten estas respuestas puede ser beneficioso.

e Atropina: los nifios pueden tener una respuesta vagal
pronunciada (por ejemplo, bradicardia con mala perfu-
sion) a la laringoscopia. Ademés, bradicardia y asistolia
se han reportado en nifios que reciben succinilcolina.
Dosis de 0,02 mg/kg (méaximo 0,5 mg) IV.

Lidocaina: su uso es opcional en los nifios que pre-
sentan hipertension intracraneal para disminuir
cualquier incremento adicional de la PIC asociado a
la laringoscopia e intubacién. Este beneficio puede
estar relacionado con la supresién de la tos y reflejo
nauseoso, asi como a los efectos sobre la perfusion
cerebral. La dosis seréa de 1-1,5 mg/kg IV.

Tras ello deberemos seleccionar principalmente tres
tipos de farmacos: un sedante, un analgesiante y un
paralizante o relajante muscular. Se deberé individuali-
zar en cada paciente, siendo la elecciéon de un farma-
co u otro influenciada por la patologia que presente y
el estado respiratorio y hemodinamico. Como farmaco
analgesiante se usara de eleccion el fentanilo a dosis de

(maximo 100 mg)

1-2 pg/kg (maximo 150 pg). Se deberd tener precau-
cién en su administracion, ya que se puede aparecer un
efecto adverso conocido como “térax rigido o lefioso”,
dependiente de la velocidad de infusién y no de la dosis
utilizada. Para revertirlo se debera utilizar un paralizante
COMO rocuronio o vecuronio. Los principales sedantes
quedan recogidos en la tabla 3. El uso de etomidato esta
contraindicado en casos de sepsis ya que puede producir
una insuficiencia suprarrenal severa, por lo que seria la
opcién menos adecuada en nuestro caso y, por tanto, la
opcion correcta.

Por norma general se debera utilizar un paralizan-
te o relajante muscular en la secuencia de intubacion
rapida para evitar el movimiento de cierre de la glotis.
Destacaremos dos:

e Succinilcolina. Agente despolarizante de la membra-
na muscular. Rapida aparicion del efecto (30 a 60
segundos, 1V) y corta duracién de accion (cuatro a
seis minutos, V). Efectos adversos graves: bradicardia
(mas frecuente en nifos), hiperpotasemia. Contraindi-
cado en: miopatia crénica, enfermedad neuromuscu-
lar, guemaduras, lesion por aplastamiento, historia de
hipertermia maligna, hiperpotasemia, HTIC (relativa).
Dosis de 2 mg/kg IV (nifios pequefios) yde 1 a 1,5
mg/kg (niflos mayores).

e Rocurenio. Agente paralizante no despolarizante que
induce paralisis muscular por antagonismo competi-
tivo en el receptor colinérgico nicotinico. Inicio rapi-
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FIGURA 4. TC craneo-cervical, corte sagital.

do del efecto (30 a 60 segundos, 1V), duracién de

accion que es considerablemente mas larga que la

succinilcolina (30 a 40 minutos). Dosis 0,6-1,2 mg/
kg IV. No tiene ninguno de los efectos adversos de la

succinilcolina, por lo que es una alternativa segura y

eficaz. El antidoto es el Sugammadex (2 mg/kg).

En este paciente se debe sospechar una obstruccion
“extrinseca” de la via respiratoria superior, con lo que la
administracion de un relajante muscular podria hacer
desaparecer el mecanismo protector de la via aérea,
pudiendo imposibilitar la correcta visualizacion de la glotis
por colapso de las paredes. Se podria valorar no usar
estos farmacos o, en el caso de hacerlo, tener preparado
el material y personal adecuados para el manejo de una
posible via aérea dificil.

Se objetiva llamativa distension gastrica, con abun-
dantes secreciones orales sanguinolentas, aspirandose
gran contenido hematico fresco y coagulado. Se intuba
con tubo endotraqueal de 6.5 con neumotaponamiento
y se conecta a ventilaciéon mecanica invasiva. Se coloca
sonda nasogastrica, aspirandose 200 ml de contenido
hematico. Se trasfunde concentrado de hematies y se
administra una dosis de vitamina K de manera empirica
y se solicita control analitico que muestra descenso de
hemoglobina hasta 9 g/dl (previa de 10,5 g/dl), Quick de
60% con INR normal, sin otros hallazgos de interés. Se
inicia proteccion gastrica con omeprazol. Sedoanalgesia
con midazolam a 0,15 mg/kg/h y fentanilo a 2 Lig/kg/h.
Rx de térax sin cambios significativos y EABv normal. Se
canalizan acceso venoso femoral y arteria radial.

FIGURA 5. TC craneo-cervical, corte axial.

En las siguientes horas se mantiene estable a nivel
respiratorio, con ligera mejoria hemodinamica, presen-
tando en ECG de control mejor contractilidad cardiaca.

Sin embargo, tras la intubacion, presenta pupilas ani-
socoricas y arreactivas con midriasis derecha. Mantiene
TA en rango normal para su edad y ausencia de cambios
en la FC basal. Se realiza TC craneal/cervical (Figs. 4 y
5, respectivamente) urgente.

PREGUNTA 4. ;CUAL ES SU SOSPECHA DIAGNOSTICA?

a. Colapso de ventriculos laterales (signo indirecto de
HTIC).

Mal de Pott.

Tumor de troncoencéfalo.

Absceso retrofaringeo.

TC normal.

® o0 o

La respuesta correcta es la d.

La hipertension intracraneal se debe valorar sobre
todo clinicamente mediante la triada de Cushing: bradi-
cardia, HTA y patron respiratorio ineficaz. Otros signos
que pueden ayudar son la anisocoria, la cefalea opresiva
o0 los vémitos proyectivos. Es dificil de apreciar en una
TC, y deberemos guiarnos de signos indirectos. Entre
ellos destaca el edema cerebral difuso, el colapso de
los ventriculos laterales, el borramiento de los surcos o
el signo de la silla turca vacia. Respuesta A incorrecta.
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El troncoencéfalo representa la mayor ruta de comu-
nicacion entre el cerebro anterior, la médula espinal y los
nervios periféricos. Controla la respiracion, regulacion del
ritmo cardiaco, ademas de representar el origen de los
pares craneales y el paso de las vias sensitivas y moto-
ras involuntarias. Existen numerosos tipos de tumor de
tronco, siendo la mayoria gliomas. La clinica puede ser
variada, desde alteracion de pares craneales (estadios
iniciales), problemas de coordinacién, equilibrio, hasta
incapacidad para hablar o tragar o fallo respiratorio. Res-
puesta ¢ incorrecta.

El mal de Pott (espondilodiscitis tuberculosa) es pro-
ducido por el germen Mycobacterium tuberculosis. La
clinica inicial es banal; en fases precoces puede aparecer
dolor, contractura muscular (muy evidente en nifios),
abscesos frios, actitud viciosa del cuello (torticolis, lordo-
sis aumentada, etc.). La Rx simple cervical es muy Util,
podré objetivarse alteraciones en partes blandas (absce-
s0s), pinzamiento del espacio discal, erosiones minimas
e incluso destruccion de cuerpo vertebral. Sin embargo,
la TC y la iRM suponen técnicas de imagen superiores
con mayor resolucion para apreciar estas lesiones. Ade-
mas, el cultivo positivo que demuestre la infeccion es
indispensable para confirmar el diagnéstico. Opcién b
incorrecta.

Se objetiva un absceso retrofaringeo que llega hasta el
espacio C7 (“espacio peligroso”). Ademés, la TC mues-
tra ocupacion de senos makxilar, etmoidal y esfenoidal,
asf como otro absceso parafaringeo y cervical anterior, y
osteomielitis de clivus (Fig. 6).

El absceso retrofaringeo es una complicacion grave
aungue poco frecuente de las infecciones del tracto res-
piratorio superior en nifios. La mayoria de las infecciones
profundas del cuello suelen ser polimicrobianas, siendo
mas frecuente aislar en el absceso retrofaringeo aerobios
patdégenos como los Streptococcus de los grupos Ay B,
Staphylococcus aureus, s0los 0 asociados.

Las clinica en las fases iniciales puede ser indistin-
guibles de la faringitis. Con la progresién de la infeccion
se desarrolla la inflamacion y obstruccion de la via aérea
y digestiva superior. En general, se presenta un nifio con
sensacion de enfermedad, fiebre moderada, dificultad y
dolor para tragar, asi como babeo mas o menos marcado.
Se puede observar una tumoracioén en la pared faringea
posterior. También dolor al movilizar el cuello, pudiendo
confundirse con una contractura, afectandose especial-
mente la extensién (signo de Bolte). Pueden detectarse
cambios en el tono vocal (voz metélica) y dificultad res-

FIGURA 6. TC craneo-cervical, corte sagital.

piratoria. Es frecuente detectar adenopatias cervicales y
la posibilidad de desarrollar trismus, con dificultad para
ver la orofaringe. Los sintomas pueden estar presentes
durante varios dias antes del diagnostico y no es raro que
haya recibido antibiéticos por presunta faringitis.

La Rx lateral de cuello es til para perfilar la infeccion
a nivel retrofaringeo: en caso de existir un absceso, el
espacio prevertebral se incrementa: siendo patolégico si
es mayor de 7 mm a nivel de C2 y/o 14 mm a nivel de
C6 en nifios. No obstante, no es ni muy sensible ni muy
especifica, porque debe realizarse durante la inspiracion
y con el cuello en extensién normal. La TC con contraste
de cuello es el patron oro para diferenciar el absceso
retrofaringeo de la celulitis y para buscar la extensién
de la infeccion.

Debe iniciarse tratamiento antibiético empirico por
via parenteral tan pronto como sea posible, incluyendo
cobertura para Streptococcus, Staphylococcusy anae-
robios respiratorios, ademas de un drenaje quirlrgico.
Se ha sugerido la posibilidad de realizar un tratamiento
conservador con antibiéticos durante 24-48 horas sin dre-
naje, especialmente si el tamafo del absceso es pequefio
y en ausencia de compromiso de la via aérea.

Tras ello se realiza puncion lumbar, obteniéndose
liquido cefaloraquideo (LCR): macroscopicamente turbio,
pleocitosis (con 80% de segmentados), hipoglucorraquia
(< 20 mg/dl) e hiperproteinorraquia (> 300 mg/dl), ADA
48, 1. Tras conocer la presencia de complicacion supurada
ORL con afectacion craneal y menigitis bacteriana, se
decide cambiar cobertura antibidtica, manteniendo cla-
ritromicina y clindamicina y sustituyendo la cefotaxima
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por meropenem a dosis de meningitis. Se realiza ciru-
gia endoscopica nasosinusal bilateral, con apertura de
esfenoides y drenaje de pus, asi como cervicotomia con
diseccion anterior al esternocleidomastoideo hasta apofisis
coronoides con salida de abundante contenido purulen-
fo. Se hace lavado con rifampicina y se drena, ademas,
absceso retrofaringeo con abundante pus y esfascelos.

A pesar de mantener sedacion a bajas dosis, no se
consigue respuesta del paciente en las siguientes horas,
persistiendo la midriasis arreactiva, ahora bilateral, con
ausencia de reflejo corneal, oculocefalico, nauseoso
ni tusigeno, sin que presente ningtin tipo de actividad
espontanea. Mantiene constantes normales en todo
momento. Rx de térax normal. Se administra una dosis de
suero salino hipertonico (SSH) 3% sin respuesta. Doppler
transcraneal poco valorable. Electroencefalograma hipo-
voltado con minima actividad de fondo.

PREGUNTA 5. ;QUE PUEDE HABER OCURRIDO EN ESTE

CASO Y QUE MEDIDA TOMARIAS A CONTINUACION?

a. Trombosis de seno venoso — iRM, no inicio anticoa-
gulacion.

b. Sindrome de Grisel — TC craneal y collarin.

c. Mediastinitis necrotizante aguda — intervencion qui-
rurgica urgente.

d. Muerte encefélica — protocolo de donacién de érga-
nos.

e. Sindrome de Lemierre —iRM, anticoagulacién inme-
diata.

La respuesta correcta es la a.

La muerte encefélica se define como el cese irrever-
sible de las funciones de todas las estructuras neurolé-
gicas intracraneales, tanto de los hemisferios cerebrales
como del tronco cerebral. Deben cumplirse una serie de
prerrequisitos clinicos:

e |acausadel coma debe quedar descrita en la historia.

e Debe existir adecuada oxigenacion y ventilacion del
paciente.

e Estabilidad hemodindmica (en shock con hipotension
severa el flujo sanguineo cerebral puede estar muy
disminuido).

e Ausencia de hipotermia (se acepta como valida T?
superior a 32°C, aunque lo aconsejable es > 35°C).

e Descartar alteraciones metabdlicas severas

e Descartar el efecto de drogas y/o farmacos que pue-
dan alterar los hallazgos de la exploracion. Esperar

al menos 4 veces la vida media de la eliminacion

farmaco en sangre.

e Descartar otros como el sindrome de Guillain-Barré
con afectacion de nervios craneales y periféricos, etc.
Los criterios clinicos seran:

1) Coma de etiologia conocida y de caracter irreversi-
ble. El grado de profundidad del coma se valora por
la ausencia de actividad espontanea y de respuesta
motora a los estimulos dolorosos.

2) Ausencia de reflejos troncoencefélicos (fotomotor,
corneal, oculocefalico, oculovestibular, nauseoso,
tusigeno, test de atropina y test de apnea).

3) Periodo de observacion. En Espafia se considera
por ley un intervalo de 6 horas entre dos exploracio-
nes clinicas. Cuando la causa es una encefalopatia
anoxico-isquémica se prolongarara el intervalo a 24
horas. El tiempo de observacion puede acortase si
se realizan pruebas instrumentales que demuestren
ausencia de circulacion cerebral. Las pruebas sera
electrofisiolégicas, como el electroencefalograma, o
de flujo, como el doppler transcraneal.

No se puede considerar que el paciente sufra una
muerte encefélica ya que no se ha permitido el tiempo de
observacién minimo para ello (semivida de farmacos), no
se han realizado ni el test de atropina ni el test de apnea
y las pruebas realizadas no son concluyentes. Opcién d
incorrecta.

Las complicaciones asociadas al absceso retrofarin-
geo son varias, y dependen de la invasion de estructuras
vecinas.

e Sindrome de Lemierre. Proceso grave e infrecuente
que consiste en la tromboflebitis séptica de la vena
yugular interna, con frecuentes metéstasis sépticas,
secundaria a una infeccion faringea. Debe conside-
rarse ante un cuadro de fiebre con antecedente de
infeccion orofaringea, tumefaccion laterocervical a lo
largo del musculo esternocleidomastoideo y signos
de sepsis. Un sintoma de alarma de afectacion del
espacio vascular es la aparicion de un sindrome de
Horner (lesion de nervios simpéaticos que provoca
miosis, ptosis palpebral, anhidrosis y enoftalmos).
Opcién e incorrecta

e Mediastinitis necrotizante aguda: es la complicacion
mas grave de la infeccion del espacio retrofaringeo.
La diseminacion cérvico-mediastinal es favorecida por
la falta de un adecuado drenaje y por la continuidad
anatoémica entre estas dos cavidades, realizandose
mas frecuentemente por el espacio parafaringeo y
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FIGURA 7. iRM cerebral, corte axial.

de alli al espacio retrovisceral (fambién denominado
“espacio peligroso”). La TC cérvico-toracica represen-
ta la prueba de imagen de eleccion, ya que las image-
nes de coleccion, enfisema cervical y/o mediastinal,
edema e infiltracion de la grasa son signos radiolégi-
cos casi patognomonicos. Dada su elevada mortalidad
se recomienda un tratamiento quirdrgico y antibidtico
agresivo y precoz. Opcién ¢ incorrecta.

e Sindrome de Grisel. También conocido como torticolis
atlanto-epistrofeal, constituye una complicacion poco
frecuente, mas propia de la infancia que de la edad
adulta. Se origina tras una inflamacion perifaringea,
normalmente de causa infecciosa, aunque también
tras irradiacion o cirugia de la rinofaringe. Consiste
en una torticolis de gran intensidad secundaria a la
subluxacion o dislocacion entre el atlas y el axis. La
radiografia lateral de cuello en flexién o la TC cervical
nos confirman el diagnostico. Opcion b incorrecta.

¢ Trombhosis de seno venoso (TVC). Los pacientes en los
que se desarrolla de forma aguda suelen presentar
datos de focalizacion, mientras que la forma cronica
se caracteriza por elevacion aislada de la PIC. Un
inicio agudo se presenta con mayor frecuencia en
un marco obstétrico o infeccioso. La iRM tiene una
alta sensibilidad para detectar las alteraciones del
parénquima cerebral, formacion de trombos, hemo-
rragias petequiales y flujo sanguineo. Se recomien-
da el tratamiento precoz con heparina de bajo peso
molecular (HBPM) o heparina no fraccionada (HNF).

FIGURA 8. iRM cerebral, corte sagital.

Después de la fase aguda esté indicado el uso de
anticoagulantes orales, a menos que exista una clara
contraindicacion.

La opcién a parece la mas factible en este caso dados
los antecedentes de coagulopatia e infeccion severa del
SNC. No se recomienda el uso de profilaxis antitrombo-
tica hasta pasadas 12-24 horas de una cirugia craneal,
utilizando entonces HBPM o HNF, y recomendandose TC
posterior de control para descartar evento hemorragico.

No es posible realizar la iRM en el mismo dia. Se
decide no iniciar anticoagulacion, dado el antecedente de
cirugia craneal y la falta de evidencia de la trombosis de
seno venoso. Se optimiza la hidratacion del paciente. Se
contacta con Neurocirugia que descarta la implantacion
de un sensor de PIC.

Al dia siguiente se aprecian minimos movimientos de
extremidades superiores, persistiendo el resto de la explo-
racion fisica sin cambios. Se realiza iRM (Figs. 7 y 8).

Se descarta la trombosis del seno venoso. Se objetiva
persistencia de la coleccion tras el cavum asi como la
sinusitis esfenoidal. Se vuelve a contactar con el Servicio
de ORL que reinterviene al paciente, de nuevo via endos-
copica nasosinusal, con drenaje de senos paranasales
vy de absceso anterior al atlas. Aplican gentamicina local
tras los drenajes. Tras esta segunda intervencion, en las
horas siguientes, se mantiene estable desde el punto de
vista respiratorio y hemodinamico, con disminucion de las
enzimas cardiacas. Inicio de actividad motora en miem-
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bros superiores y descenso de los reactantes de fase
aguda. Al quinto dia de ingreso se obtiene crecimiento
en cultivos de sangre y pus drenado a nivel intracraneal,
de Streptococcus intermedius, germen multisensible. Se
desescala antibioterapia a cefotaxima.

La bacteria Streptococcus intermedius (S. interme-
dius) pertenece al grupo de Streptococcus viridans. Es
un estreptococo no hemolitico encontrado en la cavidad
oral aunque también se ha encontrado este grupo bac-
teriano en la flora fecal y vaginal normal, asi como en el
apéndice cecal. Aungue son organismos comensales,
la desregulacion de la flora bacteriana de la mucosa del
huésped puede dar pie a la infiltracion de estas bacterias
en los tejidos subyacentes y originar procesos infecciosos.

Tiene tendencia a producir infecciones supurativas en
todo el cuerpo que van desde abscesos dentales hasta
infecciones severas en diferentes 6rganos tales como
neumonias, abscesos hepaticos y cerebrales. Algunos
estudios sugieren que el S. intermedius tiende a producir
infecciones a nivel de cabeza, cuello y tracto respiratorio.
Otros estudios han evidenciado que el S. intermedius es
un agente potencialmente causal, aungue poco comun,
de endocarditis infecciosa. Se ha sugerido también que
la bacteriemia causada por alguna de las bacterias per-
tenecientes a este grupo es un indicador significativo de
abscesos ocultos.

Algunos factores predisponentes para desarrollar
empiema o abscesos pulmonares producto de la infec-
cion por este patégeno son: alteraciones de la mucosa
respiratoria tales como sinusitis, enfermedad periodontal,
perforacion esofagica, cirugia toracica, neumonia previa,
malignidad, enfermedad neurolégica, abuso de alcohol
y diabetes.

Destaca un recorte en la diuresis (< 1 ml/kg/h) con
densidad de 1.025, natremia 132 mEq/L, osmolaridad
plasmatica 260 mOsm/kg, osmolaridad urinaria 800
mOsm/kg, natriuresis 118 meq/L, todo ello compati-
ble con un sindrome de secrecion inadecuada de ADH
(SIADH), que se resuelve tras la optimizacion del balance
hidrico.

Mejoria progresiva en los dias sucesivos, siendo posi-
ble la retirada de la ventilacion mecanica al 9° dia. Se
extuba a ventilacion mecanica no invasiva, que se retira
en 24 horas sin problema. El soporte vasoactivo puede
suspenderse tras la 2° intervencioén quirurgica. Desde

el punto de vista neurologico, mejoria global pero con
asimetria en la movilidad de los miembros, con ausencia
de movimientos en miembros inferiores. Se realiza estu-
dio neurofisioldgico, sugestivo de miopatia del pacien-
te critico vs afectacion central. Se repite iRM cerebral
de control, en la que se descartan nuevas alteraciones
(cambios ya conocidos en estudios previos). Se inicia
rehabilitacion.

El 14° dia de ingreso, dada la estabilidad clinica del
paciente, se traslada a su pais de origen, transcurriendo
el proceso sin incidencias.
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Caso clin n

Lactante con hemorragia alveolar difusa

Ponente: Rossella Ambrosino. Tutora: Ana Abril Molina.
Hospital Materno-Infantil Virgen de las Nieves. Granada.

Paciente varén de 21 meses que presenta en su
domicilio un episodio de vomitos de contenido hemati-
co tras el cual lo notan muy decaido, motivo por el que
acuden al servicio de urgencias hospitalarias.

Tres semanas antes habia presentado un episodio
de atragantamiento con una espina de pescado; dos
semanas antes un episodio de fiebre de 7 dias de evo-
lucion con T2 de hasta 39°C, de predominio vespertino,
con mala respuesta a antitérmicos y sin otros sintomas
asociados. Coincidiendo con la resolucion de la fiebre,
comienza con tos seca pertinaz de predominio nocturno,
asociando en dos ocasiones hemoptisis escasa, por lo
que los padres no le dieron importancia.

Habian acudido al servicio de urgencias 3 dias antes
del ingreso, por un cuadro de broncoespasmo leve que
habia sido tratado con salbutamol y corticoides orales.
No habia tenido ingresos hospitalarios previos.

Antecedentes familiares. Madre: G3A1P2. Diagnos-
ticada durante el embarazo de este hijo de tiroiditis de
Hashimoto con Ac anti-TPO positivos. Hermana de la
madre: artritis psoridsica. Padre: Hipertension arterial
(HTA) esencial. Ambos abuelos paternos: HTA. Abuelo
paterno: Lupus Eritematoso Sistémico (LES) diagnosti-
cado 2 afios antes.

Exploracion a su ingreso. Mal estado general, obnu-
bilado. Glasgow: 12/15. Estado de hidratacion adecua-
do. Intensa palidez de piel y mucosas, relleno capilar
> 3s. Pulsos centrales débiles, periféricos no palpables.
Frecuencia cardiaca (FC): 180 lpm. No se auscultan
soplos. No se capta tension arterial (TA) con manguito.

Taquipnea: 80 rpm, tiraje subcostal moderado. Murmu-
llo vesicular disminuido de forma simétrica. Saturacion
de 0, 90%, sin oxigenoterapia. Hepatomegalia 3-4 cm,
esplenomegalia leve. Tumefaccion en dorso de ambas
manos y de pies.

Se coloca sonda naso-gastrica, con salida de san-
gre fresca. Se administra oxigenoterapia en mascarilla
reservorio, se canalizan dos accesos venosos periféricos
y ante los datos clinicos de shock hipovolemico se inicia
expansion de volumen con suero salino fisiologico (SSF)
hasta 40 cc/kg con disminucioén de la FC a 140 Ipm y
recuperacion de los pulsos periféricos. TA no invasiva
80/50 mmHg; resto de exploracion fisica sin cambios. Se
traslada a UCIP para continuar estudio y tratamiento; se
solicitan los siguientes estudios complementarios:

e Hemograma: Hb 4,6 g/dl, Hto 15,6%, VCM 64,5 fl,
plaquetas 613.000/L. Leucocitos 18.440/uL(N: 56%,
L:33,6%, M: 6,2%).

e Bioguimica: glucosa, funcion renal, funcion hepética
e ionograma normales. LDH 675 U/L, PCR 17 mg/L.

e Gasometria venosa: pH 7,37, pCO» 38 mmHg, HCO5:
22 mmol/L, EB: -3 mmol/L, lactico: 1,7 meq/L.

e (Coagulacion: TP 100%, TTPa 24,3 s, INR 1, Fibrino-
geno 274 mg/dl.

e Antigeno de virus respiratorio sincitial (VRS) y gripe
Ay B en aspirado nasofaringeo.

e Hemocultivo

e Radiografia de térax: Infiltrado alveolar bilateral difuso,
respetando la aireacion del I6bulo superior izquierdo
(Fig. 1).
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Lactante con hemorragia alveolar difusa

FIGURA 1. Rx tdérax.Infiltrados alveolares bilaterales.

PREGUNTA 1. ;CUAL SERIA SU PRIMERA SOSPECHA
DIAGNOSTICA?

a. Cuerpo extrafio en la via aérea.

Vasculitis pulmonar.

Infeccioén respiratoria.

Cardiopatia congénita.

Coagulopatia grave.

o o0 o

La respuesta correcta es la c.

Para enfocar el diagnostico, es importante orientar
cual podria ser el origen del sangrado. La hemoptisis
consiste en la expectoracion de sangre procedente del
arbol traqueo-bronquial, mientras que en la hematemesis
el origen es digestivo (Tabla 1).

En el caso en cuestion los padres refieren que tras
un acceso intenso de tos se habia producido expecto-
racion de sangre de color rojo brillante. Ademas, habia
presentado varios episodios previos de menor intensidad
también precedidos de accesos de tos; por lo que la
primera sospecha fue de hemoptisis.

La hemoptisis es un sintoma infrecuente en edad
pediatrica dado que los nifios tienden a deglutir la
sangre procedente de la via aérea. Esto conlleva que
incluso un sangrado importante pueda pasar desaperci-
bido por un tiempo, y manifestarse de forma tardia con
anemia grave, insuficiencia respiratoria e inestabilidad
hemodinamica. También la irritacién que provoca la
sangre ocupando la luz alveolar puede producir tos,
disnea y sibilancias, pudiendo simular un proceso obs-
tructivo, como ocurrié inicialmente en el caso que se
presenta.

TABLA 1. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE
HEMOPTISIS Y HEMATEMESIS.

Hematemesis

Hemoptisis

Color Rojo brillante y Rojo oscuro o marron
€spumoso
pH Alcalino Acido
Consistencia Puede estar mezclada Puede contener
con esputo particulas de
alimentos

Puede estar
precedida de nauseas

Sintomas Acompanada de la

tos o puede estar
precedida de un ruido
de gorgoteo

Modificado de: Pianosi P, Al-Sadoon H. Hemoptysis in children.
Pediatr Rev. 1996; 17: 344-8.

Una de las causas mas frecuentes de hemoptisis
en edad pediéatrica son las infecciones respiratorias
(que suponen aproximadamente un 40% de los casos),
fundamentalmente en pacientes con fibrosis quistica o
disquinesia ciliar. En estas patologias la presencia de
bronquiectasias favorece un proceso inflamatorio crénico
de la mucosa de la via aérea inferior, que puede provocar
neo-vascularizacion a nivel de las arterias bronquiales,
aumentando el riesgo de sangrado. Los virus son los
microorganismos responsables mas frecuentes, entre
ellos destacar el virus de la gripe, el virus respiratorio
sincitial, o el adenovirus. En la tuberculosis cavitada, en
el absceso pulmonar, en el aspergiloma o en la neumonia
bacteriana también puede desarrollarse hemorragia pul-
monar, provocando generalmente un sangrado unilateral.

La segunda causa mas frecuente en los menores de
3 afios son los cuerpos extrafios (sobre todo de origen
vegetal). En dicha situacién, la presencia mantenida del
cuerpo extrafo a nivel del arbol bronquial, puede pro-
vocar un proceso inflamatorio y/o sobreinfeccion, y una
hemorragia alveolar secundaria localizada en un solo pul-
mon o lébulo pulmonar. En el caso clinico que nos ocupa,
la presencia de un infiltrado alveolar difuso y bilateral
hace poco probable por tanto este diagnéstico (Tabla 2).

La asociacion de sangrado difuso procedente de vias
respiratorias, fiebre, anemia microcitica hipocrémica, con
plaguetas aumentadas o normales y presencia de infil-
trados alveolares bilaterales podria sugerir el diagnostico
de hemorragia alveolar difusa, que puede cursar con 0
sin capilaritis (inflamacién a nivel del intersticio alveolar
y del lecho vascular pulmonar).

Las cardiopatias congénitas (tetralogia de Fallot,
atresia pulmonar, hipertension pulmonar severa,
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TABLA 2. CAUSAS DE HEMOPTISIS.

Hemorragia focal

Bronquitis y bronquiectasias (fibrosis quistica)
Infeccién aguda/crénica, neumonia, abscesos
Tuberculosis
Cuerpos extrafios
Trauma
Malformaciones vasculares
Embolia pulmonar
Quiste broncogénico

Textbook of Pediatrics, Nelson 207 Ed.

estenosis mitral, insuficiencia cardiaca, enfermedad
veno-oclusiva pulmonar, etc.) representan una causa
importante de hemorragia bilateral en edad pediétrica,
cursando con hemorragia alveolar difusa sin capilaritis.
En la exploracion fisica del paciente no se aprecian signos
clinicos sugerentes de cardiopatia congénita, tampoco lo
es la respuesta favorable a la administracion de oxigeno
suplementario, y en la radiografia de torax realizada a su
ingreso no se evidencian cardiomegalia ni sighos conges-
tivos. Se descartara finalmente dicho diagndéstico con la
realizacion de una ecocardiografia.

Una causa importante por su gravedad, aunque muy
poco frecuente —se descarta respuesta b— en pediatria,
es la hemorragia alveolar difusa secundaria a procesos
autoinmunes o a enfermedades del colageno. Es el caso
de enfermedades como la granulomatosis de Wegener, el
sindrome de Goodpasture, la poliangeitis microscépica,
el lupus eritematoso sistémico y la purpura de Schén-
lein-Henoch. Dichas entidades cursan con capilaritis, y
se asocian con frecuencia a afectacion renal (hematuria).
El paciente de este caso presentaba una historia familiar
positiva de enfermedades autoinmunes, a tener en cuenta
en este sentido.

Las coagulopatias como la enfermedad de Von Wille-
brand y el tratamiento anticoagulante también pueden
provocar hemoptisis. La enfermedad de Von Willebrand
se debe a déficit del factor de Von Willebrand; existen
diferentes formas, siendo la mas comun la tipo 1, que

Hemorragia difusa

Hemorragia alveolar difusa idiopatica
Cardiopatfas congénitas
Prematuridad
Hipersensibilidad a las proteinas de la leche de vaca
(sindrome de Heiner)
Sindrome de Goodpasture
Enfermedades del colageno
Purpura de Schonlein-Henoch
Granulomatosis con/sin poliangeitis
Enfermedad celiaca
Coagulopatia (congénita o adquirida)
Tumores
Inmunodeficiencias
Toéxicos
Hipertension pulmonar
Proteinosis alveolar
Hemosiderosis pulmonar idiopatica
Esclerosis tuberosa
Linfangioleiomiomatosis
Maltrato
Catamenial

se transmite de manera autésomico dominante. Resul-
ta poco probable dicha entidad dada la historia familiar
negativa.

Otras causas de hemoptisis en edad pediatrica son
el trauma toracico, la inhalacion de téxicos, los tumores,
las malformaciones arterio-venosas o la hemosiderosis
pulmonar idiopatica.

Se han descrito en la literatura también casos de
hemorragia alveolar difusa relacionada con enfermedad
celiaca y con la hipersensibilidad a las proteinas de la
leche de vaca (sindrome de Heiner) (Tabla 3).

Tras recibir el resultado de la primera analitica se
administra transfusion de concentrado de hematies. En
controles analiticos post-transfusion presenta Hb de 9 g/
dl, ferritina 376,6 ng/ml, Indice de saturacion de trans-
ferrina 6,3%.

PREGUNTA 2. ;QUE OTRAS PRUEBAS
COMPLEMENTARIAS REALIZARIA A CONTINUACION?
SENALE LA RESPUESTA FALSA.

a. Angio-TC.

Fibrobroncoscopia.

Cultivos y serologias para bacterias y virus.
Determinacion de la capacidad de difusion pulmonar
de CO (DLCO).

Estudio de autoinmunidad y coagulacion especial.

Qoo

-
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TABLA 3. CAUSAS DE HEMORRAGIA ALVEOLAR DIFUSA (HAD).

Clasificacion

Sindrome

HAD con capilaritis

Capilaritis pulmonar idiopatica

Granulomatosis de Wegener
Poliangeitis microscopica

Lupus eritematoso sistémico
Sindrome de Goodpasture

Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos
Nefropatia IgA

Sindrome de Behcet

Crioglobulinemia

Capilaritis inducidas por farmacos
Enfermedad renal-pulmonar idiopatica
Sindrome de Churg-Strauss

HAD sin capilaritis De causa no cardiovascular

Hemosiderosis pulmonar idiopatica

Sindrome de Heiner

Hemorragia pulmonar aguda idiopatica
Trasplante de médula ésea

Inmunodeficiencias

Coagulopatias

Sindrome urémico-hemolitico

Enfermedad celfaca (sindrome de Lane-Hamilton)

Maltrato

Infecciones (HIV, Criptococcus)

De causa cardiovascular

Estenosis mitral

Enfermedad veno-oclusiva pulmonar
Malformaciones arterio-venosas
Linfangioleiomiomatosis pulmonar
Hipertension pulmonar
Hemangiomatosis capilar pulmonar
Insuficiencia cardiaca crénica
Trombosis vascular con infarto

Textbook of Pediatrics, Nelson 20° Ed.

La respuesta correcta es la d.

Consideradas las causas de hemoptisis, después de
realizar las pruebas complementarias de primer nivel,
es necesaria una busqueda de la causa subyacente del
sangrado. La realizacién de una angio-TC esta indicada
una vez estabilizado el paciente, para estudiar con deta-
lle el parénquima pulmonar, descartar la presencia de
cuerpos extrafios cuando la radiografia genera dudas y
detectar malformaciones vasculares.

La fibroscopia con broncoscopio rigido o flexible
representa una prueba diagndstica y terapéutica al
mismo tiempo, dado que permite realizar el aspirado
de una mayor cantidad de sangre asi como un lavado
broncoalveolar y la obtenciéon de muestras para estudio
citoldgico (en el que se evidencian hemosiderofagos) y
microbioldgico. Si bien es cierto que habra que valorar la
tolerancia que pueda tener el paciente al procedimiento
en funcién de las condiciones clinicas que presente y,
en los casos mas graves, valorar el riesgo-beneficio de
dicha prueba.

Los hemosiderofagos aparecen a partir de las prime-
ras 48-72 horas después del inicio del sangrado, dado
que este es el tiempo para que los macréfagos conviertan
el hierro en hemosiderina, y persisten durante semanas
tras la finalizacién del sangrado.

Las infecciones respiratorias representan una de las
causas mas frecuentes de sangrado a nivel pulmonar,
por lo que es necesaria la extraccion de muestras para
cultivos de bacterias, micobacterias y hongos.

Esta indicado realizar un estudio de inmunidad que
incluya inmunoglobulinas, complemento y autoanticuer-
pos para descartar vasculitis y colagenopatias. Igualmente
es necesario un estudio de coagulacion especial que
incluya el Factor VII, seguin se expuso previamente.

La determinacion de la capacidad de difusion de CO
resulta alterada, dada la aumentada afinidad de la hemo-
globina presente en los alveolos al mondxido de carbono
en caso de hemorragia alveolar difusa. Sin embargo, la
realizacion de dicha prueba requiere cierta estabilidad
clinica y colaboracion por parte del paciente, por lo que
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resulta muy dificultosa en general en nifios e inviable
en el caso concreto presentado, dada la inestabilidad
clinica del paciente.

En la angio-TC realizada al paciente se evidencié una
ocupacion alveolar difusa que afectaba al Iébulo supe-
rior derecho (LSD), Iébulo medio (LM) y parte de lébulo
inferior derecho (LID), con amplias zonas de hemorragia
a nivel de lébulo superior izquierdo (LSI) y Iébulo inferior
izquierdo (LIl) (Fig. 2), sin evidenciarse cuerpos extrafios
en la via aérea ni imagenes sugerentes de malformacio-
nes vasculares.

Para la realizacion de la fibrobroncoscopia el paciente
se traslado a quirdfano. Esta demostro la existencia de
un sangrado generalizado y difuso de la mucosa de la
via aérea desde la region glotica hasta bronquios sub-
segmentarios. Mucosa friable, edematosa, con lesiones
equimaticas y dlceras, de aspecto pélido-hemorragico.
Se realizé ademas un lavado bronco-alveolar (LBA) con
instilacion de SSF frio, obteniéndose gran cantidad de
sangre fresca, y se enviaron muestras para analisis micro-
bioldgico y citoldgico. (Fig. 3)

Para completar estudio etiolégico de hemorragia
pulmonar masiva se solicitaron los siguientes estudios
complementarios:

FIGURA 2. Angio-TC. Ocupacién alveolar con broncograma
aéreo que afecta en hemitérax derecho a casi todo en LSD; y
en el hemitérax izquierdo a amplias zonas de LS|y de LIl con
aspecto de hemorragia pulmonar. No hay derrame pleural ni
pericardico. No se observan malformaciones ni cuerpos extra-
fios en traquea, bronquios principales y segmentarios. Juicio
diagnostico: Cuantiosa hemorragia pulmonar bilateral.

e Cultivos de aspirado endotraqueal para virus, bacte-
rias y hongos.

e Serologia para Mycoplasma, Chlamydia, Coxiella,
Borrelia, Toxoplasma, HSV,VHZ, CMV, VEB, VIH,
Parvovirus B19 y hepatitis B y C.

e Determinacion de galactomanano.

A) Region glética
B

C) Bronquio intermediario derecho

)
) Region subglética

)

D) Arbol bronquial izquierdo

E) Lavado broncoalveolar

FIGURA 3. A-D) Fibroscopia con broncoscopio flexible. E) Muestras obtenidas del LBA.
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e Mantoux, IGRA.

e Agy PCR de Pneumocistis carinii y cultivo de mico-
bacterias en LBA.

e FEstudio bdsico de inmunidad incluyendo Inmunoglo-
bulinas, C3, C4, subpoblaciones linfocitarias y protei-
nograma.

e Fstudio de autoinmunidad: ANAs, anti-DNAn, ENAS
(anti-Ro, anti-La, anti-Sm, anti-RNP, anti-Scl-70, anti
jo), anti-centrémero, anti-histona, p-ANCA (anti-mie-
loperoxidasa) y c-ANCA (anti-proteinasa 3), anti-MBG,
antifosfolipido. Ac anti-tiroideos y estudio de celiaquia.

e Coagulacion especial con determinacion de factores
VIL Vil y IX.

e gE total y especifica para proteinas de la leche de
vaca.

e VSG y Test de Coombs.

En los primeros dias de ingreso presenta fiebre con

T2 hasta 38,5°C, resistente a antitérmicos. En los contro-

les analiticos posteriores destacan: leucocitos 21.730/ul

(N:89,8%, L: 6,1%, M: 3,8%), Hb 9,1 g/dl, Hto 28,4 %,

Plaquetas 272.000/uL. PCR 74 mg/L, PCT 0,1 ng/ml.

Microalbuminuria y microhematuria en una ocasion, con

25,1 hematies/LL.

PREGUNTA 3. ;QUE TRATAMIENTO INICIARIA DE MANERA
EMPIRICA A LA ESPERA DE LOS RESULTADOS DE LOS
ESTUDIOS REALIZADOS?

a. Antibioterapia empirica de amplio espectro.
Tratamiento antiflngico.

Inmunoglobulinas intravenosas.

Corticoterapia.

Todas las anteriores.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

El tratamiento inicial ante un paciente con hemoptisis
incluye diferentes lineas de tratamiento segun la etiologia
sospechada y la gravedad (Tablas 2y 3).

e En caso de que se sospeche dafio inducido por farma-
cos/toxicos, eliminacion del factor desencadenante.

e Tratamiento inmunomodulador en caso de que se
sospeche de enfermedad autoimune.

e Tratamiento antibidtico empirico de amplio espectro,
con la posibilidad de asociar tratamiento antifungico
frente a la posibilidad de infeccién por hongos como
Aspergillus spp., Histoplasma capsulatum, Coccio-
dioides immitis, etc., fundamentalmente en pacientes
inmunodeprimidos.

e Siel paciente presenta sangrado abundante con ines-
tabilidad respiratoria y/o hemodinédmica se recomien-
da intubacién endotraqueal y ventilacion mecanica
convencional o de alta frecuencia y, en los casos més
graves con sangrado incontrolable, factor VII, acido
tranexamico y ECMO (oxigenacién por membrana
extracorporea) (Fig. 4).

En este paciente, con antecedentes familiares de
enfermedad autoinmune, la causa de hemorragia pul-
monar asociada a un proceso inflamatorio es probable,
por lo que es de importancia vital comenzar tratamiento
iNMUNOSUpPresor.

Se inicio tratamiento empirico con metilprednisolona
intravenosa 2 mg/kg/dia y se administré una dosis de
Inmunoglobulinas intravenosas 2 g/kg. Se asocio trata-
miento antibidtico de amplio espectro con cefotaxima, y
tratamiento antifiingico con voriconazol. Una vez realizada
la fibrobroncoscopia y dada la intensidad del sangrado,
se decidio mantener al paciente intubado y conectado a
ventilacion mecénica invasiva (VMI). Se mantuvo estable
hemodinamicamente y sin signos de sangrado activo por
el tubo endotraqueal. En la gasomelria arterial presentaba:
pH 7,31, pO» 55 mmHg, pCO- 45 mmHg, lactico I mEg/L,
paO/FiO,: 78, Shunt: 36%. 10 (indice de oxigenacion): 20.

PREGUNTA 4. ;QUE ESTRATEGIA VENTILATORIA

ADOPTARIA?

a. A/IC +VG: VT 6 cc/kg, PEEP 5 cmH0, FR 25 rpm,
Ti 0,8 S.

b. PCV: PEEP 10 cmH0, PIP 24 cmH.0, FR 20 rpm,
Ti: 0,3 S.

c. VCV: VT 10 cc/kg, PEEP 15 cmH20, FR 30 rpm, Ti:
0,3s.

d. A/C +VG: VT 6 cc/kg, PEEP 12 cmH.0, FR 25 rpm,
Ti 0,8 S.

e. CPAP 5cmH20 + PS 10 cmH0.

La respuesta correcta es la d.

En caso de hemorragia pulmonar con alteraciones
del intercambio gaseoso, inestabilidad hemodinamica
y dificultad respiratoria, es recomendable la intubacion
endotraqueal para optimizar la oxigenacion. Resulta
importante instaurar una correcta sedo-analgesia, inhi-
bir el reflejo de la tos que podria empeorar el sangrado
y recurrir, en los casos de hipoxemia refractaria, a la
relajacion muscular.
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La utilizacién de una PEEP elevada (hasta 15 cmH,0)
puede ayudar a controlar el sangrado y disminuir las nece-
sidades de FiO. al mejorar el reclutamiento alveolar y dismi-
nuir el shunt intrapulmonar. Al mismo tiempo es preferible
emplear Volumenes corrientes (Vi) pequefios de 6 mi/kg e
hipercapnia permisiva. Si a pesar de dicho tratamiento no
se consiguen mejorar los indices de oxigenacion estarian
indicada ventilacion de alta frecuencia o ECMO.

En caso de hemorragia focal, otras estrategias posibles
serian la intubacion selectiva del pulmoén no afectado o el
empleo de doble tubo si la anatomia del paciente lo permite.
Podria resultar también de utilidad el dectbito sobre el lado
afecto para evitar la penetracion de sangre al pulmon sano.

Entre las respuestas, la mas adecuada serfa la d). Se
descarta la respuesta a) por emplear una PEEP fisiologi-
ca, cuando el proposito en caso de hemorragia alveolar
es intentar controlar el sangrado gracias al uso de pre-
siones elevadas al final de la espiracion. La opcién b) no
garantiza una adecuada ventilacion del paciente. En la
opcién c) se utilizarian volimenes corrientes elevados,
sobre PEEP muy elevadas, aumentando el riesgo de volu/
barotrauma. Se descarta la respuesta e) dada la grave-
dad del paciente, que ademas precisara sedoanalgesia
intravenosa e incluso relajacion muscular.

Con estos parametros y una adecuada sedoanalgesia
con perfusion de midazolam y fentanilo asi como relaja-
cién muscular con rocuronio, se consigue un adecuado
reclutamiento alveolar, con mejoria de los parametros de
oxigenacion, llegando a precisar una PEEP de 12 cmH-0
vy FiO» maxima de 0,6-0,7.

A las 48 horas del ingreso se reciben los siguientes
resultados analiticos: aspirado nasofaringeo positivo para
Rinovirus, ANAs positivos con patrén moteado en titulo
1/80 y Anti-DNAdSs positivos en titulo 1/320, resto de
autoanticuerpos negativos. C3 normal, C4 normal (13,7
mg/dl, Normal: 10-40 mg/dl) VSG 10 mm. Resultan nega-
tivos los cultivos para bacterias y hongos asi como las
serologias. Mantoux, IGRA y galactomanano negativos.
Estudio de coagulacion especial sin déficits de facto-
res. En LBA se evidenciaron hemosiderofagos e intensa
inflamacion aguda, con estudio microbiolégico negativo.

PREGUNTA 5. ANTE LOS RESULTADOS DE LAS PRUEBAS

COMPLEMENTARIAS, ;QUE HARIA A CONTINUACION?

a. Biopsia renal y tratamiento con pulsos de corticoides
30 mg/kg + hidroxicloroquina.

TABLA 4. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO.

Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC)
Classification Criteria for Systemic Lupus Erytemotosus

Criterios clinicos

Criterios inmunologicos

Lupus cuténeo agudo ANAs
Lupus cutaneo crénico Anti-DNA
Ulceras nasales u orales Anti-Sm
Alopecia no cicatricial Anticuerpos antifosfolipidos
Artritis Hipocomplementemia
Serositis (C3,C4,CH50)

Afectacion renal
Afectacion neurolégica
Anemia hemolitica
Leucopenia
Trombocitopenia

Coombs directo positivo

> 4 Criterios (por lo menos 1 clinico y 1 de analitico) o biopsia
renal compatible con nefritis lupica, con ANAs o Anti-DNA
pOositivos.

=

Biopsia renal y tratamiento con corticoides a 2 mg/
kg/dia.

Inmunoglobulinas intravenosas y corticoterapia 2 mg/
kg/dia.

. Biopsia renal y posteriormente tratamiento con pul-
sos de corticoides intravenosos + ciclofosfamida +
hidroxicloroguina.

Ninguna de las anteriores es correcta.

o

o

@

La respuesta correcta es la d.

La positividad de ANAs y Ac. Anti-DNAdSs, son crite-
rios diagndsticos de Lupus Eritematoso Sistémico (LES).
Los anticuerpos anti-nucleares (ANAs) son poco especi-
ficos aunque altamente sensibles. Los anticuerpos Anti-
DNA, por el contrario, son poco sensibles pero altamente
especificos. El paciente presentd negatividad para el resto
de parametros inmunolégicos (Tabla 4).

En cuanto a los criterios clinicos de LES, el pacien-
te presentaba afectacion de mas de dos articulaciones
(inflamacion de dorso de ambas manos y pies). El resto
de criterios clinicos estaban ausentes. Sin embargo, ante
los datos clinicos y analiticos, en un paciente con historia
familiar de enfermedades autoinmunes, se considero tra-
tar el LES como posible causa de hemorragia pulmonar.
Sefialar también que las manifestaciones clinicas en la
historia natural de esta enfermedad pueden desarrollarse
a lo largo del tiempo, pudiendo llegar a cumplir los crite-
rios necesarios después de afios de evolucion, incluso a
pesar de haberse instaurado un tratamiento especifico.

Respecto a la hemorragia alveolar difusa, resulta una
manifestacion de LES muy poco habitual (2-5% de los
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casos en la poblacion pediatrica), aun menos frecuente
como forma de debut de la enfermedad. Las formas de
afectacion respiratoria mas frecuentes son la pleuritis y
la neumonitis.

La hemorragia alveolar difusa es una manifestacion
clinica grave, con una mortalidad alrededor del 50%.
Aungue no exista una pauta especifica de tratamien-
to para estos pacientes, se decidi6 instaurar la misma
pauta que se recomienda en casos de manifestaciones
graves como la nefritis lupica severa, siguiendo la guia
del American College of Rheumatology (ACR). Esta pauta
contempla la administracion de pulsos de corticoides a
dosis de 30 mg/kg/24 h (maximo 1 g/dosis), seguidos de
una dosis de mantenimiento de 1-2 mg/kg/dia y ciclo-
fosfamida a la dosis de 500 mg/dosis cada dos semanas
(6 dosis). Posteriormente en la fase de mantenimiento
estarfa indicado el tratamiento con micofenolato mofetilo
0 azatioprina. (Recomendaciones Single Hub and Access
point for paediatric Rheumatology in Europe (SHARE)
para lupus pediatrico).

Las recomendaciones SHARE para la nefritis lUpica
pediatrica de 2017 y la guia ACR de 2012, contemplan
el micofenolato mofetilo en alternativa a la ciclofosfamida,
y los corticoides orales en lugar de los pulsos de corti-
coides, como posible tratamiento de la nefritis ltpica.

En este caso se eligié tratamiento con ciclofosfamida
dada la gravedad del caso y la mayor experiencia del
equipo. Ademas se recomienda tratamiento con hidroxi-
cloroquina a dosis 5-6 mg/kg/dia, por su capacidad de
disminuir la produccién de citoquinas pro-inflamatorias
e impedir la activacion de los receptores toll-like (TLR).

Las tres primeras respuestas resultan incorrectas
en cuanto, ante la elevada mortalidad de la hemorragia
alveolar difusa en contexto de LES, estaria indicado un
tratamiento agresivo, que incluya también ciclofosfamida.
Las respuestas b) y c) ademas de resultar incompletas,
contemplan el uso de corticoides a dosis de 2 mg/kg/dia,
sin la administracion previa de pulsos. La opcion correcta
incluye ademas la realizacion, previa al inicio del trata-
miento, de una biopsia renal. Esta prueba resulta de gran
utilidad ante la posible afectacion renal en el caso pre-
sentado (microhematuria y microalbuminuria) y dada su
frecuencia en la poblacion pediatrica con LES (incluso en
pacientes previamente asintométicos); ademas una biopsia
renal compatible podria ser diagnéstica de LES en caso de
positividad de ANAs o anti-DNA. Por lo tanto, seria reco-
mendable realizar dicha prueba sobre todo en pacientes
con dudas diagnésticas, y/o posible afectacion renal.

TABLA 5. EVOLUCION DE LOS TITULOS DE
AUTOANTICUERPOS, DE VSG Y COMPLEMENTO AL

MES, DESPUES DE DOS Y TRES MESES.

Mes ANA ANTI-DNAds ~ VSG €3 c4
+1 1/80 1/320 10 123 12,2
+2 1/80 1/500 4 146 129
+3 Negativo Negativo 5 88,4 8,8

Ante la positividad de ANAs y Ac. Anti-DNAdS y la
posibilidad de afectacion renal, se realizo biopsia renal
guiada por ecografia que resulté posteriormente normal,
y se iniciaron pulsos de corticoides 30 mg/kg durante 3
dias y tratamiento con hidroxicloroquina 5 mg/kg/dia.
Posteriormente recibio la primera dosis de ciclofostamida
500 mg/dosis.

El paciente una vez iniciado el protocolo de tratamien-
fo presenta una mejoria clinica progresiva sin presentar
nuevos episodios de sangrado pulmonar. Se procede a
la extubacion electiva a los 5 dias de su ingreso. Se man-
tiene posteriormente con ventilacion no invasiva (VNI)
durante 72 horas y previo al alta de UCIP (a los 11 dias
de ingreso), sin necesidad de oxigenoterapia suplemen-
taria. En la radiografia de térax persistian los infiltrados
pulmonares sin cambios significativos.

Recibe el alta hospitalaria a los 15 dias de su ingre-
so, programandose nuevos ciclos de ciclofosftamida
cada 2 semanas, para un total de 6 dosis. Se mantiene
corticoterapia a 1 mg/kg/dia con pauta descendiente,
hidroxicloroquina, proteccion gastrica y profilaxis anti-
infecciosa.

En la actualidad ha completado 6 tandas de ciclofos-
famida cada 2 semanas y ha empezado tratamiento con
micofenolato mofetilo. Se han negativizado tanto ANAs
como anti DNAn y si se ha constatado descenso del
complemento (Tabla 5). El paciente se encuentra asin-
fomatico sin presentar efectos adversos al tratamiento
inmunosupresor.

CONCLUSIONES

Ante un lactante que presenta una hemorragia pul-
monar difusa, a pesar de ser un diagnostico infrecuente,
habra que descartar enfermedades autoinmunes como el
LES, aunque se trate de un paciente previamente sano.

En caso de elevada sospecha clinica hay que consi-
derar la realizacion de una biopsia renal, dada la elevada
frecuencia de nefropatia ltpica en el LES pediatrico y
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dado que el grado de afectacion renal puede determinar
el pronostico del paciente a largo plazo.

Ante una hemorragia alveolar difusa puede ser nece-
saria una estrategia ventilatoria agresiva para asegurar
una adecuada oxigenacion y controlar el sangrado.

Resaltar igualmente la importancia de realizar un
tratamiento inmunosupresor precoz en los casos que
debutan con complicaciones graves, ya que esto proba-
blemente pudo determinar el curso favorable que pre-
sentd el paciente, aun tratandose de una complicacion
con una elevada mortalidad.
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Caso clin n

Hipertension pulmonar grave como debut

de un defecto metabolico

Ponente: Maria José Lorenzo Montero. Tutor: Ignacio Ibarra de la Rosa.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Lactante de 6 meses que acude a urgencias por
cianosis perinasolabial durante un episodio de llanto
inconsolable. No presenta otra sintomatologia asociada.

Como antecedentes personales: Madre primipara pri-
migesta. Gestacion controlada. Serologias y ecografias
normales. Parto espontaneo, eutécico y vaginal a las 36
semanas de gestacion. Peso: 3.090 g. Lactancia artifi-
cial. Reflujo gastroesofagico. ITU a los 2 meses de vida.
Ecografia abdominal: normal. Correctamente vacunada.
Periodo de lactante con escaso apetito, dificultad para
realizar las tomas con regurgitaciones frecuentes y algun
vomito aunque con ganancia ponderal adecuada, varios
cambios de leche de formula en el dltimo mes. Desarrollo
psicomotor adecuado para su edad.

A su llegada esta asintomatica, con exploracion fisica
normal y constantes adecuadas para su edad. Ingre-
sa en observacion donde presenta un nuevo episodio,
coincidiendo con llanto. En la exploracion fisica destaca
importante afectacion del estado general, muy irritable,
palida con cianosis perinasolabial, distrés respiratorio con
tiraje subcostal, frialdad periférica con relleno capilar > 3
segundos y pulsos periféricos débiles aunque palpables.
La ventilacion es simétrica sin ruidos sobreafiadidos y
los tonos cardiacos ritmicos. En el abdomen se palpa
una hepatomegalia de 4 cm bajo reborde costal. Fre-
cuencia cardiaca (FC): 180 lpm, ritmo sinusal; saturacion
de oxigeno (Sat0): 85%; tension arterial (TA): 105/60
mmHg; temperatura (T%): 36°C; frecuencia respiratoria
(FR): 40 rom.

PREGUNTA 1. ;QUE ESTA PASANDO? ;CUAL SERIA TU

ACTUACION INICIAL?

a. Es un fallo respiratorio. Secuencia rapida de intu-
bacién (SRI), intubacion, oxigenacion y ventilacion
mecanica.

b. Se ha vuelto a repetir el cuadro, es un espasmo del
sollozo ciandtico, tranquilizo a los padres mientras
espero la resolucion del cuadro.

c. Se trata de una situacion de “shock compensado”.
Oxigenoterapia, canalizacion de via periférica, expan-
sién con volumen y traslado a la Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UCIP).

d. Es un “shock descompensado”. Intubacién, canali-
zacion de via periférica e inicio dopamina a 10 pg/
kg/min. Una vez estabilizado contacto con UCIP.

e. Parece una situacion de “shock compensado”. Via
periférica, gasometria para determinar el lactato y
segun los resultados contacto con UCIP para traslado.

La respuesta correcta es la c.

El shock se define como la situacion clinica en la que
el flujo sanguineo es inadecuado para cubrir las deman-
das metabdlicas. Hablamos de “shock compensado o
caliente” (Tabla 1) cuando existen una serie de meca-
nismos que mantienen una perfusion adecuada de los
6rganos vitales apareciendo signos inespecificos como en
este caso: taquicardia, pulsos débiles, palidez y frialdad
de la piel o retraso del relleno capilar. Cuando se agotan
estos mecanismos aparece hipotension y signos especifi-
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TABLA 1. CLINICA Y GRAVEDAD DEL SHOCK.

Compensado
FC Taquicardia
Pulso Normal
TA Normal 0 aumentada
FR Normal
Piel Palida, fria, sudorosa

Relleno capilar Lento (>2 segundos)

Diuresis Oliguria

SNC [rritable / agitacion

cos derivados de la hipoperfusion de 6rganos vitales como
el cerebro (agitacion, letargia o coma), rifidn (oligoanuria)
o pulmon (insuficiencia respiratoria), y hablarfamos de
un “shock establecido o frio”. Si a pesar del tratamiento
llegamos a una situacion de fallo multiorgénico estariamos
ante un “shock irreversible”.

El objetivo principal del tratamiento es restablecer
una adecuada perfusion y oxigenacion de los tejidos lo
mas réapidamente posible para evitar el dafio tisular, ya
gue una vez desarrollado el fallo multiorgénico es muy
dificil de revertir. Por tanto, los pilares fundamentales
son: a) Oxigenoterapia, incluso intubacion y ventilacion
mecanica si hay disminucién de conciencia o inestabi-
lidad hemodinamica, ya que puede mejorar el shock al
disminuir el trabajo cardiaco y consumo de oxigeno; b)
Expansion con velumen precoz, aunque la tensién arterial
sea normal (20 ml/kg de forma rapida en 5-20 minutos
segun el tipo de shock, si no hay respuesta tras 20-60
ml/kg, segun el tipo de shock se iniciara perfusion con
farmacos vasoactivos).

El diagndstico del shock es clinico, los examenes
complementarios nunca deben suplir la valoracién cli-
nica y detectaran fundamentalmente las repercusiones
secundarias a la hipoperfusion tisular y en algunos casos
pueden orientar al origen del shock. Las pruebas iniciales
incluyen a) Gasometria para evaluar el equilibrio 4cido-ba-
sico, ventilacion, oxigenacion y correccion inmediata de
trastornos electroliticos (hipocalcemia, hipoglucemia y
acidosis metabdlica); b) Hemograma, coagulacion, hio-
quimica con iones, proteinas, totales, albumina, glucosa,
funcién renal, funcién hepatica; c) Orina: sedimento, iones
y creatinina; d) Radiografia de térax

Se estabiliza en observacion con oxigenoterapia en
gafas nasales mejorando las saturaciones hasta un 90%,

Establecido

Taquicardia

Débil o filiforme
Hipotension

Taquipnea

Moteada, fria, cianosis acra.
Muy lento

Oliguria o0 anuria

Estupor o coma

FIGURA 1. Rx térax al ingreso.

se canalizan dos vias periféricas y se expande con suero
salino fisioldgico (SSF) trasladandose a UCIP. A los pocos
minutos presenta bradicardia extrema que precisa manio-
bras de reanimacion cardiopulmonar (RCP) avanzada.
Se intuba con un TET 4 cm y se conecta a ventilacion
mecanica, alcanzando SatO. 100% de forma transito-
ria, presentando de nuevo desaturacion de hasta 88%
(con FiO> 40%) y TA: 68/40 mmHg. Se aumenta FiO- a
100% y se realiza nueva expansion de volumen e inicio
de soporte hemodinamico (dopamina 10 Lg/kg/min), tras
lo que mejora tanto la saturacion (SatO» 98%) y tension
arterial (TA: 98/55 mmHg).

Dentro del estudio complementario, destaca una aci-
dosis ldactica grave (16 mmOsm/L) y una cardiomegalia
sin congestion pulmonar en la radiografia de térax (Fig.
1). En la ecocardiografia se detecta importante hipertrofia
y dilatacion del ventriculo derecho con funcion sistdlica
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TABLA 2. ETIOLOGIA DEL SHOCK.

Deshidratacion por pérdidas gastrointestinales: diarrea, vomitos, fistulas gastrointestinales, pancreatitis.
Poliuria (cetoacidosis diabética, diabetes insipida, insuficiencia suprarrenal aguda).

Hipovolémico Hemorragia.
Quemaduras.

Distributivo Sepsis.
Anafilaxia.

Neurogénico.
Intoxicacién por vasodilatadores.
Hipotiroidismo — insuficiencia suprarrenal.

Cardiogénico Cirugfa cardiaca.
Arritmias.

Cardiopatias congénitas.

Alteraciones metabolicas: hiperkalemia, acidosis, hipoxia.

Miocarditis-miocardiopatia.
Traumatismo.
Infarto agudo de miocardio.

Obstruccién del ventriculo izquierdo: coartacion de aorta, estenosis adrtica, interrupcion arco aértico.

Obstructivo Taponamiento cardiaco.
Neumotorax a tension.
Embolia pulmonar masiva.
Hipertension pulmonar severa.
Disociativo Intoxicaciéon por mondéxido de carbono.

Intoxicacién por cianuro.
Metahemoglobinemia.

conservada, insuficiencia trictspide (IT) leve, insuficien-
cia pulmonar (IP) leve-moderada, presion sistdlica de la
arteria pulmonar (PSAP) 60 mmHg + presion venosa cen-
tral (PVC), presion media de la arteria pulmonar (PmAP)
45-50 mmHg. Arco adrtico de tamafio normal sin gra-
diente, foramen oval permeable (FOP) sin paso derecha
— izquierda. Ventriculo izquierdo (VI) de tamafio pequefio
con DTDVI 19 mm, DTSVI 9 mm. Hemograma y coagula-
cion normal; bioquimica con iones, funcion renal, funcion
hepatica normal y reactantes de fase aguda negativos.

PREGUNTA 2. TENIENDO EN CUENTA LA PRESENTACION

DEL CUADRO Y LAS PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

INICIALES, ;PODRIAS DETERMINAR LA CAUSA DEL

SHOCK? ;QUE MEDIDAS TOMARIAS EN ESTE MOMENTO?

a. Setrata de un shock obstructivo secundario a crisis de
hipertesion pulmonar. Inicio sedoanalgesia, relajacion,
alcalinizacion con bicarbonato sédico intravenoso e
hiperventilacion; y solicito un cateterismo para con-
firmar el diagnostico.

b. Se trata de un shock cardiogénico secundario a
disfuncion del ventriculo derecho. Solicito enzimas
cardiacas y una angio-TC para visualizar la anatomia
de las arterias coronarias (ya que no se vio en la
ecografia) y descartar isquemia miocéardica.

c. Se trata de un shock obstructivo secundario a crisis
de hipertesion pulmonar. Pruebo tratamiento con
Oxido nitrico inhalado y solicito un cateterismo para
confirmar diagnéstico.

d. Se trata de un shock obstructivo, probablemente
secundario a crisis de hipertension pulmonar. No
solicito méas pruebas, puesto que ya esta confirmada
con la ecograffa.

€. ay cson correctas

La respuesta correcta es la e.

Segun el mecanismo de afectacién predominante
el shock se puede clasificar en cinco grupos (Tabla 2).
La ecografia cardiaca aporta bastante informacion, ya
que al objetivar una buena contractilidad cardiaca se
descarta un shock cardiogénico; ademas, las presio-
nes en la arteria pulmonar elevadas orientan hacia una
crisis de hipertension pulmonar severa como causa del
shock, que en este caso seria “obstructivo”. EI shock
obstructivo se debe a una incapacidad de producir
un gasto cardiaco adecuado debido a la obstruccion
del flujo de salida del VI ante un volumen intravas-
cular y una contractilidad normal; las causan pueden
ser intracardiacas (como el taponamiento cardiaco) o
extracardiacas en las que se incluyen la hipertension
pulmonar severa.
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La sospecha clinica de hipertension pulmonar (HTP)
en nifios es dificil y con frecuencia se realiza de forma
tardia, ya que los sintomas son inespecificos y diferentes
de los adultos. En los lactantes se puede manifestar con
signos de bajo gasto cardiaco como cansancio en las
tomas, vomitos, taquipnea, taquicardia e irritabilidad; o
como dolor toracico en forma de espasmos del llanto. En
la evaluacion inicial la radiografia de torax puede aportar
pistas, como en este caso (Fig. 1) donde se observa un
crecimiento en el tronco de la arteria pulmonar y de los
hileos, pero con isquemia periférica, siendo tipico de
HTP con resistencias vasculares aumentadas. La eco-
cardiografia es fundamental para realizar el diagnostico
indirecto de HTP, estimar la gravedad y repercusién sobre
el VD; sin embargo, la cuantificacion de las cifras de
presion pulmonar no son exactas y no aporta informacion
sobre las resistencias vasculares pulmonares. El catete-
rismo cardiaco derecho (CCD) es el gold standard para
confirmar el diagnéstico de HTP. Mediante un catéter
de Swan-Ganz se miden en reposo las presiones en la
arteria pulmonar (sistélica, diastélica y media), las pre-
siones de enclavamiento pulmonar (PCP) que son un
valor indirecto de las presiones en auricula izquierda, el
gasto cardiaco/indice cardiaco, la presion telediastélica
del ventriculo izquierdo y la presion auricular derecha.
La HTP se define como la presion en la arteria pulmonar
mayor de 35 mmHg (sistélica) o de 25 mmHg (media)
medida en reposo mediante cateterismo cardiaco dere-
cho. Ademas, con estos parametros se puede definir la
gravedad de la HTP (mediante el indice de Resistencias
Vasculares Pulmonares), determinar factores de mal pro-
nostico (como la elevacion de la presion en la AD o un
indice cardiaco disminuido) e identificar los casos en que
la HTP se debe a elevacion de la presion en las cavidades
izquierdas, en las que podria estar contraindicado tanto
el test de reactividad vascular pulmonar (TVA) como el
tratamiento posterior con vasodilatadores.

Clinicamente, la presentacion del cuadro sugiere “crisis
de hipertensién pulmonar”, es decir, elevaciones episédicas
de las resistencias vasculares pulmonares a nivel sistémi-
€0 0 suprasistémico. Pueden ocurrir espontaneamente o
desencadenarse por estimulos (dolor o estrés) asociando
hipoxemia extrema o hipotension por disminucion del
gasto cardiaco. El tratamiento consiste en evitar factores
desencadenantes mediante sedoanalgesia y disminuir las
resistencias vasculares pulmonares evitando la acidosis
mediante una oxigenacion y ventilacién adecuada junto
con expansion de la volemia y soporte hemodinamico. En

FIGURA 2. Rx de torax con EAP.

las crisis de HTP grave puede ser (til conseguir una alcalo-
sis (pH > 7,5) mediante hiperventilacion y administracién
concomitante de bicarbonato, incluso probar el efecto de
vasodilatadores pulmonares, que de eleccion en la HP
aguda seria el 6xido nitrico (5-20 ppm).

El paciente sigue con tendencia a hipotension arterial,
a pesar de asociar mas inotropicos, vasoconstrictores y
expansiones con volumen. La SatVO, es de 65 mmHg,
continda con acidosis lactica (19 mmOsmol/L) y en la
radiografia de torax (Fig. 2) destaca edema pulmonar
(EAP) y cardiomegalia. Se traslada a la sala de hemodi-
namica realizandose cateterismo cardiaco derecho (CCD)
y test de reactividad vascular pulmonar (TVA) con los
siguientes resultados: IC 2,66 ml/m?. Presiones basales:
PAD 6; PVD 103/6, PAP 93/42 (62), PCP 10, PAI 10,
PAO 122/73 (93). Presiones tras NOi a 20 ppm: PAP
75/25 (45), PAO: 110/64 (82). La angiografia de la arteria
pulmonar fue normal.

PREGUNTA 3. ;COMO INTERPRETAS EL RESULTADO DEL

CCD Y QUE TRATAMIENTO INICIARIAS?

a. EICCD confirma el diagnéstico de HTP suprasistémica
sin respuesta a TVA. Suspendo 6xido nitrico inhalado
e inicio bosentan y sildenafilo

b. EICCD confirma el diagnéstico de HTP suprasistémica
sin respuesta a TVA. Continto tratamiento con éxido
nitrico inhalado a dosis mas altas para conseguir mas
efecto.
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General: considerar oxigeno,
diuréticos, digoxina

—

Pruebas de reactividad
vascular aguda

Positivo

Negativo
Alto riesgo

- Mejoria sostenida
- Reactividad

ARE o PDES5i (oral)
lloprost (inhalado)
Treprostinil (inhalado)

- Esoprostenol (1V) o Treprostinil
(IV/SC) o lloprost (1V)
- Considerar terapia combinada

Continuar BBC I J

precoz: ARE y/o PDFb5i (oral) o
lloprost (inhalado)

Revaloracion ‘
Considerar terapia l l
combinada precoz

Atrioseptostomia Trasplante de

o cirugia de Potts pulmén o cirugia

de Potts

FIGURA 3. Algoritmo terapéutico para HAPi/HAPH. Traducido de las Guias AHA (American Heart Association). 2015.

c. EICCD confirma el diagnéstico de HTP suprasistémica
con respuesta a TVA. Mantengo 6xido nitrico inhalado.

d. EICCD confirma el diagnéstico de HTP suprasistémica
con respuesta a TVA. Mantengo déxido nitrico inhalado
e inicio tratamiento con bosentan y sildenafilo.

e. EICCD confirma el diagnéstico de HTP suprasistémica
sin respuesta a TVA. Suspendo 6xido nitrico inhalado
e inicio tratamiento con nifedipino por sonda naso-
gastrica.

La respuesta correcta es la a.

Para la realizacion del TVA, el farmaco mas estandari-
zado y seguro en el paciente pediatrico es el dxido nitrico
inhalado (entre 20-30 ppm), que puede utilizarse tanto
en pacientes intubados como en respiracion espontanea.
Hay una “respuesta positiva” si se produce una dismi-
nucion de la PAPm de méas de 10 mmHg alcanzando
un valor absoluto de presiéon pulmonar media inferior a
40 mmHg y no acompafiado de descenso en el gasto
cardiaco. En nuestro caso estaria indicado suspender
el tratamiento con 6xido nitrico inhalado, ya que no solo
no ha respondido en el TVA sino que ha empeorado
clinicamente con mayor hipotension y edema agudo de
pulmaén. Por lo que tenemos que probar otra estrategia
de tratamiento (Fig. 3). El tratamiento general consiste
en tratar los signos de insuficiencia cardiaca derecha y

el tratamiento especifico debe actuar sobre la fisiopa-
tologia causante (enfermedad respiratoria, enfermedad
del corazon izquierdo u otras) por lo que es fundamental
identificar la causa de HTP para manejarla y /o identificar
si se beneficia de terapias especificas. Los bloqueantes
de los canales de calcio (BCC), como el nifedipino, han
demostrado aumentar la supervivencia en respondedores
a prueba vasodilatadora pero estan contraindicados si
TVA es negativa, no realizada o existe fallo ventricular
derecho establecido. Los prostanoides (epoprostenol,
teprostinil o iloprost) son potentes vasodilatadores de
los lechos vasculares, siendo el epoprostenol intraveno-
so el tratamiento maés efectivo. Los antagonistas de los
receptores de las endotelinas (ARE) como el bosentan
y los inhibidores de la fosfodiesterasa 5 (PDEbI) como
el sildenafilo, son otros de los farmacos usados para el
tratamiento de la HTP.

Se suspende ONi y se inicia tratamiento con bosen-
tan y sildenafilo. A pesar de ello, la evolucion es térpida,
con mayor inestabilidad hemodinamica y crisis de HTP
suprasistémica cada vez mas frecuentes. Se intensifica
tratamiento con iloprost inhalado y posteriomente epopro-
tenol intravenoso con escasa respuesta. Persiste acidosis
lactica, edema pulmonar y se repite ecocardiografia: VD
hipertréfico y dilatado. IT moderada. TAPSE 8 mmHg.
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PSAP 55-60 mmHg + PVC (21 mmHg). IP leve. PmAP
30 mmHg. VI con funcion sistdlica conservada (FE: 55%).

PREGUNTA 4. TENIENDO EN CUENTA LA EVOLUCION Y

EL RESULTADO DE LAS PRUEBAS COMPLEMENTARAS
REALIZADAS HASTA AHORA ;QUE PATOLOGIAS COMO
ETIOLOGIA DE LA HTP PODRIAS DESCARTAR?

a. Cardiopatia congénita con obstruccion del tracto de
salida del ventriculo izquierdo.

Hipertension arterial pulmonar idiopética.
Tromboembolismo pulmonar

Displasia broncopulmonar

Son correctas a, cy d.

o oo o

La respuesta correcta es e.

Actualmente existen dos clasificaciones diagnésticas
de HTP basadas en aspectos clinicos y fisiopatolégicos:
la del 5° Congreso Mundial de HTP, modificada en 2013
(Tabla 3) y la Clasificacién de Panama, exclusivamente
pediatrica, que se propuso en 2011 y actualmente esta
pendiente de validacion. El algoritmo diagnéstico comien-
za con la identificacién de los grupos clinicos de HTP
méas comunes (grupo 2, cardiopatia izquierda, grupo 3,
enfermedades pulmonares), luego el grupo 4 (enferme-
dad tromboembodlica crénica) y finalmente se realiza el
diagndstico y reconocimiento de los diferentes tipos en
los grupos 1 (primaria) y 5 (miscelanea) (Fig. 4).

En el caso, el ecocardiograma sin patologia izquierda
y el cateterismo con PCP normal descartaria las patolo-
gias del grupo 2 (cardiopatia izquierda). El paciente no
tiene antecedentes de patologia pulmonar ni hipoxemia e
inicialmente la radiografia y ecografia pulmonar eran nor-
males, por lo que el grupo 3 (enfermedades pulmonares)
en principio lo descartariamos, aunque podria realizar
una tomografia computarizada (TC) si tuviésemos duda.
El CCD con angiografia pulmonar selectiva fue normal,
por lo que no sospechariamos una hipertension pulmo-
nar por enfermedad tromboembolica cronica (HPTEC)
descartando el grupo 4. Por tanto, no hay datos de enfer-
medad cardiaca, respiratoria ni de TEP, ademas la forma
de presentacion de una HTP suprasistémica grave en un
lactante sano previamente, que no responde a tratamien-
to, incluso que empeora con EAP al iniciar ONi habiendo
descartado previamente patologia cardiaca izquierda y
que se acompafa de acidosis lactica permanente nos
tiene que alertar de que pueda tratarse del debut de
una enfermedad metabolica (como la hiperglicemia no

TABLA 3. CLASIFICACION DE HIPERTENSION

PULMONAR, 5° CONGRESO MUNDIAL, NIZA 2013.

Grupo 1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)
1.1. Idiopética (HAPI)
1.2. Hereditaria (HAPH)
1.2.1. BMPR2
1.2.2. Mutaciones en los genes ALK1, endoglin, ENG,
SMAD9, CAV1, KCNK3
1.2.3. Desconocida
1.3. Inducida por drogas y toxinas (metanfetaminas)
1.4. Asociada con HAPA
1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo
1.4.2. Infeccion por VIH
1.4.3. Hipertension portal
1.4.4. Enfermedades cardiacas congénitas
1.4.5. Esquistosomiasis
1" Enfermedad venooclusiva pulmonar (EVOP) y/o
hemangiomatosis capilar pulmonar (HCP).
1" Hipertension pulmonar persistente del recién nacido.

Grupo 2. Hipertension pulmonar debida a enfermedad cardiaca
izquierda
2.1. Disfuncion sistélica
2.2. Disfuncion diastolica
2.3. Enfermedad valvular
2.4. Cardiopatias congénitas o adquiridas que afectan la
entrada o salida del ventriculo izquierdo.

Grupo 3. Hipertension pulmonar asociada a enfermedades
pulmonares y/o a hipoxemia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC)

3.2. Enfermedad pulmonar intersticial

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto
restrictivo y obstructivo

3.4. Sindrome de apnea del suefio

3.5. Hipoventilacién alveolar

3.6. Exposicion cronica a grandes alturas

3.7. Displasias pulmonares

Grupo 4. Hipertension pulmonar por enfermedad
tromboembélica crénica (HPTEC)

Grupo 5. Hipertension pulmonar con mecanismos
multifactoriales no claros

5.1. Desérdenes hematolégicos: anemia hemolitica crénica,
trastornos mieloproliferativos, esplenectomia

5.2. Trastornos sistémicos: sarcoidosis, histiocitosis de células
de Langerhans: linfangioleiomiomatosis, vasculitis.

5.3. Trastornos metabdlicos: enfermedades por deposito
de glucdgeno, enfermedad de Gaucher, desérdenes
tiroideos.

5.4. Otros: obstruccion tumoral, mediastinitisfibrosante,
insuficiencia renal crénica en diélisis, hipertension
pulmonar segmental.

cetésica o enfermedades mitocondriales) y dado que la
HTP puede aparecer antes que los sintomas propios de
estas enfermedades (sintomas digestivos, fallo de medro
y afectacion neurolégica principalmente), es importante
incluir el despistaje de estas metabolopatias en el pro-
tocolo de estudio de los lactantes con HTP, ademas de
estudio genético de HTP. Recordar que la HAPi debe ser
un diagnostico de exclusion.
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FIGURA 4. Algoritmo diagndstico de la hipertension pulmonar.

Se realiza estudio etiolégico, incluyendo estudio
metabadlico donde destaca: aumento de glicina (Gly) en
plasma, orina y liquido cefalorraquideo (LCR) junto con
excrecion elevada de acidos en orina (lactato y metabo-
litos del ciclo de Krebs).

PREGUNTA 5. ANTE TU SOSPECHA, ;QUE PRUEBA

SOLICITARIAS PARA CONFIRMAR EL DIAGNOSTICO?

a. Sospecho hiperglicinemia no cetdsica, realizo biopsia
pulmonar.

b. Sospecho disfuncién mitocondrial multiple, solicito
estudio genético.
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c. Sospecho disfuncién mitocondrial multiple, realizo
biopsia pulmonar.

d. Sospecho hiperglicinemia no cetésica, solicito estudio
genético.

e. Ninguna es correcta

La respuesta correcta es la b.

El aumento de glicina en sangre puede hacer sospe-
char una hiperglicinemia no cetésica (NHK); sin embargo,
la excrecion elevada en orina de este aminoéacido junto
con otros metabolitos del ciclo de Krebs y la hiperlacta-
cidemia es caracteristico de una disfuncion mitocondrial
multiple.

El sindrome de disfuncién mitocondrial multiple se
puede deber a mutaciones en el gen NFUI o en el gen
BOLA3, que codifican una serie de proteinas entre las que
se encuentran la “lipoatosintasa”, que es imprescindible
para la maduracion de cuatro enzimas mitocondriales (pro-
teinas lipoiladas) que requieren acido lipoico como coen-
zima para funcionar correctamente: piruvato deshidroge-
nasa, o-cetoglutarato deshidrogenasa, deshidrogenasa de
los aminoacidos ramificados, y la proteina H del complejo
de degradacion de la glicina. Esto promueve la degrada-
cion del piruvato en condiciones anaerobias dando lugar
a una acidosis lactica potencialmente fatal; ademas del
aumento de otros metabolitos del ciclo de Krebs y aumento
de la glicina juntos con otros aminoacidos ramificados. Se
manifiesta en los primeros meses de vida combinando
como sintomas principales hipertension pulmonar (HTP),
leucoencefalopatia y acidosis metabdlica. El diagnéstico
de confirmacién es mediante estudio genético. Se hereda
con un patrén autosdmico recesivo, los padres tienen una
copia del gen mutado, pero por lo general no muestran
signos y sintomas de la enfermedad. Es una enfermedad
mortal y alin no se conoce ningun tratamiento especifico,
pero es importante sospecharla en nifios con HTP grave

no secundaria a cardiopatia congénita y diagnosticarla para
ofrecer consejo genético a la familia.

Se realiza estudio genético del gen NFUI que revelo
la mutacion p.Gly208Cys en homocigosis (cambio de
nucledtido ¢.622G>T), confirmando el diagndstico etio-
légico de disfuncion mitocondrial multiple con mutacion
en el gen NFUI. Ambos padres son portadores de la
mutacion y estan asintomaticos. La paciente evoluciona a
parada cardiorrespiratoria (PCR) por hipoxemia refractaria
siendo exitus a los 11 dias de su ingreso en cuidados
intensivos pediatricos. En el estudio anatomopatoldgico
se objetiva parénquima pulmonar con espacios alveolares
ocupados por edema e infiltrado inflamatorio, presencia
de material hialino tapizando las paredes alveolares y
formacion de trombos en capilares ademas de engrosa-
miento de paredes de vasos.
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Caso clin n

Sindrome hemolitico urémico secundario a
neumococo. No todo es solo una sepsis

Ponente: Maria Isabel Coch Martinez. Tutora: Natalia Ramos Sanchez.

Hospital Universitario Virgen de La Salud. Toledo.

Nifa de dos afios que es trasladada al Hospital
Virgen de la Salud de Toledo por neumonia en lébulo
superior derecho (LSD) con derrame pleural asociado
para drenaje del mismo. Trasladada en ambulancia no
medicalizada con oxigeno en gafas nasales a 3 lom. En
tratamiento antibiético intravenoso con ampicilina a 200
mg/kg/dia durante 48 horas al que se afiade cefotaxima
las ultimas 24 horas. Las constantes de la paciente son
frecuencia cardiaca (FC): 160 Ilpm, tension arterial (TA):
100/50 mmHg, SatO, 99% con gafas nasales a 3 lpm,
temperatura (T°) de 38,6°C, frecuencia respiratoria (FR)
40 rom. A su llegada se encuentra con regular estado
general, palidez intensa de piel y mucosas, gradiente
térmico de 3°C en rodillas y codos, relleno capilar de
5 s. Dificultad respiratoria con tiraje sub e intercostal
moderado. Auscultacion cardiaca ritmica sin soplos y
pulmonar con marcada hipoventilacion en campo pul-
monar derecho. El abdomen es blando y depresible,
hepatomegalia de 2 cm de reborde costal, exploracion
neuroldgica consciente y orientada, meningeos negati-
vos. Inicialmente se expande a 20 mi/kg, mejorando la
perfusion y desapareciendo el gradiente térmico pero
persiste la taquicardia.

PREGUNTA 1. ANTE ESTOS HALLAZGOS DEBEMOS
SOSPECHAR:

a. Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS).
b. Sepsis.

c. Sepsis grave.

d. Shock séptico.
e. Neumonia en LSD aislada.

La respuesta correcta es la c.

En nuestro caso existen criterios de sepsis con dis-
funcién de dos o mas 6rganos pero sin llegar a cumplir
criterios de shock séptico:

e SRIS es aquel que cumple 2 0 mas de los siguien-
tes: taquicardia o bradicardia, taquipnea o necesi-
dad de ventilacion mecanica, leucocitosis o leuco-
penia (< 4.000), hipertermia (> 38°C) o hipotermia
(< 36°C).

e Sepsis: Disfuncion cardiovascular, sindrome de distrés
respiratorio agudo (PaO./FiO, < 200, infiltrado bilateral
agudo, no evidencia de fallo cardiaco izquierdo), o
dos 0 mas disfunciones del resto de érganos

e Shock séptico: Uno de los tres a pesar de fluidos (40
ml/kg): Necesidad de drogas vasoactivas, hipotension
arterial o dos de las siguientes: Acidosis metabdlica
con EB > -5, lactico > 2N, gradiente térmico > 3°C,
relleno capilar > 5 s, oliguria < 0,5 ml/kg/h.

Llegan los resultados del control analitico:

e Hemograma: hemoglobina 6,9 g/dl, hematocri-
to 19,2%, plaquetas 18.000x10¢/L, leucocitos
15.500x10°/L.

® Bioquimica: glucosa 91 mg/dl, urea 105 mg/dl, crea-
tinina (Cr) 1,29 mg/dl, GOT 227 U/L, GPT 55 U/L.

e Gasometria venosa: pH 7,31, pCO. 45 mmHg, pO-
134 mmHg, HCOs 22,7 mmol/L, exceso de bases
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-3,3. Coagulacion: T. protrombina 83%, INR 1,1, T.
cefalina 54,4 s, fibrinégeno 954 mg/dl.

PREGUNTA 2. A CONTINUACION DEBEMOS:

a. Canalizar inmediatamente una via central e iniciar
drogas vasoactivas.

b. Transfundir un concentrado de plaquetas y poste-
riormente canalizar un acceso venoso para continuar
transfusiones y tener disponible via para administra-
cion de farmacos en caso necesario.

c. Ampliar espectro antibi6tico de forma inmediata para
cubrir gérmenes multirresistentes del &mbito nosoco-
mial.

d. Canalizar acceso venoso y conectar a un sistema de
depuracion extrarrenal.

e. Drenaje inmediato del derrame pleural para disminuir
el trabajo respiratorio.

La respuesta correcta es la b.
Las indicaciones para realizar una transfusion de
plaguetas son:
e |ndicaciones profilacticas:
— P<5.000x10¢/L en aplasia medular y trombopenia
estable de larga duracion.
— P< 10.000x10¢/L en fallo en la produccién plaque-
tar o previo a PL si hemorragia.
— P<20.000x10¢/L y factores de riesgo: anticoagula-
do, infeccion grave.
— P<50.000x10¢/L y procedimiento invasivo: catéter
venoso central, biopsia, endoscopia, cirugia menor.
— P< 100.000x108/L y cirugia en territorios donde el
sangrado pueda tener consecuencias graves.
e [ndicaciones terapéuticas:
— P< 50.000x106/L con hemorragia activa
— P< 100.000x108¢/L: hemorragia microvascular difu-
sa en by-pass cardiopulmonar u ECMO, cirugia NRL
0 mayor.

Se transfunde un concentrado de plaquetas a 20 ml/
kg y se canaliza vena femoral derecha. Comienza con
mayor trabajo respiratorio, y epistaxis importante difi-
cil de controlar. Se decide avisar a otorrinolaringologia,
que coloca taponamiento anterior. A pesar del tapona-
miento persiste sangrado y comienza con obnubilacion
y disminucion del nivel de conciencia. Ante el bajo nivel
de conciencia y el sangrado importante se procede a
sedoanalgesiar a la paciente y asegurar la via aérea con

FIGURA 1. Rx de torax.

intubacion. Posteriormente, una vez estabilizada, se com-
prueba la presencia de derrame pleural con ecografia,
evidenciando derrame pleural encapsulado de 3 cm des-
de escapula hasta diafragma (Fig. 1). Se coloca tubo de
drenaje pleural en zona de mayor acumulo; 5° espacio
intercostal y linea axilar posterior.

Tras la intubacion se hipotensa presentando signos
de gradiente térmico, frialdad distal y mala perfusion,
por lo que se inicia dopamina a 5 Lig/kg/min Se amplia la
analitica que presenta LDH elevada, bilirrubina elevada,
aumento de los reticulocitos y descenso de haptoglobina.

PREGUNTA 3. UNA VEZ ESTABILIZADA LA PACIENTE Y
CON TODOS LOS RESULTADOS NOS PLANTEAMOS COMO
POSIBLE ETIOLOGIA DEL CUADRO

a. Sindrome hemolitico urémico (SHU) secundario a
Neumococo.

Shock séptico secundario a neumonia complicada.
Anemia hemolitica autoinmune (AHAI).

Plrpura trombocitopénicatrombaética (PTT).
Glomerulonefritis aguda postinfecciosa (GNAPI).

® o0 o

La opcion correcta es Ia a.

Pensariamos en primer lugar en el SHU ya que el
shock séptico cursa con coagulopatia que no hay en
nuestro caso. La PTT es muy rara en nifios, suele haber



Ponente: Maria Isabel Coch Martinez. Tutora: Natalia Ramos Sanchez

77

mayor clinica neuroldgica y se confirmé con una actividad

de ADAMTS 13 > 40%. Existe ademas del fallo renal,

alteracion hematoldgica de la serie plaquetar y eritrocitaria
lo que descarta GNAPI y AHAL.

El SHU se caracteriza por ser una microangiopatia
trombdtica que da lugar a la triada clasica:

e Anemia hemolitica no inmune (Hb de 5,5 g/dl).

e Trombocitopenia por formacién de microtrombos
(plaguetas 18.000x108/L).

e Insuficiencia renal aguda (Cr 1,29 mg/dl, urea 105
mg/dl).

La clasificacion maés reciente del SHU es:

e SHU primario sin enfermedad coexistente (atipico):
— Congénito: mutaciones de proteinas del comple-

mento.

— Adquirido: autoanticuerpos contra el factor H.

e SHU secundario a otras causas (tipico), el mas fre-
cuente:

— Infecciones:

- Bacterias productoras de toxina shiga (E. coli).

- Streptococcus pneumoniae.

- Otras: VIH (raro en nifios), HIN1 (por si mismo
0 al favorecer infeccion neumocaocica).

— Farmacos: inmunosupresores o citotdxicos.

— Enfermedades sistémicas: LES, errores congénitos

del metabolismo de la cobalamina.

— Embarazo (sindrome de Hellp).

El SHU secundario a neumococo causa el 40% de
los SHU no E. coli. En su patogenia la neuraminidasa del
neumococo degrada el acido sialico que cubre el Ag T en
las membranas de hematies, plaquetas y endotelio glo-
merular que queda expuesto. El reconocimiento de Ag T
por AutoAc (IgM): causa hemolisis, agregacion plaquetar
y dafio endotelial: Cooms directo +.

Otros tipos de SHU son:

e SHU secundario a E. coli (0157:H7): la toxina shiga
pasa a sangre a través del enterocito y bloquea la
sintesis proteica de células endoteliales causando
dafio endotelial e inflamacién que destruye hematies
y plaquetas.

e SHU atipico: hiperactivacién de la cascada del com-
plemento que destruye hematies y plaquetas.

PREGUNTA 4. ANTE NUESTRA SOSPECHA
PROBABLEMENTE SERA POSITIVO...

a. Cooms directo y Ag neumococo en liquido pleural.
b. Coprocultivo para E. coli.

c¢. Actividad ADAMTS 13 < 5%.
d. Estudio genético con mutacién del factor H.
e. Test rapido para HIN1 positivo.

La respuesta correcta es la a.

El diagndstico etiolégico del SHU debe incluir estudio
de:

e £ coli: test rapido (ELISA) de detecciéon de STx en
heces, coprocultivo, cultivo en agar sorbitol Mac
Conkey, PCR, serologias, hemocultivo.

e Neumococo: Test rapido de deteccion de Ag de neu-

mococo en liquido pleural, Coombs directo positivo,

cultivos (sangre, esputo, LCR...), test de Coombs.

VIH, HIN1: serologias.

MUY IMPORTANTE ANTE SOSPECHA DE SHU tomar

muestra de plasma previa a transfusiones para SOLI-

CITAR: actividad ADAMTS 13y estudio del comple-

mento C3, C4, CH50, FH, FI, FB, por si se presenta

un caso de SHU atipico.

Nuestra paciente eleve las cifras de urea hasta 114 y
de creatinina hasta 1,33 a pesar de tratamiento diurético,
con hiperfosforemia e hiperpotasemia refractaria, con
balance de +1.000 ml y diuresis de 0,7 cc/kg/h.

PREGUNTA 5. EN ESTE MOMENTO LO MAS INDICADO SERIA:

a. Corregir las alteraciones idnicas y esperar.

b. Afadir un segundo diurético y restringir aportes.

c. Conectar a hemodiafiltraciéon venovenosa continua
(HDFVWVC).

d. Conectar a oxigenacion por membrana extracorporea
(ECMO).

e. Administrar eculizumab.

La respuesta correcta es la c.
El tratamiento del SHU incluye fundamentalmente:
1. Fluidos y manejo de liquidos: conseguir la euvolemia
— Atencién al desarrollo de IRA (oligoanuria con hiper-
volemia, hipertension arterial (HTA) o sobrecarga
cardio-pulmonar): por lo que debemos establecer
una restriccion hidrica.
— Diuréticos (de ASA): no revierten anuria, intentar si
compromiso cardiovascular (2-5 mg/kg/dosis).
— Suspender si no existe respuesta.
— La mayoria precisan técnicas de depuracion extra-
rrenal. Indicaciones de técnicas de depuracion
extrarrenal:
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Via de las lectinas

Via clasica

Via alternativa

v

C3-convertasas

Las funciones proximales del
complemento estan conservadas:
- Opsonizacion de los microorganismos

- Eliminacion de los inmunocomplejos C3b

Ch-convertasas

Co, C7, C8, C9

Cbb

El eculizumab se liga de forma

especifica a la fraccion C5 y bloquea

su escision en Cba 'y Cbb

N }
~ Eculizumab

Complejo de ataque a la membrana (MAC)

La activacion terminal del complemento se inhibe
— Aumento de la susceptibilidad a las infecciones por meningococo

FIGURA 2. Eculizumab: mecanismo de accion.

- Oliguria y sobrecarga de liquidos que no reponde
a diuréticos.

- Alteraciones electroliticas (hiperpotasemia...) sin
respuesta al tratamiento conservador.

- Ac metabolica grave refractaria.

- Elevacion de cifras de urea (variable segln cen-
tros, siempre si sintomética).

- Sobrecarga de volumen severa (HTA, compromi-
so cardiopulmonar).

2. Soporte hematolégico:
— Anemia:

- Transfusion si: Hb < 6 mg/dl, Htco < 18% o rapi-
da anemizacion.

- No superar Hb de 8-9 g/dl (evitar sobrecarga:
HTA, edema pulmonar...). Infusion lenta.

— Trombopenia:

- Limitar transfusiones de plaquetas para evitar
progresion trombos.

- Transfundir si: hemorragia activa o proceso invasi-
vo con < 30.000 plag/mm3 (valorar si < 10.000).

SHU ATiPICO

A veces puede debutar tras una infeccion (neumonia,
gastroenteritis aguda..) lo cual dificulta el diagnéstico.
Debemos sospecharlo cuando un SHU no vaya bien (y
si hay antecedentes familiares de SHU) y tomar muestras
de entrada para su estudio. Existe un tratamiento efectivo,
mejor cuanto mas precoz, que es el eculizumab.

Eculizumah: Ac monoclonal contra C5, evita su esci-
sién, bloquea la cascada complemento y por tanto la
formacién del CAM (Fig. 2).

Tras multiples estudios, finalmente en el afio 2016
aparece un consenso internacional que propone el ecu-
lizumab como el tratamiento de primera linea de trata-
miento del SHU atipico y que su inicio precoz ante la
sospecha de SHU-a mejora el pronéstico renal (ideal en
primeras 48 h).

e Dosis inicial: 300 mg (5-10 kg) 600 mg (10-40 kg)

900 mg (> 40 kg).

e Dosis de mantenimiento: 600-1.200 mg cada 1-2
semanas.
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e EA: cefalea, vomitos, inmunodepresién (vacunar con-
tra N. meningitidis, H. influenzae, S. pneumoniae).

La paciente se conecté a HDFVVC durante 72 horas,
retirandose tras descenso de Cra 0,97 y Urea a 91, y
recuperar una diuresis de 3 cc/kg/h con furosemida. Para
el tratamiento de la neumonia se mantiene inicialmente
con cefotaxima y vancomicina.

Al 5°dia de ingreso tras empeoramiento con elevacion
de RFA se pasa a meropenem y linezolid. Se afiade ami-
kacina 4 dias mas tarde (8° dia VM). Mantiene amikacina
4 dias (hasta 48 horas tras extubacion), linezolid durante
10 dias y meropenem 13 dias.

Ante sospecha de neumonia tabicada se administran
tres dosis de urokinasa. Como complicacion secundaria
al 4° dia de VM realiza atelectasia masiva de pulmon
izquierdo y neumotdrax derecho (Fig. 3) que precisa
VAFO durante 5 dias, y posteriormente continuar con
VMC durante 48 horas mas.

La TA se mantuvo en valores altos de la normalidad
durante 48 horas, sin llegar a precisar tratamiento anti-
hipertensivo. Se retira tratamiento diurético al 18° dia de
ingreso, con normalizacion de la funcion renal

Dada la persistencia del neumotoérax se mantiene el
tubo de drenaje hasta el 28° dia de ingreso.

Revisada en consultas de neumologia con persisten-
cia de 2 burbujas de neumotdrax en campos anteriores
derechos, con persistencia de paquipleuritis. Funcion
renal normalizada.
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Insuficiencia respiratoria aguda grave

Ponente: Helena Méron. Tutora: Fatima Castillo.

Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.

Paciente de 15 meses que es trasladado a nuestro
centro por insuficiencia respiratoria grave con hipoxemia
e hipotonia. Como antecedentes se trata de un nifio con
bronquitis de repeticion y un cuadro catarral los dias
previos.

A la llegada a nuestro centro presenta taquicardia de
184 lpm, tensién arterial (TA) 118/85 mmHg, taquipnea
36 rom, temperatura de 37,9°C y saturacion de oxigeno
(SatO.) de 95% con mascarilla con reservorio. A la explo-
racion fisica inicial destaca: hipofonesis derecha con regu-
lar entrada de aire izquierdo con crepitantes inspiratorios.
Tiraje subcostal e intercostal. Auscultacion cardiaca con
taquicardia sinusal sin soplos. Pulsos periféricos y centra-
les presentes y simétricos. Mala perfusion periférica con
recapilarizacion de 3-4”. Palidez cutdnea con mucosas
normocoloreadas. No exantemas ni petequias. Exploracion
abdominal normal. Pupilas isocdricas y normorreactivas.
Obnubilado, pero apertura ocular correcta.

Se observa mejoria del estado neuroldgico, mas activo
y reactivo al iniciar soporte de alto flujo. Alerta, buen
contacto visual. Observamos movimiento espontaneo de
las cuatro extremidades, pero persiste algo hipoténico.

PREGUNTA 1.;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL?

a. Tratamiento broncodilatador y corticoterapia endove-
nosa.

b. Iniciar antibioterapia previa extraccién de hemocultivo.

c. Optimizar soporte respiratorio, iniciar tratamiento bron-
codilatador, canalizar 2 vias periféricas, fluidoterapia
e iniciar antibioterapia previa extraccion de cultivos.

80

Apariencia Respiracion

Circulacion

FIGURA 1. Triangulo de Evaluacién Pediatrica (TEP).

d. Trasladar a Unidad de Cuidados Intensivos para opti-
mizar soporte respiratorio.
e. Exploracion neurolégica completa.

La respuesta correcta es la c.

Es crucial la aproximacion inicial al paciente en urgen-
cias. Requiere una sistematica que empieza en el reco-
nocimiento de alteraciones funcionales. Para ello es una
buena herramienta el triangulo de evaluacion pediatrica
(Fig. 1), que nos permite estimar la gravedad del paciente
sin establecer un diagnostico, para prevenir la progresion
de las posibles alteraciones fisiologicas sin necesidad de
realizar pruebas complementarias.

A continuacion, seguiria la fase de estabilizacién
mediante la evaluacion primaria sistematizada con el
ABCDE (via aérea, respiracion, circulacion, estado neu-
rolégico y exposicion).
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Temperatura > 38°C o < 35,5°C axilar

compatible con infeccion

BREATHING (Resporatorio)

CIRCULATION (Circulatorio)

DISABILITY (Déficits)

CLINICAL EVALUATION
(Exploracion)

Taquipnea

Taquicardia
Piel moteada

Decaimiento,
irritabilidad, mental
rechazo alimento

Aparicion de

petequias

Taquipnea > p95
por edad. Dificultad
respiratoria grave

Taquicardia > p95
por edad
Recapilarizacién > 2"

Alteracion estado

Signos meningeos

Mal aspecto
Equimosis

!

INFECCION SIN
CRITERIOS DE SEPSIS -
GRAVE

Sospecha sepsis grave - ACTIVACION

Valoracién médica

FIGURA 2. Algoritmo de

CODIGO deteccion clinica rapi-

Ante esta situacion clinica, pese a que el tratamiento
broncodilatador y la corticoterapia endovenosa (respuesta
aincorrecta) y /o la antibioterapia endovenosa (respuesta
b incorrecta) podrian formar parte del tratamiento, serian
insuficientes como primera aproximacion.

No se debe trasladar a los pacientes sin una primera
estabilizacion, por lo que el traslado directo a la Unidad
de Cuidados Intensivos pediatricos (respuesta d inco-
rrecta) no parece una buena opcién.

La exploracion neurolégica completa se debe diferir
tras la estabilizacién inicial (respuesta e incorrecta).

La valoracion del TEP del paciente es fallo cardiorespi-
ratorio: apariencia alterada por obnubilacion e hipotonia,
alteracion respiratoria con tiraje universal, y mala perfusion.
En la evaluacion inicial destaca: a) via aérea permeable,
b) ventilacion alterada con hipofonesis hemitdrax derecho,
oxigenacion mantenida con oxigenoterapia de alto flujo
con FiO, 100%, c) pulsos periféricos palpables, recapi-
larizacion alterada, tension arterial correcta y taquicardia
v d) alteracion neuroldgica con obnubilacion e hipotonia.

PREGUNTA 2. ;CUAL SERIA LA PRINCIPAL SOSPECHA
DIAGNGSTICA?

a. Shock séptico.

b. Broncoespasmo agudo grave.

da de la sepsis grave
en nifos.

c. Impactacion de cuerpo extrafio en via aérea.
Neumonia adquirida en la comunidad.
Todas las anteriores se pueden incluir en el diagnos-
tico diferencial de este paciente.

La respuesta correcta es la e.

Ante la clinica de este paciente podria plantearse el
diagnostico de broncoespasmo agudo grave y neumonia,
que nos darfan una clinica similar desde distrés respi-
ratorio hasta fallo respiratorio. Por la edad del pacien-
te también se deberia tener presente el diagnostico de
ingesta de cuerpo extrafio, con impactacion de este en la
via aérea. Finalmente, ante un paciente con fiebre, fallo
respiratorio y taquicardia hay que plantear el diagnéstico
de sepsis, ya que una rapida sospecha y actuacion es
primordial (Fig. 2).

La sepsis se define como un sindrome de respuesta
inflamatoria sistémica (SRIS) en presencia, o como resul-
tado, de infeccién sospechada o confirmada.

Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica es la
presencia de al menos dos de los siguientes cuatro cri-
terios, uno de los cuales debe ser alteracion de la tem-
peratura o recuento leucocitario:

1. Temperatura corporal central > 38,5°C 0 < 36°C (rec-
tal, vesical, oral o sonda central).
2. Taquicardia, definida como una elevacion > 2 DE

(desviaciones estandar) de la media para su edad en
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ausencia de estimulos externos, medicacion o esti-

mulo doloroso; o elevacion persistente inexplicable

durante 0,5-4 horas; o por debajo del afio de edad,
bradicardia < percentil 10 para su edad en ausen-

cia de estimulo vagal, medicacion beta-bloqueante o

cardiopatia congénita o disminucion de la frecuencia

inexplicable durante mas de 0,5 horas.

3. Taquipnea: frecuencia respiratoria > 2 DE sobre la
media para la edad, o ventilacion mecanica 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
neutrofilos inmaduros.

La aplicacion del codigo sepsis nos permite detectar
de manera precoz la clinica de sepsis grave y proceder
a la extraccion de analitica sanguinea, cultivos e inicio
de antibioterapia empirica en un tiempo de actuacion
optimo.

El paciente cumple criterios por lo que se activa codi-
go sepsis. Se optimiza soporte respiratorio con VNI (EPAP
7 cmH20, IPAP 20 cmH-0 con FiO> 100%) y se mantiene
tratamiento broncodilatador nebulizado, y posteriormen-
te corticoterapia endovenosa a 2 mg/kg/dia y sulfato de
magnesio. Se canalizan dos vias periféricas y se admi-
nistra expansion de volumen con cristaloides. Se extrae
hemocultivo, se inicia cobertura antibidtica empirica con
cefotaxima a dosis altas y se cursa gasometria inicial que
muestra una acidosis respiratoria hipercapnica (pH 7,18;
pCO, 74,6 mmHg; HCO3 28,1 mmol/L; EB -0,2 mmol/L;
hemoglobina 13 g/dl; sO.v 76,2%; lactico 1,8 mmol/L).

Posteriormente presenta mejoria de la auscultacion,
coloracion, trabajo respiratorio y tono muscular. Se realiza
radiografia de térax gue muestra pulmadn derecho blanco
e infiltrado basal izquierdo.

Se cursa analitica sanguinea que muestra los siguien-
tes resultados: sodio 137 mmol/L, potasio 4,31 mmol/L,
calcio 2,34 mmol/L, glucosa 21,5mmol/L, urea 3,9
mmol/L, creatinina 53 umol/L, bilirrubina total 2 umol/L,
AST (GOT) 27 U/L, ALT (GPT) 11 U/L, procalcitonina
0,36 ng/ml, proteina total 69,4 g/L, proteina C reacti-
va 3,2 mg/L, hemoglobina 121 g/L, hematocrito 0,38
L/L, hematies 4,68 x10:2/L, VCM 82,1 fL, plaquetas 435
x10¢/L, leucocitos 24,62 x109/L (neutrdfilos 63,0%, ban-
das 12,0%).

Se traslada a UCIP donde presenta una mejoria respi-
ratoria progresiva y se mantiene estable a nivel hemodi-

namico. A las 48 horas del ingreso, presenta crisis hiper-
tensiva asociada a episodio compatible con convulsion
autolimitada. Se realiza TAC craneal que no muestra
alteraciones y puncion lumbar con glucesa 7,8 mmol/L,
proteina total 0,30 g/L, células 37/mm? (7% neutrdfilos,
79% linfocitos, 14 % monocitos). En la exploracion fisica
destaca mejoria progresiva del sensorio, con hipotonia
de extremidad superior derecha y extremidad inferior
izquierda.

PREGUNTA 3. ;CUAL SERIA LA SOSPECHA DIAGNOSTICA
INICIAL?

a. Meningitis viral.

Meningitis bacteriana abortada.

Meningoencefalitis viral.

Encefalomielitis aguda diseminada (EMAD).
Meningitis tuberculosa.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

La meningitis viral es la causa principal de menin-
gitis aséptica. Se caracteriza por la presencia de fiebre,
cefalea, signos clinicos de irritacién meningea, ausencia
de otros signos neurolégicos. En LCR destaca pleocitosis
de predominio linfocitico con glucosa normal, aumento
moderado de proteinas y cultivo bacteriano negativo en
pacientes que no han sido tratados previamente con
antibidticos. Las caracteristicas del LCR pueden ser de
utilidad para la aproximacion diagnoéstica inicial (Tabla 1).
Cuando un sindrome meningeo es més atenuado o inapa-
rente y se acompafia de sintomas que indican afectacion
de la sustancia cerebral (alteracion de la consciencia,
convulsiones, paralisis, etc.), nos encontramos ante una
encefalitis. El paciente presenta alteracion del sensorio,
focalidad y liquido cefaloraquideo patolégico, por lo que
la respuesta correcta seria la c y se descartan el resto.

Los enterovirus no polio son responsables del mayor
numero de casos (hasta el 80-90% de los casos eti-
quetados), incluyendo los virus Coxsackie, Echo, y los
enterovirus humanos 68-71.

La meningitis tuberculosa es la presentacion extra-
pulmonar mas frecuente de la tuberculosis. La mayor
incidencia en las areas de alta prevalencia es en nifios por
debajo de 4 afios, en cambio en las de baja prevalencia
de la enfermedad es mas frecuente en adolescentes y
adultos. La clinica inicial es inespecifica, incluye fiebre,
tos, vomitos, malestar general, y puede durar > de 6
dias. También puede causar convulsiones. Los sintomas
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TABLA 1. CITOQUIMICA DEL LCR.
Leucocitos/ul

Valores normales

- Prematuros 0-23 (PMN >40-60%)

- RNT<7 dias 0-20 (PMN > 50-60%)

- RNT 7-28 dias 0-20 (PMN > 20%)

- Nifios >1 mes 0-6 (PMN 0%)
Meningitis bacteriana 50-30.000 (PMN)

< 500 (linfocitos)
25-100 (linfocitos)
50-500 (linfocitos)

Meningitis virica
Meningitis tuberculosa

Meningitis por hongos

Proteinas (g/L) Glucosa (mg/dl)*
0,45-2 30-100
0,2-1,4 35-80
0,15-1 40-80

0,1-0,45 40-80
>1 <40
<05 Normal
>1 <40
>1 Normal 0 < 40

*Glucosa normal: 44-128% de la glucemia en < 1 mes, y 50-60% de la glucemia en > 1 mes.

neurologicos son muy variados, desde apatia, irritabili-
dad, alteracién de consciencia, afectacion de lll, IV o
VI par craneal, atrofia 6ptica, movimientos anormales,
hemiplejia. El LCR muestra leucorraquia con predomi-
nio linfocitico, hipoglucorraquia e hiperproteinorraquia.
La TAC sin contraste y la RM craneal inicial pueden ser
normales, pudiendo aparecer tardiamente hidrocefalia o
infartos isquémicos. La TAC con contraste puede mos-
trar engrosamiento de leptomeninges. Para el diagnéstico
definitivo se debe identificar el bacilo en el LCR mediante
cultivo o PCR.

La encefalitis infecciosa es la inflamacién del sistema
nervioso central, generalmente secundaria a una infec-
cion viral. De los mas de 200 virus ligados hasta la fecha
con patologia humana, al menos 100 pueden infectar el
SNC o producir alteraciones en el mismo por mecanismo
inmune. Se logra identificar al agente infeccioso en el
15-60% de los casos de encefalitis. Los virus mas fre-
cuentemente aislados son el virus herpes simple (VHS)
1y 2, este Ultimo en neonatos, el virus de Epstein-Barr
(VEB), el citomegalovirus (CMV), los virus del herpes
humano (VHH) 6y 7 y los enterovirus.

Ademés de la causa infecciosa, cada vez se describen
maés casos de encefalitis de naturaleza autoinmune. Entre
ellas, destacan la encefalomielitis aguda diseminada
(EMAD), responsable de hasta el 15% de las encefalitis
en la infancia. La EMAD es una desmielinizacioninmu-
nomediada del SNC, caracterizada por sintomatologia
neuroldgica de inicio aguda, y presencia de una o mas
lesiones desmielinizantes supra-infratentoriales en la
resonancia magnética (RM). La causa mas frecuente es
la postinfecciosa (> 70%), pero en muy raras ocasiones
se consigue aislar el agente causal. Destacan virus como
el sarampion, rubéola, varicela, paperas, influenza Ay
B, etc. La principal bacteria implicada en la EMAD es

el Mycoplasma pneumoniae; otras serian la Chlamydia,
Legionella, Campylobactery Streptoccocus. Otras etiolo-
gias pueden ser postvacunal e idiopética. Los sintomas
neurolégicos (NRL) aparecen entre 4-21 dias después de
los sintomas generales. La existencia de un periodo de
latencia entre los sintomas generales y NRL iria a favor
de una EMAD (respuesta d incorrecta). Puede cursar
con defectos motores que es el sintoma NRL més fre-
cuente (incluye raramente la insuficiencia respiratoria),
alteracion de consciencia, defectos sensoriales, defectos
de los pares craneales, convulsiones, alteraciones urina-
rias, y otros como oftalmoplejia, neuritis 6ptica, mielitis
transversa, nistagmus, meningismo, afasia y ataxia. El
LCR puede ser normal, aunque frecuentemente muestra
leucorraquia con predominio mononuclear, hiperprotei-
norraquia y glucosa normal. En relacion al diagnéstico
por imagen, la TAC puede ser normal inicialmente, y la
RM es determinante para el diagnéstico.

El paciente presenta nuevo episodio convulsivo con
empeoramiento respiratorio que requiere de intubacion
orotraqueal y conexion a ventilacion mecanica. A nivel
infeccioso, en cultivos microbiolégicos recogidos, destaca
antigeno de enterovirus positivo en moco nasofaringeo
por lo que ante sospecha de encefalitis por enterovirus
se completa estudio con resonancia magnética cere-
broespinal.

PREGUNTA 4. ;QUE RESULTADOS ESPERARIAMOS EN LA

RESONANCIA MAGNETICA?

a. Areas parcheadas hiperintensas en T2, con edema
perilesional, todas en el mismo estadio evolutivo, a
nivel frontoparietal.

b. Engrosamiento leptomeningeo en poligono de Willis.
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c. Imagen intraparenquimatosahipodensa con realce
anular y edema periférico.

d. Mielitis cervical (C6-C7), cono medular y afectacion
bulboprotuberancial.

e. Hipercaptacion en l6bulo temporal izquierdo.

La respuesta correcta es la d.

La hipercaptacién en l6bulo temporal es mas frecuen-
te en la encefalitis herpética (respuesta e incorrecta).
Una imagen intraparenquimatosa con realce anular seria
sugestiva de absceso (respuesta ¢ incorrecta). Las areas
parcheadas hiperintensas con edema son tipicas de la
EMAD o incluso de la esclerosis multiple si se encuentran
en distintos estadios evolutivos (respuesta a incorrec-
ta). Y finalmente, un engrosamiento leptomeningeo en
el poligono de Willis podria tratarse de una meningitis
tuberculosa (respuesta b incorrecta).

Los enterovirus causan cuadros respiratorios (infec-
ciones respiratorias de vias altas, bronquitis, bronquioli-
tis, neumonias), exantemas, enfermedad mano-boca-pie
(HFMD) y conjuntivitis hemorragica aguda. Pero tam-
bién son los principales agentes viricos productores de
meningitis linfocitaria, generalmente de curso benigno.
Asi mismo, pueden causar encefalitis 0 meningoencefa-
litis habitualmente con buen pronostico.

Sin embargo, recientemente se estan describiendo
cuadros clinicos de afectacion neurolégica grave asocia-
dos a algunos serotipos de enterovirus. Estos serotipos
son responsables de cuadros clinicos como encefalitis

FIGURA 3. Resonancia nuclear
cerebroespinal.

de tronco (con la triada temblores-mioclonias y ataxia,
asociados o no a disfuncién de pares craneales bajos),
mielitis con paresias de extremidades o paralisis flacida. El
comun denominador es la ausencia de identificacion del
EVen el LCR con las técnicas habituales de amplificacion,
pero si en muestras respiratorias (naso u orofaringeas) y
fecales, y puede existir rombencefalitis, con o sin mielitis
(Fig. 3), en la RM cerebroespinal (respuesta d correcta).

PREGUNTA 5. ;QUE ACTITUD TERAPEUTICA TOMARIA?
a. Corticoterapia.

Inmunoglobulina endovenosa inespecifica (IGEV).
Recambio plasmatico terapéutico.

Todas son correctas.

Ninguna es correcta.

® o0 o

La respuesta correcta es la b.

No hay ningln tratamiento con suficiente evidencia
que pruebe su eficacia en el tratamiento para cuadros
neurolégicos agudos asociados a infeccion por enterovirus.

En la actualidad, no hay indicacion para el uso de
corticoesteroides en el tratamiento de la parélisis flacida
aguda, y existe un riesgo potencial de empeoramiento
del resultado debido a los aspectos inmunosupresores
de los corticoides (respuesta a incorrecta).

En relacion a la eficacia de las IGEV en los procesos
neurolégicos asociados a infecciones por enterovirus, a
pesar de que no hay estudios que demuestren su efi-
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TABLA 2. CARACTERISTICAS DE LOS DIFERENTES ENTEROVIRUS.

Enterovirus D68

Clinica Debilidad de extremidades.
Afectacion pares craneales (oftalmoplejia,
pardlisis bulbar).

Radiologia Afectacion segmentaria de médula espinal,

afectacion dorsal de protuberancia.

cacia, si hay diversos estudios que describen el efec-
to beneficioso de las IGEV, hasta el punto que la OMS
lo incluye en su protocolo de manejo del sindrome de
boca-mano-pie y sus complicaciones neurolégicas. El
mecanismo de accion de las IGEV se basa en la presen-
cia de anticuerpos neutralizantes anti EV, modulacion
de la respuesta inmune con disminucién de los niveles
de interleuquinas e interferén gamma y disminucion de
catecolaminas en pacientes afectos de miocarditis secun-
daria a EV71 (respuesta b correcta).

El recambio plasmatico terapéutico se define como
una técnica o procedimiento terapéutico de depuracion
sanguinea extracorp6rea, que consiste en la extraccion
de un volumen determinado de plasma (1 a 1,5 plasme-
mias), cuya finalidad es eliminar o remover particulas de
gran peso molecular, patdgenos o de disminuir la tasa
de inmunocomplejos circulantes u otros componentes
presentes en el plasma que intervienen en la respuesta
inmune patolégica y que son considerados responsa-
bles de una enfermedad o bien de sus manifestaciones
clinicas. Hay estudios en contra de la plasmaféresis ya
que refieren que podria eliminar anticuerpos beneficiosos
para neutralizar la infeccion viral; sin embargo dicho peli-
gro no ha sido demostrado tampoco por ningun estudio.
Si se trata de una técnica agresiva y por tanto no exenta
de riesgos, por lo que no se recomienda su uso rutinario
ante cualquier afectacién neurolégica asociada a infec-
cion por enterovirus (respuesta ¢ incorrecta).

La resonancia magnética muestra lesiones compati-
bles con mielitis cervical (C6-C7), cono medular y afecta-
cion bulboprotuberancial. Tras estos resultados se inicia
tratamiento empirico con 2 dosis de gammaglobulinas
endovenosas 1 g/kg x 2 dias, pero, ademas, dada la gra-
vedad del cuadro, se instaura también tratamiento con
recambio plasmatico terapéutico, tras el cual se repiten
nuevas dosis de gammaglobulinas. En este caso, no se
administraron corticoides por el riesgo de empeoramiento
del cuadro producido por el virus al provocar linfopenia.

Enterovirus A71

Trfada ataxia-miclonias-temblores.
Paralisis muscular flacida.

Afectacion en regiones posteriores del bulbo y protuberancia,
mesencéfalo, nicleos dentados del cerebelo, los cuernos
anteriores de la médula cervical y nicleos supratentoriales

FIGURA 4. Afectacion segmentaria médula espinal.

Finalmente, se obtiene muestra de aspirado nasofa-
ringeo positivo para PCR de enterovirus D68.

En relacion a la clinica causada por el enterovirus
D68 puede presentar un inicio brusco de debilidad de
extremidades, que puede ser asimétrica (monoplejia).
También puede asociar clinica por la afectacién del tronco
con alteracion de pares craneales (oftalmoplejia, paralisis
bulbar). En cambio, es infrecuente la triada ataxia-mi-
clonias-temblores, mas frecuente en el A71. Tampoco
es frecuente la disfuncion autonémica o el edema de
pulmén.

La afectacion tipica del D68 en la resonancia mag-
nética es la afectacion segmentaria de médula espinal,
que puede asociar edema y afectacion dorsal de protu-
berancia (Fig. 4). En cambio, en el A71 es tipica la afec-



86

Insuficiencia respiratoria aguda grave

FIGURA 5. Aumento de sefial en T2 en mesencéfalo.

tacion en regiones posteriores del bulbo y protuberancia
(aproximadamente 100%); el mesencéfalo y los nucleos
dentados del cerebelo (dos tercios); y los cuernos ante-
riores de la médula cervical y nucleos supratentoriales
profundos en los casos graves (Fig. 5).

A nivel hemodinamico, destaca tendencia a taquicar-
dia con hipotension inicial los primeros dias, que requirio
soporte vasoactivo durante 2 dias y posteriormente ten-
dencia a hipertension arterial, orientado como disfuncion
autonémica asociada a lesion bulboprotuberancial.

A nivel respiratorio, se observa que el paciente es
capaz de realizar ventilaciones espontaneas, pero precisa
importante soporte del ventilador, con empeoramiento
respiratorio y reaparicion de atelectasias en pulmon dere-
cho tras cada intento de iniciar destete.

PREGUNTA 6. ;CUAL SERIA SU SOSPECHA

DIAGNOSTICA?

a. Parélisis frénica.

b. Distrofia muscular.

c. Sobredosis de sedantes con reduccion del estimulo
respiratorio central.

d. Alteraciones hidroelectroliticas (hipofosfatemia, hipo-
calcemia, hipomagnesemia...).

e. Malnutricion.

FIGURA 6. Radiografia de térax.

La respuesta correcta es la a.

La parélisis frénica es una enfermedad infrecuente,
siendo su principal importancia el potencial compromiso
respiratorio que puede desencadenar. Las manifestacio-
nes clinicas pueden ser muy variadas, desde paralisis
frénica asintomatica (hallazgo radiolégico) hasta insufi-
ciencia respiratoria global, siendo frecuentemente infra-
diagnosticada.

El diagndstico de paralisis diafragmatica se sospecha
clinicamente y se confirma con estudios por imagenes.
La radiografia de térax permite sospechar el diagnésti-
co, cuando hay ascenso del diafragma comprometido,
sin embargo, no permite evaluar la funcién y movilidad
diafragmatica (Fig. 6). La fluoroscopia muestra buen
rendimiento en este sentido, ya que permite un estudio
dindmico. La ultrasonografia es un examen sencillo y rapi-
do, disponible en la mayoria de los centros, que aporta
informacion similar a la fluoroscopia, pero tiene la gran
ventaja, que puede hacerse de forma portétil, al lado de
la cama del paciente.

La hipofosfatemia puede causar fallo respiratorio
agudo, al afectar la contractibilidad del diafragma.
Otros electrolitos como el calcio, magnesio y potasio
también pueden reducir la contractibilidad muscular
y dificultar el destete ventilatorio.El paciente descrito
presentaba controles bioguimicos normales (respuesta
d incorrecta).

La ventilacién mecénica (VM) produce hipoperfusio-
nesplacnica que ocurre como consecuencia de la dis-
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minucion del gasto cardiaco con reduccion de la presion
arterial y aumento de las resistencias vasculares del tracto
gastrointestinal. Esta hipoperfusién puede producir lesion
de la mucosa y alteraciones de la motilidad. También
existe una lesion por reperfusion que se produce una vez
restablecido el flujo esplacnico, después de un periodo
largo de hipoperfusion. Ciclos repetidos de hipoperfusion
y reperfusion son responsables de la isquemia mesenté-
rica observada en los pacientes criticamente enfermos.
Medicamentos asociados a la VM, como opiaceos y
sedantes, también contribuyen a disminuir la motilidad
gastrointestinal y a dificultar el retorno venoso, perpe-
tuando los efectos de la VM.

La ventilacion mecanica dificulta claramente la nutri-
cién enteral del paciente, especialmente si este esta en
estado critico, justo en un momento en el cual es funda-
mental una nutricién suficiente para su recuperacion. Si
el paciente se encuentra estable y no hay contraindica-
ciones de otra indole, es recomendable administrar una
alimentacion enteral precoz, por sonda nasogastrica o
transpilérica, por lo menos para ayudar el trofismo de
la mucosa intestinal (se ha comprobado que disminuye
el riesgo de lesiones digestivas), completando por via
parenteral las necesidades nutricionales.

En el caso clinico expuesto se inici6 nutricion parente-
ral inicial y posteriormente dieta enteral por sonda naso-
gastrica precozmente, con correcta tolerancia digestiva
(respuesta e incorrecta).

Ante persistencia de necesidad de soporte respiratorio
con presiones altas, imposibilidad de destete secundaria
a paralisis frénica derecha, se realiza traqueotomia de
forma reglada sin incidencias.

Tras el tratamiento con IGEV presenta mejoria progre-
siva de tono y fuerza de extremidad superior izquierda
y ambas extremidades inferiores, con persistencia de
hemiparesia de extremidad superior derecha.

El paciente es trasladado a centro de referencia para
neurorrehabilitacion donde tras 4 meses de ingreso no
ha experimentado mejoria ni de la parélisis de extremi-
dad superior derecha ni de la paralisis frénica, y esta
pendiente de colocacién de marcapasos diafragmatico.
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Flebre prolongada y cefalea en nifio de 5 afos
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Nifio de 5 afios que acude a urgencias por persis-
tencia de fiebre diaria de 11 dias de evolucion, picos
febriles cada 5 horas (maximo de 39,5°C axilar) y cefalea
frontal intensa con escasa respuesta a analgesia. Desde
hace una semana presenta disminucion de la ingesta, 1
vomito diario y pérdida 1,5 kg (9% pérdida peso). En las
Ultimas 24 horas presenta 2 episodios de desconexion
del medio y revulsion ocular de segundos de duracion.
No refieren movimientos anormales de extremidades, cia-
nosis, sialorrea ni relajacion de esfinteres. Ha recibido
tratamiento con azitromicina durante 5 dias en contexto
de cuadro catarral.

Antecedentes personales. Vacunado correctamente
segun calendario de Castilla y Ledn (incluida antineu-
mocdacica). Sin alergias medicamentosas conocidas. No
ingresos ni otras enfermedades de interés.

Antecedentes familiares. Sin interés.

Exploracion fisica. Peso: 14,6 kg; frecuencia cardiaca:
110 latidos por minuto; frecuencia respiratoria: 28 res-
piraciones por minuto; presion arterial: 120/65 mmHg;
Temperatura: 36,6°C; Sat.0.: 98% con aire ambiente.

Regular estado general, palidez cutanea. Mucosa oral
pastosa, labios secos, relleno capilar < 2 seg. Signo del
pliegue negativo. No gradiente térmico. No exantemas
ni petequias.

Auscultacion cardiaca: ritmica sin soplos. Ausculta-
cion pulmonar: buena entrada de aire bilateral sin rui-
dos sobreafiadidos. Abdomen: blando, depresible, no se
palpan masas ni megalias, ruidos hidroaéreos normales.
Otoscopia y orofaringe normales. Neuroldgico: nivel de
conciencia fluctuante, Glasgow 12. Hipoactivo con res-
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puesta parcial a estimulos. Signos meningeos negativos.

Rigidez nucal terminal. Pupilas isocéricas normorreactivas.

Estrabismo convergente en ojo izquierdo. Llanto continuo,

irritable. Movimientos normales de las cuatro extremidades.

Reflejos rotulianos ligeramente exaltados sin aumento de

area reflexogena. Reflejo cutaneo plantar flexor bilateral.
En Urgencias se canaliza via venosa periférica, se

extrae analitica sanguinea y se administra expansion con
suero salino fisiolégico a 20 cc/kg.

e Hemograma: Hb 13,4 g/dl; Hcto 39,1%; leucocitos
19.700 (83%N/13%L/3%M); 583.000 plaquetas/
mm3.

e Coagulacion: TTPA: 27s; T. protrombina: 66 %; fibri-
nogeno 352 mg/dl.

e Bioquimica: glucosa 128 mg/dl; urea 29 mg/dl; crea-
tinina 0,25 mg/dl; Na 128 mEq/L; K 4,5 mEq/L; CI
98 mEqg/L; GOT 24 U/L; GPT 9 U/L. PCR: 4,4 mg/L;
PCT: 0,127 ng/ml.

PREGUNTA 1. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES ACTUACIONES
REALIZARIA DE FORMA MAS URGENTE?

a. Interconsulta a Oftalmologia.

Puncién lumbar.

TAC craneal.

Resonancia magnética cerebral.

Ninguna de las anteriores.

® o0 o

La respuesta correcta es la c.
La interconsulta al oftalmdélogo en un caso como
este no es nunca una prioridad. La puncién lumbar esta
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contraindicada si existen signos de edema cerebral o
aumento de la presion intracraneal, coagulopatia, lesion
espinal o infeccién en el lugar de la puncién. Este caso
presenta focalidad aguda y sospecha de hipertension
intracraneal (HTIC) dada la clinica (cefalea intensa, para-
lisis del VI par...) por lo que no deberia realizarse una
puncién lumbar sin una prueba de imagen previa. La TAC
craneal es el procedimiento de eleccion en situaciones
urgentes dadas su facil disponibilidad, rapidez y utilidad
diagnostica en caso de masa, hematomas, edema cere-
bral y seria la opcioén adecuada. La RMN es una prueba
de imagen mas sensible en la evaluacion del parénquima
cerebral; sin embargo, debido al mayor tiempo de reali-
zacion respecto a la TAC y a la menor accesibilidad, no
es la prueba indicada en este caso.

La TAC craneal es informada como normal y se tras-
lada a la UCIP.

A su llegada a UCIP: afectacion del estado gene-
ral, baja el nivel de conciencia (Glasgow 8), estrabismo
convergente en el ojo izquierdo con pupilas isocoricas
normorreactivas. Presenta dos episodios de bradicardia
brusca hasta 30 lom e hipertension arterial (120/65).

PREGUNTA 2. TENIENDO EN CUENTA LOS RESULTADOS
DE LA ANALITICA PREVIA Y SIGNOS COMPATIBLES CON
HIPERTENSION INTRACRANEAL (HTIC), ;CUAL SERIA EL
TRATAMIENTO MAS ADECUADO EN ESTA SITUACION?
a. Suero salino hipertonico 3%.

Manitol.

Expansion con suero salino fisiolégico a 20 cc/kg.
Expansion con coloide.

Observacion.

© o0 o

La respuesta correcta es la a.

La elevacion de la presion intracraneal (PIC) aparece
en situaciones en los que se produce un dafio cerebral,
ya sea hipoxico, metabdlico, toxico o traumético. El orga-
nismo es capaz de adaptarse y compensar aumentos
de PIC moderados. Cuando los mecanismos de com-
pensacion no son suficientes, el aumento de PIC pue-
de comprometer la vida del paciente o provocar graves
discapacidades neurologicas. La elevacion critica de la
PIC afecta al flujo sanguineo cerebral (FSC). El aumen-
to de PIC producird una disminucién de la presion de
perfusion cerebral (PPC), colapsaré el lecho venoso y
puede colapsar también las arterias cerebrales. La PIC

se debe mantener por debajo de 20 mmHg y la PPC,
entre 50 y 65 mmHg, dependiendo de la edad del nifo.
Dentro de las medidas para el tratamiento de la HTIC se
encuentran la sedoanalgesia y la relajacion adecuadas,
la administracion de manitol o de salino hipertonico, la
extraccion de liquido cefalorraquideo, si se dispone de
un catéter o un drenaje ventricular externo, y la hiperven-
tilacion moderada (presién parcial de CO, [pCO2] entre
30y 35 mmHg). Parece razonable pensar que nuestro
paciente podria beneficiarse del manitol o del suero salino
hiperténico. En pediatria se prefiere el uso de SSH3%
frente al manitol. Ademas, este paciente presenta una
hiponatremia grave sintomatica por lo que el suero salino
hipertdnico seria la mejor opcion. El suero salino hiper-
ténico (3%) puede administrarse en bolo (6-10 mi/kg )
o en perfusion (0,1-1 ml/kg/h).

Se administra SSH 3% 6 cc/kg con buena respuesta
presentando normalizacion de la tension arterial (TA) y
frecuencia cardiaca (FC) hacia cifras normales y mejo-
ria del nivel de conciencia (respuesta verbal a ordenes
sencillas, seguimiento visual).

Dada la estabilidad clinica se realiza puncion lumbar:
e (Citoquimica: aspecto claro y transparente. 120 leucos/

mm? (8% PMN, 92% MN); glucosa 23 mg/dl; Prot.

106 mg/dl; 5 hematies/mm3.

PREGUNTA 3. ;CUAL SERIA LA SIGUIENTE ACTITUD?

a. Lapuncion lumbar es hematica por lo tanto no valo-
rable, repetiriamos puncién lumbar

b. Meningitis virica. Iniciariamos tratamiento con aciclo-
vir 60 mg/kg/dia.

¢. Meningitis bacteriana. Iniciariamos tratamiento con
cefotaxima 300 mg/kg/dia.

d. Meningitis etiologia dudosa. Iniciariamos tratamiento
con dexametasona IV 30 minutos antes y posterior-
mente cefotaxima 300 mg/kg/ dia+ vancomicina 60
mg/kg/dia + aciclovir 60 mg/kg/dia.

e. Meningitis etiologia dudosa. Mantener vigilancia cli-
nica y actitud expectante sin tratamiento antimicro-
biano.

La respuesta correcta es la d.

La puncién lumbar del paciente es totalmente valora-
ble y la cantidad de hematies que presenta es desprecia-
ble. En ocasiones podemos encontrar un liquido cefalo-
rraquideo (LCR) hematico debido a una mala realizacion
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TABLA 1. HALLAZGOS EN EL LCR SEGUN ETIOLOGIA DE LA MENINGITIS.

Células/mm?3
Normal <10
Meningitis bacteriana > 1.000
Meningitis virica < 300
Meningitis tuberculosa < 500
Encefalitis herpética 0-500
Meningitis bacteriana parcialmente tratada < 1000

Tipo de células Proteinas (mg/dl) Glucosa (mg/dl)
MMN <45 35-130
PMN ) 4
MNN Normal o T Normal

PMN/MNN! T L
MNN/Hematies2 Normal o T Normal
PMN/MNN T 4

1En la meningitis tuberculosa inicialmente pueden predominar los polimorfonucleares. 2En la encefalitis herpética pueden observarse

hematies en el LCR hasta en el 50% de los casos.

TABLA 2. ESCALA DE BOYER MODIFICADA PARA DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE MENINGITIS.

Puntuacion

Temperatura

Petequias/purpura
Obnubilacién/coma/convulsiones/focalidad
Proteinorraquia (mg/dl)

Glucorraquia (mg/dl)

Leucocitos en LCR

% PMN en LCR
Mayores de 2 afios
Menores de 2 afios

Leucocitos en sangre
% cayados en sangre
Cayados/PMN totales
PCR (mg/dl), 12 h de evolucién

0 1
<39 > 39
Ausentes Presentes
Ausentes Presentes
<90 90-140 > 140
> 35 20-35 <20
< 1.000 1.000-4.000 > 4.000
<60% > 60%
<60% > 60%
< 15.000 > 15.000
<6 6-14 > 14
<0,12 >0,12
>4 4-9 >9

0-2 puntos: no esta indicado el tratamiento antibidtico. 3-4 puntos (etiologia dudosa): se ingresara al paciente. Puede optarse por
tratamiento antibidtico empirico o por la observacion clinica de la evolucion de la enfermedad, repitiendo la PCR en sangre en 12

horas. > 4 puntos: esta indicado el tratamiento antibictico.

de la técnica, haber lesionado un capilar, etc. Si ocurre,
se debe esperar a que el liquido se aclare y salga méas
claro. Si el liquido continta saliendo hematico se puede
repetir la puncién un espacio intervertebral por encima
del que se ha realizado la técnica. Si no es posible se pue-
de utilizar la siguiente formula para estimar la cantidad de
leucocitos reales en LCR: N° leucocitos “reales” en LCR =
N° leucocitos en LCR - (leucocitos en sangre x hematies
en LCR / hematies en sangre). En condiciones normales
el LCR es un liquido acelular, glucosa con valores entre
50-75% de la glucosa plasmética en esos momentos y
unas proteinas inferiores a 0,45 g/L en nifios mayores de
un mes de vida. Un LCR es patolégico cuando presenta
celularidad, hipoglucorraquia o hiperproteinorraquia (ver
tabla 1). El paciente presentaba un score de Boyer de
5 (ver tabla 2) y etiologia dudosa posiblemente no bac-

teriana por presentar < 1.000 leucos/mm3 en LCR aun-
que mas de las células esperadas para tratarse de una
meningitis virica y con una glucosa baja. En este caso es
importante destacar que el paciente habia recibido trata-
miento previo con azitromicina durante 5 dias, por lo que
podria tratarse de una meningitis decapitada. Por este
motivo, la opcidn correcta es instaurar tratamiento para
cubrir las dos posibles etiologias. Iniciarfamos tratamiento
con dexametasona IV 30 minutos antes y posteriormente
cefotaxima 300 mg/kg/ dia+ vancomicina 60 mg/kg/dia
+ aciclovir 60 mg/kg/dia

Recibe tratamiento con dexametasona IV 30 minu-
fos antes y posteriormente cefotaxima 300 mg/kg/ dia+
vancomicina 60 mg/kg/dia + aciclovir 60 mg/kg/dia. Se
solicitan PCR de enterovirus, virus herpes, neumoco-
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TABLA 3. ESTADIOS DE AFECTACION NEUROLOGICA EN MENINGITIS TUBERCULOSA.

Aparicion de signos de hipertension intracraneal y dafio neurolégico como somnolencia, alteracion de pares

Estadio | Sintomatologfa infecciosa inespecifica con febricula, anorexia, irritabilidad o cefalea
Estadio Il

craneales (ll1, VI'y VIII fundamentalmente), anisocoria o convulsiones. (f 12% )
Estadio IlI

co y meningococo y se coloca prueba de tuberculina al
paciente (PPD). La radiografia de torax es normal.

Se produce mejoria del nivel de conciencia (Glas-
gow 13) tras puncion lumbar e inicio de dexametasona,
aungue persiste bradipsiquia con lenguaje coherente y
paresia del VI par izquierdo. El electroencefalograma no
muestra crisis aunque presenta una actividad de fondo
levemente enlentecida. A las 48 horas del ingreso se
realiza RM cerebral donde se objetiva hidrocefalia leve y
lesiones hiperintensas a nivel de ambos uncus.

Se repite la puncién lumbar y se solicita nuevo analisis
de LCR. Citoquimica: aspecto claro y transparente. 172
leucos/mm3 (12% PMN, 88% MN). Glucosa 26 mg/dl.
Proteinas 108 mg/dl, ADA 12 Ul/L.

PREGUNTA 4. CON ESTOS DATOS, ;CUAL TE PARECE EL

DIAGNGSTICO MAS PROBABLE?

a. Meningitis virica por el predominio linfocitico.

b. Encefalitis aguda.

c. Meningitis bacteriana: hay que continuar con el tra-
tamiento antibiotico.

d. Encefalitis postinfecciosa.
Meningitis tuberculosa.

La respuesta correcta es la e.

Tanto la meningitis virica como la encefalitis herpéti-
ca cursan con niveles normales de glucosa en LCR. La
antibioterapia iniciada anteriormente cubriria la mayoria
de los gérmenes implicados en la meningitis bacteriana,
pudiendo observarse una mejoria clinica en el paciente
a las 48 horas de tratamiento. Ante un paciente con
clinica sugestiva de meningitis bacteriana y ausencia de
mejorfa a las 48 horas de inicio del tratamiento debemos
pensar en la posibilidad de que se trate de una meningitis
tuberculosa.

La meningitis tuberculosa tiene un curso subagudo
durante 1-2 semanas. Inicialmente aparecen sintomas
poco especificos, como trastornos de la conducta, vomi-
tos, decaimiento, rechazo de tomas y febricula. Méas
tarde aparecen signos de irritacion meningea e hiper-

Afectacion neurolégica grave con coma, respiracion y pulso irregular, estado convulsivo, etc. (T 50%)

tensién intracraneal, con vomitos proyectivos, cefalea,
irritabilidad, estrabismo y afectacién de pares craneales,
convulsiones, disminucion del estado de conciencia y
coma (Tabla 3). La mayoria se diagnostican en estadio
[ como es el caso de nuestra paciente. Hay alteraciones
de tuberculosis en la radiografia de térax en el 50-85%
de los casos y en la TC o la RM cerebral en el 90%,
especialmente hidrocefalia y ocasionalmente ventriculitis,
tuberculomas e infartos cerebrales.

El LCR presenta pleocitosis de predominio linfocitario,
hipoglucorraquia e hiperproteinorraquia. El riesgo de pro-
gresion de tuberculosis primaria a meningitis tuberculosa
es mayor en nifios y complica al 0,3% de los casos. En
pediatria no siempre existen los antecedentes clinicos
respiratorios clasicos y a veces, no se encuentra contacto
tuberculoso conocido cercano. El diagnostico precoz de
la meningitis tuberculosa es esencial en el prondstico de
la enfermedad. El retraso en el diagnostico e inicio del
tratamiento se relacionan con una mayor tasa de mortali-
dad y secuelas irreversibles, por lo que ante la sospecha
clinica se debe iniciar la cuadruple terapia precozmente.

En este tiempo obtenemos los siguientes resultados:
PCR enterovirus, virus herpes, neumococo y menin-
gococo negativos. Dada la persistencia de la clinica y
LCR sin cambios a las 48 horas, se sospecha meningitis
tuberculosa, se recoge cultivo aspirado gastrico, PCR
Mycobacterium tubercolosis en LCR y se inicia tratamien-
to antituberculoso (isoniazida, rifampicina, pirazinamida
orales y amikacina i.v) y prednisolona oral. Se confirma
el diagnostico con PCR positiva a Mycobacterium tuber-
culosis en LCR y cultivo de aspirado gastrico y Mantoux
negativos. El informe definitivo de la RMN muestra dila-
tacion de los ventriculos laterales (incluidas sus astas
laterales), del tercer y cuarto ventriculos, con indice de
Evans en los limites altos de la normalidad.

Continda con cefalea intensa y clinica de hipertension
intracraneal, es valorado por Servicio de Neurocirugia,
colocandose un drenaje ventricular externo y sensor de
presion intracreaneal (PIC). Las primeras 48 horas tras
intervencion permanece intubado, sedoanalgesiado con



92

Fiebre prolongada y cefalea en nifio de 5 afios

TABLA 4. SIGNIFICADO DE LOS VALORES DE LA SATURACION DE LA HEMOGLOBINA A NIVEL CEREBRAL.

Saturacion Interpretacion

Situacion clinica

55-75% (normal)
< 55% (disminuida)

> 75% (aumentada)

Flujo sanguineo cerebral adaptado a su consumo de oxigeno

Descenso relativo o absoluto del flujo sanguineo cerebral.
Incremento del consumo de oxigeno cerebral

Flujo sanguineo cerebral superior a las necesidades neuronales

Compatible con la normalidad

Hipoxia cerebral oligohémica
Hiperactividad neuronal

Hiperemia cerebral
Zonas de infarto
Muerte cerebral

TABLA 5. VALORES DE REFERENCIA DE LOS PARAMETROS DE DTC EN LA ARTERIA CEREBRAL MEDIA Y SIGNIFICADO
CLINICO DE SUS ALTERACIONES EN NINOS.

Velocidad sistdlica Velocidad media Indice de resistencia Indice de pulsatilidad
Normal 100-150 60-100 0,5-0,6 0,7-1
HTIC Variable Disminucién progresiva 0,75-1,2 1,4-3
Isquemia Variable Disminuida Aumentado Aumentado
Hiperemia Normal Aumentada Normal o disminuido Disminuido

fentanilo (maximo 5 ug/kg/h) y midazolam (méximo 0,5
mg/kg/h) que se sustituye por propofol (maximo 4 mg/
kg/h) y remifentanilo (0,15 ug/kg/min) y relajacion con
rocuronio.

En las primeras 12 horas posteriores a la intervencion,
presenta inestabilidad hemodinamica con tendencia a la
hipotension, precisando soporte inotrépico durante 24
horas con dopamina (hasta 20 pg/kg/min) y noradre-
nalina (hasta 0,15 pg/kg/min) para mejorar presion de
perfusion cerebral.

Inicialmente presenta PICs de hasta 29 cmH20 que
responden a drenaje ventricular, sedacion, relajacion con
rocuronio (BIS variables entre 40-60) y perfusion continua
de SSH 3%.

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES
HERRAMIENTAS TE AYUDA A MONITORIZAR EL FLUJO
SANGUINEO CEREBRAL?

a. Doppler transcraneal de la ACM.

Sensor de PIC.

PAM.

Saturacion venosa del bulbo de la vena yugular.
Todas son herramientas que nos ayudan a monitorizar
el flujo sanguineo cerebral.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

La monitorizacién de la PIC ofrece informacién cuan-
titativa sobre el grado de compromiso de espacio de
estructuras intracraneales. La PIC es importante como

valor absoluto, pero sobre todo debe relacionarse con
la presion arterial sistémica (PAS) y la presion arterial
media (PAM) para obtener la presion de perfusion cere-
bral (PPC).

La saturacion venosa en el bulbo de la vena yugular
permite la medicion de la saturacion de la hemoglobina
en la sangre recogida en el bulbo de una de las venas
yugulares, representativa del drenaje venoso cerebral.
Su indicacién es la medicion de la saturacion y calcu-
lo de indices de oxigenacion cerebral considerandose:
normal 55-75%, disminuida < 55%, aumentada >75%
(Ver tabla 4).

El doppler transcraneal (DTC) permite, mediante la
valoracién de la velocidad de flujo a nivel de la arteria
cerebral media, conocer el patrén de perfusion cerebral
y calcular los indices de pulsatilidad y resistencia, de
forma no invasiva (ver tabla 5). Aunque existen diver-
sas ventanas a través de las que se pueden explorar las
velocidades de flujo de las arterias cerebrales (temporal,
occipital, orbitaria) en la practica la méas asequible es la
temporal, que ofrece datos de la arteria cerebral media.

Todas son herramientas para la monitorizacion del
flujo sanguineo cerebral.

Durante el ingreso realizamos DTC de arteria cerebral
media con patron de alta velocidad (velocidad media=
123 cm/s, indice de resistencia 0,52 e indice de pulsa-
tilidad 0,7) compatible con hiperemia cerebral. En este
paciente el DTC es de especial interés debido al riesgo
de infartos por vasculitis.
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PREGUNTA 6. EN CUANTO AL TRATAMIENTO EN UN

PACIENTE ESTABLE CON MENINGITIS TUBERCULOSA

E HIDROCEFALIA, ;QUE ELEGIRIAS ENTRE ESTAS

OPCIONES?

a. Colocar una valvula de derivacion urgente.

b. Colocar una vélvula de derivacion electiva.

c. Actitud expectante, cuando mejore la meningitis mejo-
rara la hidrocefalia.

d. Ventriculostomia endoscépica del tercer ventriculo
(ETV).

e. Tratamiento médico.

La respuesta correcta es la e.

La mayoria de los autores sugieren que la derivacion
ventriculo-peritoneal temprana en meningitis tuberculosa
debe considerarse en todos los pacientes con hidrocefalia
no comunicante; sin embargo no esta exenta de riesgos
(infeccion, obstruccion, desconexion, migracion, fallo
del equipo, complicaciones abdominales por el catéter
distal). En los casos con hidrocefalia comunicante (HC)
como este caso, tenemos una alternativa: el tratamiento
médico. Los ensayos con tratamiento médico presentan
una alta tasa de éxito en series grandes: hasta 70% en
HC. La meningitis tuberculosa es una patologfa Unica en
la que se ha demostrado que el tratamiento médico es
efectivo, no asi para otras causas de hidrocefalia. Pre-
sumiblemente esto es asi porque el tratamiento médico
controla la hidrocefalia, mientras que la terapia definitiva
elimina lentamente el exudado de las cisternas basales.
El manejo médico consiste en administrar altas dosis de
acetazolamida (25-100 mg/kg/dia) y furosemida 1 mg/kg/
dia en 3 dosis durante un periodo de 4 semanas. Asociar
corticoide durante el primer mes de tratamiento reduce
el riesgo de muerte o déficit neurolégico incapacitante
en pacientes con meningitis tuberculosa no infectados
por VIH. No debe suspenderse el tratamiento antes del
mes y se debe corregir las alteraciones hidroelectroliticas
que puedan producir dichos farmacos (deshidratacion,
hipopotasemia, acidosis....). Esta combinacion de medi-
camentos reduce la produccion de LCR al bloquear la
actividad de la anhidrasa carbénica y reduce la PIC al
disminuir la tasa de produccion de LCR.

La ventriculostomia endoscépica del tercer ventriculo
(ETV) es una alternativa a la vélvula de derivacion. La
cirugia consiste en hacer una abertura en la pared del

tercer ventriculo que permita el flujo libre del liquido cefa-
lorraquideo para ser absorbido por los plexos coroideos.
La ETV es muy apropiada para el tratamiento de la hidro-
cefalia obstructiva (no comunicante). Para realizar este
procedimiento, los ventriculos tienen que ser bastante
largos para ver las estructuras cerebrales apropiadas. La
tasa de complicacién inicial por ETV es mayor que por la
colocacion de la valvula de drenaje.

Se inicia tratamiento médico de la hidrocefalia con
acetazolamida (15 mg/kg/dia) y furosemida (3 mg/kg/dia),
presentando acidosis metabdlica e hipopatasemia que
requiere correccion con aportes orales de bicarbonato
(2,4 mEqg/kg) y aportes de potasio (1,4 mEq/kg)

Debido al adecuado control de la PIC se pinza el
drenaje ventricular durante 4 dias, sin presentar clinica
de HTIC. Se realiza RM cerebral de control el 12° dia
de ingreso, con mejoria y no objetivandose aumento de
hidrocefalia, por lo que se retira drenaje ventricular sin
incidencias. Recibe profilaxis anticomicial con fenitoina
durante las primeras 72 h, sin presentar crisis clinicas.
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Insuficiencia respiratoria aguda y pancitopenia

Ponente: Irene Isern Alsina. Tutora: Montserrat Pujol Jover.

Hospital Materno infantil Valld’Hebron. Barcelona.

Nifia de 24 meses, 12 kg, sin antecedentes patolo-
gicos de interés, que ingresa en la Unidad de Cuidados
Intensivos Pedidtricos (UCIP) por insuficiencia respiratoria
aguda.

La familia consulta al Servicio de Urgencias por aste-
nia de dos meses de evolucion a la que se asocia fiebre
de inicio en la semana previa. En la exploracion fisica
se detecta hepatoesplenomegalia. Las analiticas sangui-
neas muestran alteracion del perfil hepatico (maximo
AST 1.200 UI/L, ALT 425 UI/L, bilirrubina total 1,5 mg/
dl, bilirrubina directa 0,68 mg/dl); con pancitopenia per-
sistente, hemoglobina de 8,2 g/dl (VCM 90 ft, HCM 30
pg, reticulocitos 225x10°/L), plaquetas de 78x10%/L. Asi
mismo, se observa elevacion de reactantes de fase agu-
da: fibrinogeno 4,15 g/L, LDH 1.895 Ul/L, ferritina 796
ng/ml, transferrina 305 mg/dl y triglicéridos 333 mg/dl.

Durante el seguimiento, dos dias previos al ingre-
S0, presenta empeoramiento de la sinfomatologia, con
aparicion de ictericia y coluria. En la analitica destaca
hemoglobina 5,4 g/dl, 3.510x1(? leucocitos/L, 0,2x1(°
neutrofilos/L, y 34x10%/L plaquetas. Ante los resultados,
se decide ingreso en la planta de hospitalizacion e inicio
de terapia antibidtica de amplio espectro con piperacili-
na-tazobactam y amikacina.

PREGUNTA 1. ;CUAL ES LA PRIMERA EXPLORACION

COMPLEMENTARIA QUE SOLICITARIAIS PARA EL

DIAGNGSTICO DE LA PANCITOPENIA?

a. Solicitamos un AMO urgente ya que podria tratarse
del debut de una enfermedad hematolégica maligna.
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b. Rehistoriamos a la familia sobre la ingesta o contacto
con algln farmaco o sustancia toxica.

c. Lacausa mas frecuente de aplasia medular en pedia-
tria es la infecciosa por lo que solicito estudio micro-
biolégico.

d. Solicito estudio inmunolégico pues creo que es de
causa autoinmune.

e. Lacausa mas frecuente de aplasia medular en pedia-
tria es la infecciosa, en concreto, la virica, por lo que
tomo una actitud expectante.

La respuesta correcta es la c.

Dentro del estudio de la pancitopenia, se incluye la
realizacion de un aspirado de médula 6sea, pero no como
primera opcion, pues antes deberia descartarse un pro-
ceso infeccioso, méas frecuente (Tabla 1).

La respuesta e es incorrecta, puesto que ante una
pancitopenia tan severa, se debe iniciar estudio etiologi-
co. La respuesta b podria ser correcta, ya que muchos
farmacos pueden producir pancitopenia, aunque en
menor frecuencia. Algunos ejemplos son: metamizol o
dipirona, dapsona, penicilina G, procainamida, rituximab,
carbamazepina, furosemida, mebendazol, fenobarbital,
fenitoina, tiacidas.

En la planta de hospitalizacion, presenta fiebre diaria,
anemia y plaquetopenia persistente, por lo que recibe
varias transfusiones de hemoderivados. En el estudio
infectoldgico destaca IgM positiva para virus Epstein-Barr,
resto del estudio negativo. La coagulacion se mantiene
dentro de los limites de la normalidad, con fibrinégeno
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TABLA 1. ETIOLOGIA DE LA PANCITOPENIA (EXCLUIDAS
NEOPLASIAS).

Pine etal  Bhatnagar et al
N =64 N =286

Infeccion 41 (64%) 23 (27%)
Sepsis 20 (31%) 5 (6%)
Viral (no VEB) 10 (16%)

Virus de Epstein-Barr (VEB) 3 (5%)

Malaria 2 (3%) 4 (5%)
Ehrlichiosis 2 (3%) 3(3,5%)
Fiebre entérica 7 (8%)
Leishmaniasis 4 (5%)
Otros 4 (6%)

Hematoldgico 18 (28%) 53 (62%)
Aplasia medular 7 (11%) 22 (26%)
Trombocitopenia inmunitaria 3 (5%)

Sd. de Blackfan-Diamond 2 (3%)
Sd. de Evans 2 (3%)
Anemia megaloblastica 1(1,5%) 31 (36%)
Otros 3 (2%)
Miscelanea 5(8%) 10 (12%)

mantenido en 2 g/l y determinacion de ferritina en torno
a 790 ng/ml. Se realiza también aspirado de médula dsea
que muestra macrofagos y con algunos fenémenos de
hemofagocitosis. El estudio inmunoldgico destaca acti-
vidad citotéxica muy disminuida de los linfocitos NK y
niveles de CD25 muy elevados.

Tras 4 dias de ingreso en la planta de hospitalizacion,
presenta cuadro de dificultad respiratoria rapidamente
progresiva motivo por el cual se inicia soporte con oxige-
noterapia de alto flujo y se decide ingreso en la Unidad
de Cuidados Intensivos Pediatricos. Al ingreso en UCIP:
FC (frecuencia cardiaca) 150 lpm, SatHb 92-95% (FiO-
1), FR 40-60 rpm, TA 120-75 mmHg, y a la exploracion
fisica destaca palidez e ictericia mucocutanea, petequias
alsladas, taquipnea, tiraje universal y aleteo nasal, mala
entrada de aire bilateral con predominio de hipofonesis
bibasal. Hepatomegalia de 5 cm y esplenomegalia hasta
cresta iliaca. Sin focalidad neuroldgica aparente. En la
radiografia de térax al ingreso se observa patron alveo-
lar bilateral de predominio derecho con ligero derrame
pleural derecho (Fig. 1).

PREGUNTA 2. ANTE LOS HALLAZGOS CLINICO-

RADIOLOGICOS, ;CUAL SERIA EL DIAGNGSTICO

SEMIOLOGICO MAS PROBABLE?

a. Sospechamos una neumonia, por lo que iniciamos
tratamiento antibiético con amoxicilina-acido clavula-
nico.

FIGURA 1. Radiografia de térax al ingreso.

b. Solicito de inmediato ecocardiografia urgente para
descartar insuficiencia cardiaca.

c. Solicito niveles de dimero-D, para descartar un TEP.

d. Podria tratarse de un SDRA, de causa no filiada.

e. Ninguna de las anteriores es correcta.

La respuesta correcta es la d.

El tratamiento de la neumonia grave seria pipera-
cilina tazobactam o ceftazidima, para la cobertura de
Pseudomonas y amikacina como paciente inmunode-
primida. Aungue es recomendable descartar un edema
cardiogénico mediante ecocardiografia, este implicaria
mayor repercusion hemodinamica, por lo que no debe ser
nuestra primera aproximacion. La hipoxemia si se daria
en un tromboembolismo pulmonar, pero no el patron
alveolar radiolégico. Tampoco tiene factores de riesgo
conocidos para la trombosis.

Los criterios de SDRA se definen en la tabla 2.

La paciente cumple los criterios de tiempo de evolu-
cion corta y opacidades radiolégicas bilaterales sin signos
de insuficiencia cardiaca.

Se procede a intubacion orotraqueal y se conecta a
ventilacion mecanica en modalidad SIMV con los siguien-
tes parametros: PEEP 13 cm H20, Fi0O, 0,6, VT 7ml/
kg, FR 25 rpm, realizando PIP 25-57 cmH-0. Mantiene
SatHb 90-95%. Se observa sangrado activo a través de
tubo endotraqueal. Tras la estabilizacion y monitorizacion
inicial de la PaQ: arterial, se clasificé en SDRA grave con
relaciones Pa0O./FiO, < 100 mmHg con PEEP 13.
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TABLA 2. CRITERIOS SDRA DE BERLIN.

Tiempo
Imégenes radiolégicas

Etiologia del edema pulmonar

Durante la primera semana tras el insulto desencadenante.

Opacidades bilaterales (no explicables por derrames, atelectasias o nédulos).

Fallo respiratorio no explicable por insuficiencia cardiaca o sobrecarga hidrica.

Hipoxia Leve 200 mmHg < Pa0./FiO, < 300 mmHg con PEEP o CPAP > 5 cm H.0
Moderada 100 mmHg < Pa0./FiO, < 200 mmHg con PEEP o CPAP > 5 cm H.0
Grave Pa0,/Fi0, < 100 mmHg con PEEP o CPAP > 5 cm H,0

PREGUNTA 3. A CONTINUACION ;CUAL SERIA TU

ACTUACION?

a. Contactamos con el servicio de neumologia para rea-
lizar fibrobroncoscopia y lavado broncoalveolar.

b. Dada su aplasia medular, sospechamos etiologia
infecciosa y se inicia levofloxacino, foscarnet y cotri-
moxazol.

c. Mantenemos parametros de ventilacion agresivos, con
PEEP altas para asegurar una correcta oxigenacion.

d. Iniciamos infusién de gammaglobulinas 1 g/kg y dexa-
metasona 10 mg/m?/dia ante la posibilidad de un
sindrome hemofagocitico.

e. Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la d.

Ante la posible hemorragia pulmonar, se inicia tra-
tamiento antiinfeccioso de amplio espectro para la
cobertura de bacterias gram negativas, atipicas, CMV
y P. jirovecci, con levofloxacino, foscarnet y cotrimoxa-
zol. También se realiza lavado broncoalveolar (LBA) que
muestra abundantes hemosideréfagos, no celularidad
con signos de malignidad. Se inicia tratamiento con
infusién de gammaglobulinas 1 g/kg durante dos dias y
dexametasona 10 mg/m2/dia como tratamiento de posible
sindrome hemofagocitico. Posteriormente, todo el estudio
microbiolégico resulta negativo.

Durante el ingreso presenta cifras maximas de ferriti-
na (858 ng/ml), LDH (2.745 ng/ml), bilirrubinemia (indi-
recta 3,6 mg/dl y directa 2,35 mg/dl), hipertrigliceride-
mia (270 mg/ml), hipertransaminasemia (AST 88 Ul/L,
ALT 20 Ul/L) y pancitopenia requiriendo transfusiones
frecuentes. El diagndstico del sindrome hemofagocitico
requiere la presencia de 5 0 mas de los siguientes cri-
terios (Tabla 3).

Presenta buena evolucion a nivel respiratorio, por lo
que se procede a la extubacion el dia +7 de ingreso en
UCI-P. Ante evolucion térpida por la escasa recuperacion

TABLA 3. HALLAZGOS CLTNIQOS Y DE LABORATORIO EN
EL SINDROME HEMOFAGOCITICO.

Hallazgos
Fiebre
Hepatoesplenomegalia

Citopenias

Hipertrigliceridemia
Hipofibrogenemia
Ferritina

Hemophagocytosis

Disminucion de la actividad

Criterios diagndsticos
> 37°C

Hemoglobina < 9 g/dI
Plaguetas < 100 x 109/L
Neutréfilos < 1 < 109/L

> 3 mmol/L
<15bgL
> 500 pg/L

Imagenes en médula 6sea u
otros tejidos

< 10% por citometria de flujo

de las células NK

CD25 > 2.400 U/L
LDH > 500 U/L
AST > 100 U/L
ALT > 100 U/L

hematoldgica, se inicia al cuarto dia de ingreso, trata-
miento con ciclosporina.

Se repite de nuevo el aspirado de médula dsea que
muestra posibles precursores macrofagicos, asi como
abundantes macrdfagos y fenémenos de hemotagoci-
tosis. La biopsia de médula dsea muestra proliferacion
histiocitaria sin especificidad diagnostica.

Al dia +13 de ingreso en UCI-P, se traslada a planta
de hospitalizacion. Se obtienen los resultados del estudio
inmunohistoquimico del LBA que muestran positividad en
mas del 5% de la celularidad histiocitaria para las tinciones
inmunohistoquimicas CD1a y Langerina. Segun la biblio-
grafia, en pacientes afectos de HISTIOCITOSIS, el hallazgo
de mas de un 5% de células CD1a positivas en el LBA
seria indicativo de afectacion pulmonar por dicha entidad.

Una nueva biopsia de médula 6sea muestra infiltra-
cion medular por proliferacion histiocitaria.



Ponente: Irene Isern Alsina. Tutora: Montserrat Pujol Jover

97

= Familial Rosai-Doriman Disease (ROD)
» Sporadic RDD
-Classizal RDD
-Extra-nodal RDD
-ADD with neoplasia or Immune disease
“Unclassified

ERBED
PUCICA
AR

HRRAS

vii
* & propenen of PIKICA mutlant pasonts have
grcomitan) JRAMGOOE mytatom

FIGURA 2. Clasificacién de las histiocitosis.

Actualmente sigue tratamiento con quimioterapia
segun protocolo LCH-04 con buena evolucion, siendo
ademas portadora de oxigenoterapia domiciliaria por
patron restrictivo respiratorio secundario a hepatoesple-
nomegalia masivas.

La histiocitosis se define como una proliferacion de
células del sistema mononuclear fagocitico (monocitos,
macrofagos, células dendriticas) en diferentes 6rganos
y sistemas.

Existen formas sistémicas o localizadas, con signos de
infiltracion (adenopatias y hepatoesplenomegalia) y sin-
tomatologia inespecifica como fiebre, astenia y anorexia.
Es mas frecuente el debut en lactantes menores de tres
afos. La infiltracion de la médula ésea acaba producien-
do anemia, leucopenia y hemorragias por trombopenia.
Es relativamente frecuente la afectacién pulmonar y la
cutanea.

Recientemente se ha consensuado una nueva clasifi-
cacion de las histiocitosis (Fig. 2) basada en la histologfa,
el fenotipo, alteraciones moleculares, hallazgos clinicos
e imagenes radioldgicas caracteristicas. Se dividen en
5 grupos: 1) histicitosis relacionada con las células de
Langerhans; 2) cutaneas y mucocuténeas; 3) histiocitosis

malignas; 4) histiocitosis de la enfermedad Rosai-Dorf-
man; y 5) sindromes de acivacionmacrofagica y limfo-
histiocitosishemofagocitica.
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Caso clin m

Distuncion cardiaca en paciente neurocritico

Ponente: Iria Duran Lorenzo. Tutora: Laura Diaz Ruiz.

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

PRIMER CASO CLINICO

Historia clinica. Lactante de 1 mes que ingresa en
UCIP tras un episodio atragantamiento en domicilio. Los
padres refieren haberlo encontrado hipotonico y ciandtico
inmediatamente tras la realizacion de una toma, iniciando
en ese momento maniobras de reanimacion basica. A la
llegada del equipo de transporte se constata presencia de
latido cardiaco, con hipotonia y Glasgow de 3.

Antecedentes personales. Embarazo controlado, nor-
mal. Gemelar bicorial, biamnidtico. Periodo neonatal sin
incidencias. En seguimiento por reflujo gastroesofagico,
sin precisar tratamiento.

Exploracion fisica al ingreso. Intubado por via oro-
traqueal. Glasgow 3. Hipotdnico. Relleno capilar mayor
de 3 segundos. Taquicardia a 170 lpm. Auscultacion
cardiopulmonar y exploracion abdominal sin alteraciones.
Ausencia de evidencia de lesiones externas.

Durante la valoracion inicial a pie de cama se realiza
un ecocardiograma en el que se objetiva una disfuncion
ventricular izquierda grave (fraccion de eyeccion del
33%) con insuficiencia mitral moderada por defecto de
coaptacion, acompafada de un ventriculo derecho no
dilatado, comprimido por el ventriculo izquierdo. En la
analitica al ingreso presenta una elevacion de troponina
T-hs hasta 430 ng/L y de NT-proBNP hasta 3.898 pg/
ml. Precisa de forma transitoria de soporte inotrépico
con dopamina a un maximo de 6 Lig/kg/min. Recibe un
ciclo de levosimendan durante las primeras 24 horas. En
las siguientes 48 horas, a pesar de no recibir sedacion,
continda hipotonico, con pupilas midticas y escasamente
reactivas y manteniendo un Glasgow de 3.

98

PREGUNTA 1. EN ESTE PUNTO, ;CUAL TE PARECE LA

APROXIMACION DIAGNOSTICA MAS ADECUADA:

a. Dada la edad del paciente, lo méas probable es que
se trate de una cardiopatia congénita previamente no
diagnosticada.

b. Se trata, con toda probabilidad, de una miocarditis.

c. Los hallazgos hemodinamicos parecen suficientes
para justificar el cuadro neurolégico. Dada la inesta-
bilidad del paciente no realizaria una TAC.

d. Parece suficiente realizar una ecografia transfonta-
nelar a pie de cama.

e. La historia es poco clara y la causa primaria podria
no ser cardiaca. Parece indicado realizar una TAC.

La respuesta correcta es la e.

Dada la ausencia de mejoria en la exploracion neuro-
l6gica en las horas siguientes, que parece no justificarse
por la administracién previa de farmacos sedantes ni
por la disfuncién cardiaca, seria necesario realizar una
prueba de neuroimagen. El diagnéstico diferencial ante
la situacion clinica del paciente, junto con la historia poco
clara, debe incluir el traumatismo craneal no accidental.
La prueba diagnostica indicada, por lo tanto, seria una
TAC craneal.

Tras la realizacion de diversas pruebas complementa-
rias (TAC craneal, RMN cerebral y espinal y EEG), se esta-
blece el diagndstico de traumatismo craneal no accidental
con hematomas subdurales intracraneales y raquideos,
junto con datos de encefalopatia hipdxico-isquémica pro-
funda. La disfuncién cardiaca descrita previamente se
resuelve a las 24 horas, siendo en este momento el con-
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trol ecocardiografico completamente normal. El paciente
fallece al mes del ingreso tras adecuacién del esfuerzo
terapéutico.

SEGUNDO CASO CLiNICO

Historia clinica. Lactante de 23 meses que es trasla-
dado por estatus convulsivo tras cuadro febril de 3 dias
de evolucion. Como sintomas acompafiantes presentaba
Unicamente diarrea de 2 semanas de evolucion. Previo al
traslado, en el hospital de referencia, se sigue el algoritmo
de tratamiento del estatus convulsivo, administrandose
una dosis de diazepam rectal, 2 dosis de midazolam, 2
féarmacos antiepilépticos (levetiracetam y acido valproico)
e iniciandose, ante la persistencia de clinica de desco-
nexion del medio, perfusion de midazolam. Se traslada
intubado, recibiendo perfusion de midazolam a 0,3 mg/
kg/h.

Antecedentes personales. Embarazo controlado, nor-
mal. Periodo neonatal sin incidencias. No ingresos ni
cirugias previas. En seguimiento por adenopatias ingui-
nales, a estudio en el momento del ingreso.

Exploracion fisica al ingreso. Intubado por via oro-
traqueal. Sedado. Pupilas anisocéricas, midriaticas y
arreactivas. Mucosas secas. Ojeroso. Exploracion abdo-
minal: higado a 2 cm de reborde costal derecho. Resto
de auscultacion cardiopulmonar y exploracion abdomi-
nal normal. Adenopatia inguinal de 2 cm, rodadera y no
adherida.

Evolucion inicial. A su llegada se realiza una TAC cra-
neal en la que presenta datos de edema cerebral difuso.
En la analitica de sangre extraida al ingreso unicamente
destaca la presencia de leucopenia de 1.900/m3 (neutrdfi-
los: 600/m3, linfocitos: 1.000/m?) e hipertransaminasemia
(GGT: 426 U/L, GOT: 303 U/L). Ante la tendencia a la
hipotension a partir de la primera hora del ingreso, se
realiza un ecocardiograma en el que presenta disfun-
cion sistélica grave del ventriculo izquierdo (FE 27%),
presentando aspecto globuloso y levemente dilatado.
Se acompahfada también de elevacion de troponina T
hs hasta 220 ng/L. Precisa de soporte inotrépico con
noradrenalina a una dosis méaxima de 0,25 Lig/kg/min y
dopamina a 10 ug/kg/min. Recibe también levosimendan
durante 24 horas. Finalmente, tras repetir un nuevo con-
trol de TAC craneal a las 12 horas del ingreso, en la que
se observan datos de progresion del edema cerebral, se
decide colocacion de dispositivo Camino®, midiéndose
una presion intracraneal de 60 mmHg. Por dltimo, el

paciente es diagnosticado de encefalitis postinfecciosa y
fallece a las 24 horas del ingreso en situacion de muerte
encefalica.

PREGUNTA 2. ACERCA DE LA DEFINICION DEL

ATURDIMIENTO MIOCARDICO NEUROGENICO (AMN),

;CUAL DE LAS SIGUIENTES NO SERIA CORRECTA?

a. Se describi6 inicialmente en la edad pediétrica, en
contexto de hemorragia subaracnoidea.

b. Se trata de un cuadro agudo, reversible y autolimitado.

c. Clinicamente semeja un sindrome coronario agudo.

d. Nunca deben objetivarse lesiones coronarias por
angiografia.

e. Elfeocromocitoma puede producir cuadros similares.

La respuesta correcta es la a.

El aturdimiento miocardico neurogénico es bien
conocido y ampliamente descrito en poblacion adulta
asociado a dafio neuroldgico agudo, siendo la hemorragia
subaracnoidea su principal causa. Sin embargo, no es
asi en la poblacion pediatrica, donde la evidencia dis-
ponible es escasa y restringida a series cortas de casos.
Los eventos neuroldgicos asociados a este cuadro son
multiples, pudiendo restringirse la afectacion Unicamente
a médula o raices nerviosas (mielitis aguda o sindrome
de Guillain-Barré) o ser secundarios a afectacion del
parénquima cerebral (accidente cerebrovascular, lesion
traumética cerebral, metastasis cerebrales, hidrocefalia
0 actividad epileptiforme).

En el 2007, el Grupo de Estudio de la Miocardiopatia
de Takotsubo propuso incluir el AMN en los denominados
“sindrome Takotsubo-/ike” o “miocardiopatias inducidas
por estrés”, dada su semejanza clinica y evolutiva. De
hecho, el AMN y el sindrome de Takotsubo presentan
similitudes en la clinica, encontrandose también algunas
caracteristicas diferenciales, como la afectacion global o
de predominio basal en la primera, frente a la afectacion
principalmente del 4pex en el sindrome de Takotsubo.

PREGUNTA 3. DE LOS SIGUIENTES MECANISMOS

FISIOPATOLOGICOS PROPUESTOS, ;CUAL ES EL MAS

ACEPTADO EN LA ACTUALIDAD?

a. Vasoespasmo coronario.

b. Sobreactivacion del sistema simpatico a nivel central
y el efecto local de catecolaminas séricas.

c. Disfuncién de la microvascularizacién cardiaca.
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d. Oclusion trombética transitoria de la arteria descen-
dente anterior.

e. Obstruccion del tracto de salida al ventriculo izquier-
do.

La respuesta correcta seria la b.

Se han propuesto multiples mecanismos fisiopatol6-
gicos para tratar de explicar el desarrollo de AMN. Algu-
nos autores hablaban de cierto grado de vasoespasmo
coronario como mecanismo de isquemia reversible, sin
embargo, no se han evidenciado alteraciones en la perfu-
sién focal de ningln territorio vascular especifico y se han
descrito casos de recurrencia en distintas localizaciones.
También se ha propuesto la disfuncién de la microvascu-
larizacion cardiaca como mecanismo principal, sin haber
podido objetivarse en estudios realizados mediante RMN.
Los mecanismos trombdticos parecen no tener un papel
importante al no objetivarse trombos en la angiografia,
de hecho, supone en el momento actual un criterio de
exclusion para su diagnéstico. Parece finalmente que el
principal mecanismo implicado es la sobreactivacion del
sistema simpaético a nivel local, generando un desequi-
librio local de catecolaminas, que inducen la liberacion
de noradrenalina en las terminales nerviosas simpati-
cas. Esto genera un estado vascular hiperdinamico, que
induce un incremento del consumo de oxigeno a nivel
miocardico, junto con un aumento de la produccion de
radicales libres que inducira protedlisis y disminucion de
la respuesta contractil.

PREGUNTA 4. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES ES VERDADERA

ACERCA DE LAS MANIFESTACIONES CLINICAS DEL

ATURDIMIENTO MIOCARDICO NEUROGENICO (AMN)?

a. Es poco habitual encontrar disfuncién grave.

b. Es frecuente que la disfuncion aparezcas tras 48
horas del evento.

c. La recuperacion suele ser completa en 5-7 dias.
No suele ser necesario asociar soporte inotrépico.
Es rara la aparicion de arritmias.

La respuesta correcta es la c.

Las manifestaciones clinicas que encontramos en el
AMN son secundarias a la disfuncién cardiaca, produ-
ciendo una situacién de bajo gasto, pudiendo llegar a
shock cardiogénico. El grado de disfuncion cardiaca es
variable y aparece en las primeras 48 horas del insulto
neurolégico. La recuperacion suele ser completa, produ-

ciéndose generalmente en torno a la semana, existiendo
casos en os que se retrasa meses. Durante la evolucion
del cuadro, algunos pacientes desarrollan edema agudo
de pulmén, pudiendo ser secundario por una parte a la
disfuncion ventricular, pero también derivado del dafio
alveolar producido por la liberaciéon de catecolaminas a
nivel pulmonar.

Las arritmias son complicaciones frecuentes de este
cuadro, apareciendo generalmente en las primeras 48
horas. En los pacientes adultos con hemorragia subarac-
noidea se describen cambios electrocardiograficos hasta
en el 100% de los pacientes, disminuyendo la incidencia
a 20-40% en los pacientes con ictus. Los cambios elec-
trocardiograficos méas frecuentemente descritos son la
prolongacion del intervalo QT, seguido de cambios en el
segmento ST, inversion de la onda T y aparicion de una
onda Q. La aparicion de estos cambios se asocia con un
mayor riesgo de arritmias ventriculares y se correlaciona
con la gravedad del dafio neurolégico.

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES NO ES

CORRECTA A CERCA DEL DIAGNOSTICO DEL AMN?

a. Debemos tener un alto indice de sospecha.

b. Es necesario realizar controles electrocardiogréaficos.

c. Las troponinas tienen una elevada sensibilidad.

d. Los niveles de troponinas se correlacionan con el gra-
do de disfuncion ventricular y la gravedad del dafio
neurologico.

e. Los niveles de catecolaminas se correlacionan con el
dafio.

La respuesta correcta es la d.

Es cierto que debemos mantener un alto indice de
sospecha en paciente neurocriticos. Como hemos visto,
las arritmias son una complicacion frecuente, por lo que
debemos realizar controles electrocardiograficos seriados.
Con respecto a los marcadores analiticos, se describe una
sensibilidad de la troponina cercana al 100%. Su valor se
correlaciona con el grado de disfuncion ventricular y tam-
bién con la gravedad del dafio neurolégico. Se recomien-
da realizar determinaciones seriadas de CK'y Pro-BNP
para monitorizacion del cuadro, siendo la sensibilidad
de estas menor que la de la troponina. La necesidad
de realizar una angiografia es variable en funcién de la
comorbilidad y el cuadro clinico del paciente, no siendo
recomendada de rutina en la edad pediatrica. El valor de
las catecolaminas sistémicas no se correlaciona con la
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gravedad de la disfuncion cardiaca, siendo lo realmente
importante la concentracion local de catecolaminas.

PREGUNTA 6. EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE
ATURDIMIENTO MIOCARDICO NEUROGENICO (AMN)
INCLUYE TODAS SALVO:

a. Cardiopatia congénita.

Miocarditis.

Cardiopatia congénita adquirida.

Infarto agudo de miocardio.

Todas las anteriores son correctas.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

Efectivamente, el diagndstico diferencial debe incluir
todas las descritas, descartando cardiopatias congénitas
y adquiridas, miocarditis o cuadros isquémicos.

PREGUNTA 7. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES NO
LO EMPLEARIAS DE FORMA RUTINARIA EN EL
TRATAMIENTO?

a. Soporte inotrépico con catecolaminas.
Inhibidores de la fosfodiesterasa.
Farmacos antiarritmicos.

Levosimendan.

Betablogueantes.

® oo o

La respuesta correcta es la e.
El tratamiento sintomatico incluye el empleo de
soporte inotrépico con catecolaminas, inhibidores de

la fosfodiesterasa y farmacos antiarritmicos en aquellos
pacientes que presenten alteraciones del ritmo que se
acompafien de repercusion hemodinédmica. EI empleo
de ciclos de levosimendan se ha descrito efectivo. Exis-
ten estudios que valoran el empleo de betabloqueantes,
postulando que actuarian reduciendo la gravedad de los
sintomas inducidos por la activacién catecolaminérgi-
ca. Algunos autores recomiendan su uso en pacientes
con hemorragia subaracnoidea, ya que parece dismi-
nuir el riesgo de presentar AMN. Sin embargo, a pesar
del efecto beneficioso que han mostrado algunos de
los estudios, la Sociedad de Cuidados Neurocriticos
no recomienda su empleo sistematico, ya que no ha
demostrado disminuir la incidencia de mortalidad ni
de disfuncién cardiaca.
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Lactante con fiebre elevada
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Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Se trata de un lactante de 40 dias de vida que acude
a Urgencias de Pediatria de un hospital de tercer nivel
derivado desde un hospital comarcal por: mal estado gene-
ral, fiebre elevada, irritabilidad y mala perfusion periférica.
Como antecedentes personales presenta sospecha de sin-
drome de Crisponi (pendiente de confirmacion genética),
con dos hermanos fallecidos por dicho sindrome. Antece-
dentes personales: ingreso en la Unidad Neonatal durante
38 dias para estudio y alimentacion por sonda nasogastrica
(SNG) por presentar alteracion en la succion/deglucion.

En el hospital de origen presenta temperatura (T°) de
41,7°C axilar, frecuencia cardiaca (FC) 230 latidos por
minutos, frecuencia respiratoria (FR) 70 respiraciones
por minuto, tension arterial 90/55 mmHg y saturacion
de oxigeno (Sat0z) 90%. A la exploracion presenta mal
estado general, rigidez generalizada, irritabilidad y palidez
cutdanea con mucosas normocoloreadas. Se canaliza via
periférica, se inician medidas fisicas para el control de
temperatura, se administran antitérmicos, se inicia sue-
roterapia intravenosa y se deriva al hospital de referencia.

A su llegada a dicho hospital presenta mejoria en las
constantes; T2 37°C axilar, FC 140 lpm, FR 50 rpm, TA
92/59 mmHg y glucemia capilar 104 mg/dl. En la explo-
racion destaca aceptable estado general, con discreta
polipnea y tiraje subcostal asi como mejoria de la irritabi-
lidad, resto de exploracion sin alteraciones significativas.

PREGUNTA 1. ;CUAL DE ESTAS PATOLOGIAS NO
INCLUIRIAS EN EL DIAGNGSTICO DIFERENCIAL?
a. Sepsis nosocomial

b. Meningitis bacteriana
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c. Crisis de hipertermia maligna
d. Deshidratacion hipernatrémica
e. Incluirfa todas las anteriores

La respuesta correcta es la e.

La infeccion nosocomial se define como una infeccién
contraida durante la estancia de un paciente en un centro
de salud o centro hospitalario, de aparicion al menos 48
horas después de la entrada a las instalaciones de salud.
Por este motivo deberfamos incluirla en el diagnéstico dife-
rencial. La meningitis bacteriana en el periodo neonatal o
de lactante puede cursar con fiebre, irritabilidad, rechazo
de tomas y rigidez y convulsiones, siendo mas frecuente
en lactantes y preescolares. Por tanto en el caso la clinica
presentada es compatible. La crisis de hipertermia malig-
na es infrecuente en nuestro medio pero los antecedentes
del paciente hacen que sea obligado descartarla. Por otro
lado, es inusual que la deshidratacion hipernatrémica cur-
se con fiebre tan elevada pero siempre hay que pensar
en ella ante un cuadro de fiebre con clinica neurolégica
sobre todo en el periodo neonatal o de lactante.

El sindrome de Crisponi es una enfermedad genética
rara de herencia autosémica recesiva. Fue descrita por
primera vez en 1996 por Giangiorgio Crisponi, y en la
actualidad hay descritos alrededor de 30 casos. Ha sido
diagnosticado genéticamente en las familias en ltalia, Tur-
quia y Espafia, con un aumento de la prevalencia en Cer-
defia. Existe una alteracion en el gen CRLF1, localizado
en el cromosoma 19p13, encargado de la supervivencia
de las neuronas motoras asi como de la regulacion del
sistema nervioso simpatico (regulacion de la sudoracion
en respuesta a cambios de temperatura).
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Caracteristicas clinicas:

e Fenotipo peculiar, con orejas de implantacion baja,
narinas antevertidas, filtrum largo y camptodactilia.

e Asocian contracciones musculares paroxisticas, mas
acentuadas en region facial, pero en ocasiones son
generalizadas y tan intensas que pueden simular
espasmo tetanico. Su expresion facial caracteristica
suele ser la contractura intermitente de los musculos
faciales con expulsion de saliva con el llanto.

e Asocian alteraciones en la succion/deglucion que
en multiples ocasiones obliga a recibir alimentacion
mediante SNG en la época neonatal y por gastrosto-
mia en la época de lactante.

e Presentan defectos en la termorregulacion; presentan
sudoracion inducida por frio, a temperatura ambien-
tal inferior a 18°C aparece abundante sudoracion en
cara, extremidades superiores y tronco. En cambio,
a temperatura ambiental elevada no son capaces de
sudary eliminar el calor, por eso se recomienda evitar
exposicion a temperaturas altas o a la realizacion de
gjercicio intenso con mucho calor.

e Tienen un riesgo aumentado de presentar crisis de
hipertermia maligna (HM), convulsiones y muerte subi-
ta en la infancia precoz, siendo las crisis de hiper-
termia lo que origina una mayor mortalidad en los
primeros meses de la vida.

PREGUNTA 2. ELIGE LA OPCION FALSA

a. La aparicion de rigidez muscular es habitual.

b. Es frecuente que las crisis sean desencadenadas por
farmacos anestésicos inhalados o relajantes muscu-
lares (succinilcolina).

c. La hipopotasemia favorece la aparicion de arritmias
cardiacas.

d. La hipercapnia es uno de los primeros signos en apa-
recer.

e. Esimportante la determinacion de CPK en la analitica
de sangre.

La respuesta correcta es la c.

La HM se define como un sindrome de caracter here-
ditario que afecta fundamentalmente al muasculo esquelé-
tico. Los individuos con susceptibilidad a padecer crisis
de hipertermia maligna presentan una mutacion en el gen
receptor de la rianodina (RYR1), localizado en el cromo-
soma 19q13.1, localizado en la membrana del reticulo
sarcoplasmico. En condiciones normales, los niveles de

Inicial Tardia

TABLA 1. SIGNOS Y SINTOMAS EN LA CRISIS DE HM.

Taquicardia Hipertermia > 40°C

Taquipnea Cianosis
Rigidez muscular Mala perfusion periférica
Cianosis Inestabilidad hemodindmica

Sudoracién profusa Rigidez intensa generalizada

calcio en el mioplasma son controlados por el RYRI,

por el DHPR y por el sistema Ca2+-adenosina trifosfatasa

(CaATPasa). En la crisis de HM existe una intensa altera-

cion en la homeostasis del calcio en la que la hiperactiva-

cién del RYR1 provoca un aumento en la concentracion
de calcio citoplasmatico, lo que trae como resultado la
activacion sustentada de la contraccion muscular.

Los procesos de contraccion muscular y de reabsor-
cion de ese exceso de calcio consumen grandes can-
tidades de ATP y generan un estado hipermetabdlico
que causa:

I.  Exceso de calor (hipertermia), que es el signo gufa
de la enfermedad.

[I. Ruptura de la membrana muscular por el agotamiento
de las reservas de ATP que da lugar a extravasacion
de los constituyentes celulares, que incluyen potasio,
creatina, fosfatos y mioglobina. La pérdida del potasio
a partir de las células del musculo trae una acidosis
metabdlica y arritmias cardiacas.

[Il. Aumento potencial en el consumo de oxigeno por
medio de la glucdlisis y de metabolismo aerdbico
descontrolados dando lugar a la hipoxia celular, aci-
dosis lactica progresiva y al exceso de generacion de
dioxido de carbono.

Las crisis relacionadas con el acto anestésico son
las mas conocidas pero es importante conocer aquellas
enfermedades en las que existe susceptibilidad genética
a presentar crisis de HM como aquellas patologias en las
que existe mutacion de alguno de los genes que codi-
fican para los receptores implicados en la contraccion
muscular (CACNA1S, STAC3, RYR1), como pueden ser
diversas enfermedades neuromusculares. Diferenciamos
la clinica en aquella de aparicién precoz y aparicion tardia
(Tabla 1).

Las potenciales complicaciones que pueden aparecer
son multiples:

e Rabdomidlisis: la principal complicacion seré la apa-
ricion de insuficiencia renal aguda.

e Arritmias cardiacas por hiperpotasemia.
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e CID.

¢ |nsuficiencia cardiaca.

e |squemia intestinal.

e FEdema cerebral.

e Sindrome compartimental secundario al edema mus-
cular.

Dada la estabilidad y mejoria clinica, se decide ingreso
en planta inicialmente. En las 24 horas posteriores presenta
deterioro clinico y analitico. Comienza con letargia, motivo
por el gue se le realiza una TAC cerebral, donde se objetivan
signos compatibles con edema cerebral. A nivel analitico
presenta: AST 1557 U/L, ALT 645 U/L, bilirrubina total
2 mg/dl, coagulopatia (actividad protrombina 19%, INR
3,68), urea 89 mg/dl, creatinina 0,97 mg/dl, creatinina fos-
focinasa (CPK) 1754 U/L, Na 130 mmol/L, K 5,9 mmol/L.
procalcitonina > 100 ng/ml, proteina C reactiva 19,1 mg/L.

Ante estos hallazgos se inicia hiperhidratacion asi
como antibioterapia intravenosa con cefotaxima e ingresa
en unidad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP) con
los siguientes diagndsticos: fallo hepatico agudo, insufi-
ciencia renal aguda, rabdomidlisis y edema cerebral pro-
bablemente secundarios a crisis de hipertermia maligna.

PREGUNTA 3. ;QUE TRATAMIENTO SERIA BENEFICIOSO
PARA EL PACIENTE?

a. Dantroleno

Fentanilo

Atracurio

Diazepam

Ninguno de los anteriores

o oo o

La respuesta correcta es la a.

El dantroleno es el farmaco de eleccion para la pre-
vencion y el tratamiento de las crisis de HM. Es un deri-
vado hidantoinico que ejerce su efecto miorrelajante dis-
minuyendo la frecuencia de reapertura de los canales de
calcio RYR1 del reticulo sarcoplastico, disminuyendo los
niveles de calcio citoplasmatico y la exitacién-contraccion.
La dosis empleada es diferente si se trata de una crisis
aguda o tras el cese de la crisis y son las siguientes segun
las recomendaciones del protocolo MHAUS (Malignant
Hyperthermia Association of the United States):

e C(Crisis aguda: 2,5 mg/kg hasta el cese de los sintomas

0 hasta alcanzar dosis maxima de 10 mg/kg
e Postcrisis: 1 mg/kg cada 4-6 horas durante 24-48

horas, pudiendo alargar el intervalo de administra-

'3
—

FIGURA 1. Radiologia el 1¢ dia de ingreso. Infiltrados intersti-
ciales bilaterales compatibles con EAP.

cion si el paciente presenta mejoria clinica y analitica

progresiva.

Su principal efecto secundario es la hepatotoxicidad
por lo que es obligado monitorizar las enzimas hepaticas.
Presenta un pH alcalino (9) por lo que hay que utilizarlo
por via central ya que si extravasa es muy irritante. Hay
que evitar la administracion conjunta con antagonistas
del calcio como verapamilo o diltiazem por el riesgo de
presentar depresion miocardica incluso fibrilacién ven-
tricular.

Una vez ingresado en UCIP presenta acidosis respira-
toria progresiva probablemente secundaria a la alteracion
del nivel de consciencia con esfuerzo respiratorio cada
vez mas ineficaz. Inicialmente se conecta a ventilacion no
invasiva (VNI) sin éxito por lo que se intuba y se conecta
a ventilacion mecanica convencional (VMC). Se extuba
de manera programada a los 5 dias sin incidencias.

Los problemas presentados a nivel hemodinamico
son, por un lado, inestabilidad hemodinamica con taqui-
cardia e hipotension secundaria a la crisis de hipertermia
y en probable relacién con sedacion. Preciso tratamien-
fo inotrépico con dopamina maximo 15 Lig/kg/min a su
ingreso. Por otro lado, se objetiva clinica y radiologia
compatible con edema agudo de pulmdn (EAP) proba-
blemente secundaria a sobrecarga hidrica por hiperhi-
dratacion para la reduccion del riesgo de insuficiencia
renal por rabdomidlisis (Fig. 1). Se instaura restriccion
hidrica, soporte diurético con furosemida y aumento de
PEEP con buena resolucion.
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TABLA 2. TRATAMIENTO DE LA HTlc.

Medidas generales

Oxigenacion y ventilacion adecuadas

Hemodindmica correcta. Mantener normovolemia
Elevacion del cabecero. Cabeza en posicion neutra
Mantener normotermia

Sedoanalgesia correcta

Deteccion y tratamiento precoz de las convulsiones
Control metabdlico (evitar hiperglucemia, hiponatremia,
hipoproteinemia)

Tratamiento convencional

e Suero salino hiperténico

e Hiperventilacion moderada
o Catéter ventricular

e Manitol

e Drenaje de LCR

Tratamiento de HTlc refractaria

e Coma barbitdrico
e Hiperventilacion profunda
e Craniectomfa descomprensiva

Adaptado de: Casado Flores J, Serrano A, editores. Urgencias y
tratamiento del nifio grave, 2 ed. Madrid: Ergon; 2007.

A nivel neuroldgico, al ingreso se administra dantro-
leno a dosis de 1 mg/kg durante 24 horas, con lo que no
presenta nuevas crisis de hipertermia maligna.

Sin embargo, se objetivan:

e (risis eléctricas en el EEG sin correlacion clinica que
se trataron con levetiracetam intravenoso con norma-
lizacion en EEG posteriores.

e Hipertonia generalizada que se trata con perfusion
de midazolam previo a la obtencion del dantroleno
intravenoso, con clara mejoria tras la administracion
de este ultimo farmaco.

e [Fdema cerebral con clinica de hipertension intracra-
neal por lo que recibe tratamiento con terapia osmo-
tica y medidas generales (Tabla 2).

e Disminucidn del nivel de consciencia multifactorial por
la crisis de HM y probablemente secundaria a intoxi-
cacion por midazolam en contexto de insuficiencia
hepatica. Ademas presenta mioclonias de parpados
superiores, con desaparicion de las mioclonias y mejo-
ria del nivel de conciencia tras retirada del farmaco.
A nivel renal-hidroelectrolitico presenta anuria con

globo vesical por espasmo del esfinter uretral que con-
diciona imposibilidad para el sondaje, incluso se plan-
tea la realizacion de puncion supraptbica. Mejoria de
la hipertonia tras el dantroleno permitiendo el sondaje
vesical. También se objetivan datos analiticos compatibles
con rabdomidlisis e insuficiencia renal aguda con valores
maximos de creatinina 0,94 mg/dl y urea 89 mg/dl.

La rabdomidlisis se define como la liberacion de com-
ponentes del musculo lesionado a la circulacion sangui-
nea (CPK, electrolitos, mioglobina..). Para el diagnéstico
es Util la realizacion de una analitica de sangre que mos-
trara elevacion de CPK, hiperpotasemia y elevacion de los
niveles de mioglobina. En la analitica de orina aparecera
mioglobinuria, responsable de darle a la orina el color
“coca-cola” tipico. Si realizamos una tira reactiva de ori-
na en estos pacientes seré positiva para hematuria; sin
embargo, el sedimento de orina no mostraré la presencia
de eritrocitos. La complicacion principal y méas grave de la
rabdomidlisis es la insuficiencia renal secundaria, siendo
el mecanismo de dafio renal multifactorial (Fig. 2).
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FIGURA 2. Mecanismos de
dafio renal en la rabdomidlisis.
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TABLA 3. EVOLUCION DE LOS PARAMETROS DE FUNCION HEPATICA POR HORAS DE INGRESO.

Ingreso 12h 24 h
AST 1.838 U/L 1.378 U/L 848 U/L 77 U/L
ALT 845 U/L 808 U/L 842 U/L 172 U/L
Bilirrubina 2,3 mg/dl 2,1 mg/dl 2,4 mg/dl 1,6 mg/dl
INR 3,8 1,28 -

1. Hipoperfusién renal: el musculo lesionado se convierte
en un tercer espacio al atrapar grandes cantidades
de liquido, ocasionando hipoperfusion sistémica que
secundariamente causaré hipoperfusion renal, que a
su vez lleva a la activacion adrenérgica y del sistema
renina angiotensina aldosterona (RAAS).

2. Vasoconstriccion renal y lesion oxidativa: la mioglo-
bina, al actuar sobre el 4cido araquiddnico, libera
sustancias como F2-isoprostanos, endotelina-1y
tromboxano A2 que promueven la vasoconstriccion;
finalmente, hay disminucién generalizada del 6xido
nitrico que actua como vasodilatador.

3. Obstruccion tubular: La acidez urinaria es una con-
dicién obligada para el depdsito y toxicidad tubular
por mioglobina. Una vez la mioglobina alcanza los
tubulos renales, si existe un pH urinario acido, crea
una interaccion con las proteinas de Tamm Horsfall
y libera cilindros intraluminales responsables de la
obstruccion del flujo urinario.

En cuanto a la prevencion y tratamiento de la rabdo-
midlisis sera fundamental el tratamiento especifico de la
causa desencadenante. Se debe iniciar hiperhidratacion
para asegurar un adecuado flujo urinario y es de vital
importancia la correccion de las alteraciones hidroelectro-
Iiticas presentadas, fundamentalmente la hiperpotasemia.
También pueden aparecer hiperfosfatemia, hipocalcemia,
hiperuricemia, entre otros.

La alcalinizacion de la orina con bicarbonato o el
empleo de manitol estan discutido, aln no existe con-
senso sobre la utilidad de estos farmacos o el empleo de
suero salino fisiolégico para conseguir nefroproteccion.
No existe evidencia en la literatura pediatrica con res-
pecto a la alcalinizacion de la orina. Deben evitarse los
agentes nefrotoxicos e instaurar terapia de soporte renal
si la insuficiencia es grave y progresiva.

El problema principal metabdlico es la insuficiencia
hepatica aguda con mejoria analitica rapida en escasas
horas y sin elevacion importante de amonio (80 mmol/L)
(Tabla 3). Se inician medidas de soporte para la coagulo-

patia con vitamina K y administracion de plasma fresco
congelado.

PREGUNTA 4. ;ESTARIA INDICADO EL TRASLADO DE
NUESTRO PACIENTE A UN HOSPITAL CON CAPACIDAD
DE REALIZAR TRASPLANTE HEPATICO? SENALA LA
CORRECTA
a. Si, sin duda
b. No, los valores de transaminasas no son lo suficien-
temente elevados
c. Lo valoraria segun evolucion clinica y analitica
d. Lo comentaria con hospital de referencia
La cy la d son correctas

La respuesta correcta es la e.

La insuficiencia hepatica aguda (IHA) se define como
un deterioro agudo de las funciones hepaticas en un
paciente que no presenta antecedentes de patologia
hepatica. A nivel analitico se define como INR>1,8 y/o
factor V < 50%. Cuando asocia encefalopatia se define
como fallo hepético fulminante (FHF).

Los criterios de derivacion a un centro especializado
con capacidad de realizar trasplante hepatico difieren
en funcién de si el paciente se encuentra intoxicado por
paracetamol o0 no. En este caso, dado que el paciente
no se encuentra intoxicado, los criterios de derivacion
son los siguientes:

e Presencia de encefalopatia.

e Hipoglucemias.

e |nsuficiencia renal grave.

e INR > 2,5 en el paciente que no presenta encefalo-
patia.

Ante cualquier IHA grave es de vital importancia con-
tactar con un centro de referencia en trasplante hepético
para valorar su derivacion. En este caso, se asume que
la encefalopatia que presenta el paciente puede estar
desencadenada tanto por la crisis de hipertermia como
por la intoxicacion farmacolégica, y ante la rapida mejoria
analitica presentada no se deriva a centro de referencia.
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Sospecha clinica:
- Retirar desencadenante
- Hiperventilacion FiO, 100%

| —]

! |

Administracion de Iniciar hiperhidratacion
DANTROLENO (2,5 mg/kg Asegurar diuresis
hasta asintomético o hasta (> 1 cc/kg/h)

dosis maxima 10 mg/kg) Tratamiento de soporte de
las complicaciones

INGRESO EN UCIP
Continuar tratamiento con dantroleno

PREGUNTA 5. AHORA QUE EL PACIENTE ESTA INTUBADO
;QUE SEDOANALGESIA UTILIZARIA?

a. Midazolam + remifentanilo + rocuronio.

Fentanilo + propofol + cisatracurio.

Midazolam + fentanilo.

Remifentanilo + propofol + cisatracurio.

Ninguno de los anteriores.

® oo o

La respuesta correcta es la d.

El paciente muestra una condicion especial para la
sedoanalgesia ya que presenta una insuficiencia hepética
aguda. El analgésico de eleccion seria el remifentanilo
puesto que se metaboliza por esterasas plasmaticas.
No esta indicado administrarlo en bolo ya que produce
apnea inmediata. Como sedante el propofol podria ser
una opcién dado que se elimina via renal. Si el paciente
presenta inestabilidad hemodinédmica no estaria indicado
Su uso ya que podria empeorarla al producir hipotension
y bradicardia. Si el paciente precisa curarizacion el far-
maco de eleccién serfa el cisatracurio ya que realiza su
metabolismo por via de Hoffman y via renal.

El paciente presenta evolucion favorable, con resolu-
cioén de la insuficiencia hepatica y renal progresivamente.
Es dado de alta de UCIP a planta de hospitalizacion tras
12 dias de ingreso.

En la actualidad se encuentra asintomatico aunque
persisten alteraciones inherentes a su sindrome. Continta
en tratamiento con levetiracetam y esta en seguimiento en
consultas de Neurologia pediatrica y Nutricion pediatrica.

Como conclusion del caso resaltar que a pesar de que
las crisis de HM no relacionada con el acto anestésico

- Canalizar via

- Iniciar hipotermia

- Medicion TA invasiva

- Sondaje vesical

- Gasometria arterial + HG
+ BQ (creatinina, urea,
mioglobina, CPK,
ionograma, lactico,
coagulacion, enzimas
hepaticas)

- Correccion de las
alteraciones
hidroelectroliticas

FIGURA 3. Manejo de la cri-
sis aguda de hipertermia
maligna.

son infrecuentes en nuestro medio, es de vital impor-
tancia el reconocimiento precoz de la crisis para iniciar
el tratamiento especifico con dantroleno y medidas de
soporte previo a la instauracion del fallo multiorganico.
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Caso clin n

Malformacion arterio-venosa de mala evolucion

Ponente: Montserrat Tirado Melero. Tutora: M Mercedes Dominguez Cajal.

Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Paciente varon de 8 afios que acude a Urgencias
remitido desde su centro de atencidn primaria por cefa-
lea intensa de 4 dias de evolucion, que no cede con
analgésicos habituales, junto con algun vomito aislado y
tendencia a la somnolencia las Gltimas horas. La cefalea
es holocraneal, intensa (8/10). No presenta antecedente
traumatico, no ingesta de téxicos ni cuadro infeccioso
acompanante, afebril.

No presenta antecedentes familiares ni personales
de interés. Previamente habia presentado algun episodio
de cefalea de menor intensidad con buena respuesta a
la analgesia.

En la exploracién fisica a su llegada a Urgencias
presenta: frecuencia cardiaca (FC) 80 Ipm, frecuencia
respiratoria (FR) 18 rom, tensién arterial (TA) 107/66
mmHg, saturacion de O, 100% con FiO» 21%, tempe-
ratura 36,8°C, glucemia 104 mg/dl. Glasgow 14 (Motor
6, Ocular 3, Verbal 5), letargia, con apertura ocular a la
orden, adecuada respuesta a estimulos, obedece drde-
nes y presenta lenguaje coherente. Pupilas isocoricas
normorreactivas, pares craneales normales, movimientos
y tono de extremidades normales, reflejos osteotendino-
so0s conservados. Signos meningeos positivos. Resto de
exploracion fisica sin alteraciones.

PREGUNTA 1. ;QUE PRUEBA COMPLEMENTARIA ESTARIA

INDICADA EN ESTE MOMENTO?

a. Analitica sanguinea (hemograma, reactantes de fase
aguda, equilibrio, ionograma, glucemia).

b. Puncion lumbar.
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c. Tomografia computarizada craneal (TC).
d. Resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral.
e. Analisis de tdxicos en sangre y orina.

La respuesta correcta es la c.

El paciente presenta cefalea aguda intensa, sin res-
puesta a analgesia, acompafiada de signos meningeos y
disminucion del nivel de conciencia (Glasgow 14). Estos
signos obligan a realizar una prueba de neuroimagen
para descartar una lesion intracraneal, especificamen-
te una hemorragia subaracnoidea (HSA), cuyo sintoma
principal es la cefalea intensa subita, acompafiada o no
de signos meningeos, disminucion del nivel de concien-
cia y focalidad neurolégica. La prueba indicada en estos
casos es la TC craneal, de acceso facil y rapido, con
mayor sensibilidad para detectar sangre en el espacio
subaracnoideo que la RMN. La TC también nos puede
orientar en la etiologfa de la HSA no traumética (Tabla 1).

La puncién lumbar no estaria indicada en este
momento, aunque el paciente presente signos meningeos
positivos, ya que el resto de sintomas y signos clinicos no
sugiere infeccion. Ademas, ante la afectacion del nivel
de conciencia no deberia realizarse la puncién lumbar
sin una neuroimagen previa. El estudio analitico y de
toxicos seria poco rentable en este momento si no hay
sospecha concreta.

Se decide realizar TC craneal donde se objetiva san-
grado intraventricular derecho, ocupando de forma homo-
génea asta frontal, temporal y occipital, con pequefias
zonas hipodensas de localizacién frontal, que sugieren
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TABLA 1. CAUSAS DE HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA.

Malformaciones vasculares
- Aneurismas cerebrales

Malformaciones arteriovenosas
- Cavernomas
- Fistulas durales arterio-venosas
- Telangiectasias capilares

Alteraciones hemodinamicas cerebrales
- Trombosis venosa cerebral
- Sindrome Moya-Moya
- Estenosis critica carotidea o de ACM
- Drepanacitosis

Vasculopatias
- Angiopatia amiloide
- Vasculitis
- Displasia fibromuscular
- Colagenopatias

Traumatismo craneoencefalico

Discrasias sanguineas
- Coagulopatia
- Coagulacion intravascular diseminada
- Leucemia
- Trombopenia

Infecciones
- Sepsis
- Meningoencefalitis
- Endocarditis bacteriana
- Parasitos

Neoplasias cerebrales
Neurocirugia

Toxicos
- Farmacos (sildenafilo)
- Drogas de abuso (cocaina, anfetamina)

presencia de sangrado activo (Fig. 1). Se completa estu-
dio realizando angio-TC que demuestra la presencia de
multiples estructuras vasculares, tortuosas, de distribu-
cion subependimaria adyacentes a asta temporal de ven-
triculo derecho y algunas probablemente de distribucion
subependimaria, sugestivas de malformacion arterioveno-
sa vascular (MAV) intraventricular derecha como posible
origen del sangrado intraventricular.

Dada la estabilidad clinica del paciente y de acuerdo
con el servicio de Neurocirugia se decide actitud expec-
tante e ingresa en UCI pediatrica para monitorizacion. Se
realiza analitica sanguinea que no muestra alteraciones
en el hemograma ni la coagulacion, con marcadores de
infeccion negativos.

Se realiza angiografia cerebral doce horas después
qgue confirma la malformacion arteriovenosa, de loca-
lizacion paraventricular temporal derecha, con aportes
desde la arteria cerebral posterior derecha (Fig. 2). Por
la compresion del hematoma sobre la MAV no se puede
hacer una valoracion real de la angioarquitectura y se
recomienda repetir el estudio 3 semanas después, antes
de tomar una decision terapéutica.

Durante las 24 horas posteriores al ingreso el paciente
recupera nivel de conciencia normal y se normaliza la
exploracion (signos meningeos negativos), mejorando
también la cefalea. Mantiene constantes normales sin
presentar focalidad neurolégica ni signos de hipertension

FIGURA 1. TC craneal al ingreso.
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FIGURA 2. Arteriografia cerebral diagnéstica de malformacién arteriovenosa.

endocraneal, por lo que se da de alta a planta a los 3 dias
de ingreso para continuar observacion.

Las malformaciones arterio-venosas son lesiones
congénitas formadas por un conglomerado de vasos
sanguineos, con arteriolas y venas que se comunican
directamente sin necesidad de capilares. Se manifiestan
por hemorragia cerebral, con sangrado parenquimatoso,
intraventricular o subaracnoideo, o menos frecuentemen-
te por crisis convulsivas. Las MAV causan el 40% de las
hemorragias no trauméaticas en nifios; tienen un riesgo de
sangrado anual del 2-4%. La sintomatologia producida
dependeréa de la localizacion de la MAV.

La hemorragia intracraneal de cualquier origen puede
provocar diversas complicaciones, incluyendo aumento
del volumen intracraneal, aumento de la presion intracra-
neal con reduccién de la presion de perfusién cerebral y
vasoespasmo de arterias cerebrales (tipico de HSA, los
componentes sanguineos extravasados en la hemorragia
favorecen el vasoespasmo); todo ello puede producir isque-
mia cerebral después del evento hemorragico. Por ello
estos pacientes requieren una monitorizacién estrecha,
manteniendo normovolemia, normooxigenacion, normo-

ventilacién, normotension y normoglucemia. Es también
importante el control estrecho de la presion intracraneal.
Debe considerarse la indicacion quirdrgica, bien para
drenaje del hematoma, o para tratamiento etiolégico del
mismo (extirpacion de malformacién). En malformaciones
arterio-venosas también debe valorarse la embolizacién via
endovascular, que habitualmente se realizara fuera de la
fase aguda. La indicacién de reseccion quirdrgica, embo-
lizacion o actitud conservadora dependera del tamafio y
localizacién de la MAV; teniendo en cuenta que el riesgo de
resangrado es mayor en los nifos y aumenta con los afios.

En planta permanece estable, tnicamente presenta
cefalea puntual que cede con analgesia convencional
sin otra sintomatologia. Al cuarto dia de estancia en
planta (dia 7 de ingreso) presenta dos crisis convulsivas
consistentes en desconexion del medio y movimientos
estereotipados de masticacion; el primero cede en un
minuto de forma espontanea y el segundo (treinta minu-
fos después del primer episodio) cede tras una dosis de
midazolam. Se realiza TC craneal urgente que muestra
la hemorragia intraventricular sin cambios ni otras com-
plicaciones. Reingresa en UCI pediatrica, se monitoriza
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FIGURA 3. Trazado del EEG: A) Ritmo alfa; B) Actividad delta ritmica intermitente (flechas); C) Inicio de crisis convulsiva (flecha);

D) Brote-supresion; E) Coma alfa.

con EEG continuo y oxigenacion cerebral (INVOS®) y se
inicia profilaxis anticomicial con levetiracetam.

PREGUNTA 2. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES PATRONES DEL
EEG CONTINUO TIENE PEOR PRONOSTICO?

a. Ritmo alfa enlentencido.

Actividad delta ritmica intermitente.

Aparicion de puntas/ondas agudas ritmicas.

Patron de brote supresion en paciente sedado.
Coma alfa arreactivo.

o o0 o

La respuesta correcta es la e.

El electroencefalograma es el registro de la actividad
eléctrica cerebral espontanea mediante la representacion
grafica de la diferencia de voltaje entre dos localizaciones
cerebrales a lo largo del tiempo. Se trata de una herra-
mienta que permite analizar cambios y tendencias en la
actividad eléctrica cerebral, asi como detectar actividad
paroxistica. Es una técnica en auge en la evaluacion del
paciente neurocritico, especialmente empleada para la
monitorizacion de estatus epiléptico, la deteccion de crisis
en pacientes sedoanalgesiados o con relajacion muscular,
la monitorizacion de pacientes en riesgo de isquemia
(hemorragia cerebral, TCE, tras paro cardiaco) o en coma
de causa desconocida. En la interpretacion del trazado
de EEG debemos valorar tanto el trazado de base como
la aparicién de actividad paroxistica. Siempre se tendra
en cuenta el tratamiento del paciente, ya que mdultiples
farmacos, en especial sedantes, neurolépticos y antiepi-
|épticos, pueden alterar o lentificar el trazado del EEG.

El trazado estéa constituido por una mezcla de ondas

y frecuencias, cuya proporcion y distribucion varia segin

la edad. Algunos de los patrones que podemos encontrar

en una encefalopatia son (Fig. 3):

e |entificacion del ritmo alfa dominante posterior: el
ritmo alfa es el patrén dominante en vigilia en el nifio
a partir de 8-9 afios; tiene una frecuenciade >9 Hz y
un patrén sinusoidal. Su lentificacion o el exceso de
actividad lenta tipica del suefio (delta y theta) en vigilia
son los primeros signos de una encefalopatia difusa.

e Actividad delta ritmica intermitente: son brotes de
actividad delta (la tipica del suefio profundo) sobre un
trazado en vigilia. Se asocian a encefalopatia difusa
metabdlica, tdxica o hipodxica, o a lesiones supraten-
toriales. Es un signo precoz de la encefalopatia que
indica disfuncién del sistema de alerta.

e Patron brote-supresion: esta constituido por brotes
polimorfos de puntas/ondas agudas de alto voltaje
sobre una actividad de fondo muy enlentencida. Es
un patron de encefalopatia grave irreversible de mal
pronéstico. Sin embargo, puede verse también en
pacientes en sedacion profunda o alteraciones meta-
bolicas graves; en estos casos es un patron reversible.

e (Coma alfa: actividad alfa monomorfa y arreactiva, de
distribucion generalizada, persistente y arreactivo a
estimulos. La persistencia de este patrén tiene pro-
nostico nefasto, habitualmente los pacientes fallecen
0 quedan en estado vegetativo.

e (Crisis convulsivas: pueden aparecer en diversas ence-
falopatias, agudas o crénicas, y en algunas de ellas
son factor de mal prondéstico. Se trata de una actividad
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i . FIGURA 4. EEG con actividad
— i de fondo alfa enlentecida, con
. focalidad delta (en cuadro)
que corresponde a regién
frontocentral derecha. No se
registran grafoelementos epi-

ritmica rapida monomorfa, claramente diferenciada
del trazado de base, que puede ser focal o generali-
zada y de duracion variable.

Durante las siguientes 24 horas el paciente presen-
ta numerosos episodios de desconexion del medio, con
rigidez de extremidades, movimientos de chupeteo y
midriasis bilateral, que responden a bolos de midazo-
lam, por lo que tras varios episodios se inicia perfusion
continua de midazolam y de acido valproico. En el EEG
continuo y en EEG convencional realizado en varias oca-
siones se objetiva un trazado muy enlentecido compatible
con encefalopatia pero sin actividad epileptiforme (Fig.
4), a pesar de presentar durante el registro crisis clini-
cas hipertonicas. Destaca la aparicion durante las crisis
de taquicardia, hipertension y sudoracion. Intercrisis el
paciente recupera nivel de conciencia normal, pupilas
normales y constantes estables.

PREGUNTA 3. ;CUAL ES LA SOSPECHA DIAGNOSTICA?
a. Crisis epilépticas.

Sindrome neuroléptico maligno.

Hiperactividad simpética paroxistica.
Hipertension intracraneal.

Crisis de dolor.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

El EEGay los diversos EEG que se realizaron al pacien-
te descartan la actividad epiléptica durante los episodios.
El sindrome neuroléptico maligno se caracteriza por fiebre,
sintomas extrapiramidales (tembilor, hipertonia), alteracion

lépticos agudos.

del nivel de conciencia e inestabilidad vegetativa (taqui-
cardia, HTA, diaforesis); el paciente presentaba alguno
de estos sintomas pero ninguno de los tratamientos far-
macoldgicos que se le administraban en este momento
(midazolam y posteriormente &cido valproico) son causan-
tes de este sindrome. La hipertension intracraneal podria
estar justificada por la hemorragia cerebral del paciente,
y podria producir disminucion del nivel de conciencia,
alteraciones pupilares e hipertension arterial, pero la apa-
ricion de estos signos orientaria a una HTIC grave que
requiere actuacion urgente y que no se presentaria de
forma episddica con recuperacion intercrisis. Las crisis de
dolor pueden provocar sintomas vegetativos (taquicardia,
HTA, sudoracion, midriasis), pero no explicarian las crisis
hipertonicas con desconexion del medio.

La hiperactividad simpatica paroxistica (HSP) es un
sindrome que se produce en pacientes con dafio cerebral
agudo grave, consistente en episodios de aumento de la
actividad simpatica (taquicardia, taquipnea, hipertensién,
aumento de temperatura y sudoracién) y de la actividad
motora. Un 80% de los casos de este sindrome se obser-
van en lesiones cerebrales traumaticas, pero también
puede aparecer en hipoxia, encefalitis u otras patologias.
Es un sindrome muy heterogéneo y su fisiopatologia no se
comprende completamente, pero las ultimas investigacio-
nes parecen indicar que existe una desconexion entre los
centros inhibitorios del troncoencéfalo y la médula espi-
nal, favoreciendo la activacién simpatica y motora espinal
episodica ante minimos estimulos por un desequilibrio
entre inhibicién y excitacién. Es un sindrome descrito
en las unidades de cuidados intensivos, en adultos y en
nifos, y que parece empeorar el prondstico neurolégico
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TABLA 2. ESCALA CLINICA VALORACION HSP.

Puntuacion

FC (Ipm) <110 110-124 125-139 > 140

FR (rpm) <30 30-34 35-39 > 40

TAS (mmHg) < 100 100-109 110-119 >120

TAD (mmHg) <65 65-72 73-79 >80
Temperatura (°C) <37 37-37,9 38-38,9 >39
Sudoracién Normal Aumentada Diaforesis localizada Diaforesis generalizada
Hipertonia No Leve Moderada Espasticidad, opistétonos

FC <100 100-119 120-139 > 140

FR <25 25-29 30-34 >35

TAS <120 120-129 130-139 > 140

TAD <75 75-82 83-89 >90
Temperatura <37 37-379 38-38,9 >39
Sudoracién Normal Aumentada Diaforesis localizada Diaforesis generalizada
Tono muscular No Leve Moderada Espasticidad, opistétonos

en pacientes con dafo cerebral. Existe actualmente una
herramienta que facilita el diagnéstico de la HSP, que
consta de dos partes: por un lado, una escala clinica que
valora constantes y actividad motora durante los episo-
dios, y que esta adaptada para la edad pediatrica (Tabla
2); y por otro lado una herramienta de probabilidad de
que exista una HSP (Tabla 3). Estas herramientas dan
una puntuacién numérica a cada uno de los items refle-
jados, obteniéndose un resultado entre O y 32 puntos.
Con una puntuacion superior a 8 puntos es posible que
estemos ante un cuadro de HSP, y por encima de 17
puntos es altamente probable.

Se han empleado diversos tratamientos para prevenir
y detener los paroxismos, mitigando asi la actividad sim-
patica excesiva, con resultados variables, sin encontrar
ningun farmaco universalmente efectivo. Los opioides,
especialmente la morfina, suelen ser la terapia de primera
linea en estos pacientes. También se pueden emplear
benzodiacepinas (midazolam), agonistas ap-adrenérgicos
(clonidina, dexmetomidina), B-blogueantes (propanolol,
labetalol), anestésicos como el propofol y neuromodula-
dores como la gabapentina. Puede ser necesario com-
binar varios farmacos, lo que permite actuar a diferentes
niveles de la fisiopatologfa.

Ante la sospecha de hiperactividad simpatica paroxis-
tica se suspende tratamiento con valproato y levetirace-

TABLA 3. HERRAMIENTA DE PROBABILIDAD

DIAGNOSTICA HSP.

Antecedente de dafio cerebral adquirido

Los signos clinicos aparecen simultdneamente
Ausencia de actividad parasimpatica en los episodios
Duracion > 3 dias consecutivos

Exclusion de otras causas

Necesaria medicacion para disminuir el tono simpatico
Episodios paroxisticos

Hiperactividad simpatica ante estimulos no dolorosos
> 2 episodios diarios

Duracién > 2 semanas tras el dafio cerebral

La clinica persiste a pesar del tratamiento de otros posibles
diagndsticos

*Sumar un punto por cada caracteristica

tam, manteniéndose perfusion de midazolam y afiadién-
dose perfusion de clonidina y posteriormente de cloruro
moarfico. A pesar del tratamiento persisten episodios de
hipertonia y disautonomia, con empeoramiento neurologi-
co progresivo en las siguientes 48 horas, con disminucion
del nivel de conciencia intercrisis que requiere intubacion
fraqueal y ventilacion mecanica, sin respuesta a estimulos
y arreflexia. Durante este tiempo se repite TC craneal,
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que no muestra nuevas complicaciones, y se realiza RM
craneal el décimo dia de ingreso (Fig. 5), que muestra
edema citotoxico con pérdida neuronal supratentorial
frontal, temporal bilateral y parietal izquierda, de predo-
minio cortical, pero con afectacion de la sustancia blanca
de ambos lobulos frontales. La imagen es compatible
con necrosis y pérdida neuronal por isquemia hipoxica
cuya distribucion no sugiere origen vascular y que podria
sugerir dafio neuronal por estatus epiléptico o encefalitis.

PREGUNTA 4. ;QUE HARIA A CONTINUACION?

a. Realizar puncion lumbar.

b. Monitorizar presion intracraneal.

¢. Monitorizar oxigenacién cerebral.

d. Analitica sanguinea para descartar causas de ence-
falopatia aguda.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

FIGURA 5. RM craneal.

La hemorragia intracraneal puede provocar hipoxia
secundariamente por diversos mecanismos, pero en la
imagen que muestra la resonancia magnética del pacien-
te no se puede asegurar que la causa de las lesiones
sea la isquemia, ya que la distribucién de las mismas
no corresponde a territorios arteriales definidos. Por ello
deben descartarse otras causas de dafio neuronal, como
pueden ser la encefalitis y otras encefalopatias metabé-
licas o toxicas. Ademas, dado el importante edema que
se objetiva en la imagen se deberia realizar una monito-
rizacion mas estrecha, incluyendo la presion intracraneal
0 la oxigenacion cerebral.

Se decide colocacion de sensor de presion intracra-
neal por parte del Servicio de Neurocirugia, que muestra
presiones normales en todo momento. Para descartar
encefalitis se realiza ademds puncion lumbar, analitica
sanguinea completa y se coloca Mantoux, que son nor-
males. Se mantiene monitorizacion de EEG que sigue sin
mostrar signos de actividad epiléptica.
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A partir de los 10 dias de ingreso mantiene en todo
momento Glasgow 3, con pupilas midriaticas arreactivas
v nula reactividad a estimulos. El dia 11 de ingreso se
suspende sedacion, persistiendo misma situacion neu-
rolégica y precisando inicio de perfusion de adrenalina
para mantener tension arterial y diuresis.

PREGUNTA 5. ;QUE RESPUESTA ES FALSA SOBRE

LA MUERTE ENCEFALICA?

a. En muerte encefélica desaparecen los reflejos fotomo-
tor, corneal, oculocefalico, oculovestibular, nauseoso
y tusigeno.

b. Tras la muerte encefélica puede existir actividad moto-
ra de origen espinal.

c. Eltest de apnea es positivo en la muerte encefélica
cuando no se estimula el centro respiratorio ante un
aumento de CO, por encima de 50-60 mmHg.

d. Con eltest de atropina la frecuencia cardiaca aumenta
un 15% en situacion de muerte encefélica.

e. Laausencia de flujo sanguineo cerebral en la ecogra-
fla doppler transcraneal es criterio de irreversibilidad
y diagnéstico de muerte encefélica.

La respuesta correcta es la d.

La muerte encefélica es el cese irreversible de las
funciones cerebrales hemisféricas y de troncoencéfalo. Se
trata de un diagnostico clinico que se confirma siguiendo
una serie de criterios diagnosticos que se exponen a

continuacion: 4.

1. Condiciones previas:

— Coma de etiologfa conocida y compatible con la
situacion neurologica, irreversible.

— Estabilidad hemodinamica.

— Oxigenacion y ventilacion adecuadas.

— Ausencia de hipotermia.

— Ausencia de alteraciones metabdlicas severas.

— Ausencia de sedantes, relajantes musculares, toxi-
oS U otros farmacos que pudieran alterar el estado
neuroldgico.

2. Exploracion clinica neurologica:

— Coma arreactivo sin respuesta a estimulos.

— Ausencia de actividad del troncoencéfalo:

- Ausencia de reflejos fotomotor, corneal, oculoce-
falico, oculovestibular, nauseoso y tusigeno.

- Ausencia de respuesta a la atropina: en muer-
te encefélica no existe respuesta de la FC a la
infusion intravenosa de atropina a 0,04 mg/kg,

ya que esta actla a nivel del X par craneal y sus
nucleos troncoencefélicos. Se considera ausencia
de respuesta cuando la FC no aumenta mas del
10% sobre la basal previa a la infusion.

- Test de apnea positivo: debe hacerse con el
paciente bien oxigenado y normocapnico, reali-
zando una gasometria arterial previa al inicio de
la prueba para obtener la PaCO,. Se desconecta
al paciente del respirador, aportando Unicamente
un flujo de oxigeno por el tubo endotraqueal. Se
mantiene asi al paciente, controlando pulsioxi-
metria y PaCO,, hasta que esta llegue a 50-60
mmHg o hasta que aparezca desaturacion inten-
sa o inestabilidad hemodinamica. Se considera
prueba positiva (apoya el diagnostico de muerte
encefalica) la ausencia de movimientos respira-
torios ante la hipercapnia.

— La presencia de actividad motora de origen espinal
no invalida el diagnostico de muerte encefalica.
Son automatismos medulares que pueden estar
desencadenados por la exploracién de los reflejos
medulares, o bien movimientos espontaneos como
mioclonias.

Periodo de observacion: debe valorarse individual-
mente, pero generalmente el tiempo minimo de obser-
vacion es de 6 horas, alargandose hasta 24 horas si
la causa de la muerte es la encefalopatia anéxica. En
caso de haber administrado depresores del SNC este
periodo puede prolongarse a criterio del médico.
Pruebas complementarias. Dado que la muerte
encefélica es un diagnostico clinico, no es obligato-
ria la confirmacién de la misma con pruebas com-
plementarias. Sin embargo, su utilizacién permite
acortar el periodo de observacion o ayudar en el
diagndstico en situaciones especiales que lo difi-
culten, como los traumatismos craneofaciales que
impidan la exploracion de reflejos, la intolerancia al
test de apnea por inestabilidad, la hipotermia seve-
ra, la edad inferior a un aflo, la ausencia de lesién
destructiva cerebral en la neuroimagen o el origen
infratentorial de la lesion (donde debe demostrar-
se la lesion irreversible de hemisferios cerebrales).
Las pruebas complementarias mas empleadas son
el EEG, los potenciales evocados, la gammagrafia
isotopica cerebral y el doppler transcraneal; las dos
primeras confirman la ausencia de actividad eléc-
trica cerebral y las dos Ultimas la ausencia de flujo
sanguineo cerebral.
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A los 12 dias de ingreso se confirma situacion de
muerte encefélica al demostrarse ausencia de actividad
eléctrica cerebral, ausencia de reflejos de troncoencéfalo
y test de apnea positivo. Se comenta a la familia la situa-
cion de irreversibilidad y aceptan donacion de 6rganos,
realizandose el clampaje adrtico el dia 14 de ingreso.

PREGUNTA 6. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES NO ES
CONTRAINDICACION ABSOLUTA PARA SER DONANTE

DE ORGANOS?

a. Absceso cerebral.

Céncer activo hematolégico.

Infeccién por VIH.

Fracaso multiorganico.

Infeccion sistémica activa por bacteria multirresistente.

© o0 o

La respuesta correcta es la a.

Las infecciones localizadas no son contraindicacion
absoluta para la donacion de 6rganos, siempre y cuan-
do no afecten al érgano que se quiera trasplantar. Las
infecciones sistémicas invasivas, la infeccion por VIH, los
tumores hematoldgicos o de 6rgano sélido con posibilidad
de metastatizar o el fracaso multiorganico son contrain-
dicaciones absolutas para la donacion.

El diagnéstico de muerte encefélica en el paciente
candidato a donacion debe ser suscrito por tres médi-
cos, ninguno de ellos relacionado con los equipos de
trasplante de 6rganos. El protocolo en el donante incluye
la extraccion de analiticas (hematologia, coagulacion, bio-
quimica, serologias, cultivos), la realizaciéon de ecografia
cardiaca, ecografia abdominal y radiografia de térax, y
el mantenimiento fisiolégico del donante (ventilacién
mecanica, sueroterapia, drogas vasoactivas, antibioticos,
transfusiones).

La autopsia revelé marcado edema cerebral inters-
ticial difuso, hemorragia en asta temporal derecha con
extravasacion hematica al parénquima circundante, sin

observar cambios neuronales relacionados con hipoxia
en el parénquima alejado de la zona hemorragica. Estos
resultados no permiten aclarar la causa del edema
cerebral que provocd el fallecimiento del paciente, esta-
bleciéndose como posibilidades diagnosticas el estatus
epiléptico, la hipoxia por vasoespasmo secundario a la
hemorragia cerebral y la encefalitis.
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Flebre y alteracion neurologica

Ponente: Monica Girona Alarcon. Tutora: Sara Bobillo Pérez.
Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues de Llobregat (Barcelona).

Nifia de 2 afios derivada desde su ambulatorio por
fiebre de 20 horas de evolucion (maxima 39,5°C) junto
con hipoactividad. Ha presentado un vomito, sin diarreas,
y asocia disminucion de la ingesta habitual. Sin otros
sintomas asociados.

Como antecedentes personales destaca Unicamente
una bronquiolitis a los 6 meses, de manejo ambulatorio.
Paciente correctamente vacunada, incluyendo Preve-
nar-13® y Bexsero®.

En urgencias destaca mal aspecto debido a obnubi-
lacion, con apertura ocular a estimulos verbales, movi-
mientos con la manipulacion e irritabilidad (Glasgow 12).
Signos meningeos dudosos.

Se coloca oxigenoterapia, se canaliza via periférica, se
extrae analitica sanguinea con hemocultivo, y se adminis-
tra antitérmico endovenoso, junto con carga de volumen.
En la analitica destaca eritrocitos 3.5 millones, leucocitosis
(36.000/mm3) con neutrofilia (24.700/mm?3), aumento de
proteina C reactiva (353 mg/L) y procalcitonina (48,7 ng/
ml). A los pocos minutos, inicia crisis focales de la mano
izquierda, que posteriormente pasan a ser generalizadas.

PREGUNTA 1. ANTE LA CLINICA PRESENTADA, ;CUAL

SERIA LA CONDUCTA A SEGUIR?

a. Administrar oxigenoterapia de alta concentracion,
realizar tomografia computarizada (TC) urgente.

b. Secuencia rapida de intubacién, realizar TC urgente.

¢. Administrar midazolam y realizar TC urgente.

d. Administrar oxigenoterapia de alta concentracion,
midazolam y realizar TC urgente.

e. Administrar oxigenoterapia de alta concentracion,
midazolam y realizar puncion lumbar.

La respuesta correcta es la d.

De acuerdo con el triangulo de evaluacion pediatrica,
la paciente presenta una apariencia alterada, tratdndose
de una disfuncién del sistema nervioso central. Siguien-
do la estabilizacion inicial de cualquier paciente con el
ABCDE (via aérea, respiracion, circulacion, neurolégicoy
exposicion), lo primero seria comprobar que la via aérea
es segura. Un Glasgow de 12 permite esperar evolucion
y no intubar a la paciente. Puede iniciarse oxigenoterapia.

La paciente presenta estabilidad circulatoria pero no
neuroldgica. De acuerdo con el algoritmo propuesto por
la Sociedad Espafiola de Cuidados Intensivos Pediatricos
del 2013, el primer escalén en el tratamiento anticomicial
son las benzodiacepinas, que inhiben la excitacion pre
y postsinaptica mediada por GABA4. En este caso, al
disponer de acceso venoso, se administraria inicialmen-
te midazolam a 0,1 mg/kg. Como efectos secundarios
pueden provocar depresion respiratoria e hipotension
arterial.

En el caso de persistencia de las crisis, se debe admi-
nistrar una segunda dosis. Si pese a ello persistieran las
crisis, se proseguiria con los farmacos de segunda linea:
o Acido valproico: 20 mg/kg, seguido de mantenimiento

en bomba de perfusion a 1-5 mg/kg/h. Como principal

efecto adverso destaca la hepatopatia en menores de

2 afios y se debe evitar en metabolopatias. Puede

provocar intolerancia digestiva, somnolencia, trom-

bopenia e hipotension.
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Midazolam i.v. 0,1 mg/kg; bucal 0,2-0,5 mg/kg; i.m. 0,2 mg/kg; nasal 0,2 mg/kg
Diazepam i.v. 0,2 mg/kg o rectal 0,5 mg/kg

I

5 min ‘

Repetir dosis ‘

I

10 min

‘ Valproico 20 mg/kg i.v. ‘

I

20 min

‘ Fenitoina 20 mg/kg i.v. ‘

I

30-40 min \

Estatus epiléptico ‘

l

l

60 min Fenobarbital 5-20 mg/kg i.v.

Mant.: 5 mg/kg/d

i HHEE

Midazolam 0,1-0,2 mg/kg i.v.
Mant.: 0,1-0,2 mg/kg/h

Clonazepam 0,05-0,1 mg/kg i.v.
Mant.: 0,2-1 mg/kg/d

!

Tiopental 3 mg/kg i.v.
Mant.: 1-6 mg/kg/h

FIGURA 1. Tratamiento de las convulsiones.

¢ Fenitoina: 20 mg/kg, seguido de mantenimiento a 5-7
mg/kg/dia. Como efectos secundarios puede provocar
arritmias e hipotension.

o Levetiracetam: para mayores de 4 afos. No tiene
metabolismo hepético. Carga de 30-50 mg/kg, segui-
do de mantenimiento 15-25 mg/kg/12 h.

¢ Fenobarbital: 15-20 mg/kg inicialmente, seguido de
mantenimiento 3-5 mg/kg/dia. Produce depresion
respiratoria, hipotension y depresion miocardica.
Como farmacos de tercera linea se dispone de las

benzodiacepinas en perfusion continua, el propofol y los

barbituricos (tiopental).

Ante la sospecha de infeccion esté indicada la rea-
lizacién de una puncion lumbar, pero ante la clinica de
focalidad neuroldgica (crisis focales) se debe realizar
previamente una TAC craneal para descartar lesiones
ocupantes de espacio.

Se inicia oxigenoterapia utilizando mascarilla con
reservorio y se administra una dosis de midazolam a 0,1
mg/kg. Dado que sigue presentando crisis, se administra
una segunda dosis de midazolam 0,1 mg/kg, con lo que
ceden por el momento.

Se decide realizar TC urgente, que es informado por
el radidlogo como normal. Se realiza puncion lumbar; se
obtiene liquido de aspecto turbio con la siguiente biogui-

mica: proteinas 284 mg/dl, glucosa < 5 mg/dl, hematies
235/mm3, leucocitos 975/mm? (80% polimorfonucleares).

PREGUNTA 2. DADOS LOS RESULTADOS, ;CUAL SERIA

LA ORIENTACION DIAGNOSTICA Y EL TRATAMIENTO A

SEGUIR?

a. Encefalitis. Aciclovir a la espera de PCR herpes.

b. Meningitis bacteriana. Cefotaxima EV.

c. Meningitis bacteriana. Cefotaxima + vancomicina +
dexametasona.

d. Meninigitis virica o bacteriana. Cefotaxima + vanco-
micina + dexametasona + aciclovir.

e. No se puede descartar signos de hipertension intra-
craneal, tratamiento urgente de esta.

La respuesta correcta es la c.

El aspecto del liquido cefalorraquideo (LCR) tras
realizar una puncion lumbar nos puede orientar el diag-
noéstico. Una apariencia turbia nos indica la presencia
de células y/o bacterias. El estudio bioquimico del LCR,
la cantidad de glucosa y de proteinas son de gran utili-
dad para distinguir los diferentes procesos infecciosos.
El estudio citoldgico es también importante al valorar los
leucocitos y los hematies. Puede haber problemas en la
interpretacion del LCR cuando la puncién es traumatica;
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TABLA 1. CARACTERISTICAS DEL LCR EN LAS MENINGITIS AGUDAS.

Células Glucosa (mg/dl) Proteinas (mg/dl)
Normalidad 0-10 35-140 10-40
Bacteriana 50-30.000 Polimorfonucleares T (< 45) 11 (> 250)
Virica <300 1° Polimorfonucleares N/T N/T

2° Linfomonocitos
Tuberculosa 50-1.000 Linfomonocitos (< 10) 7T (> 250)
Fungica 50-500 Linfomonocitos NA T
Parcialmente tratada < 1.000 Polimorfonucleares/Linfomonocitos N/ N/
TABLA 2. ESCORE DE BOYER.
0 1 2

Fiebre < 39,5°C >39,5°C -
Parpura No - Si
Complicaciones neurolégicas (convulsiones, alteraciones del sensorio, hemiparesia, coma) No Si -
Liquido cefalorraquideo (células/ pl) < 1.000 1.000-4.000 > 4.000
Polimorfonucleares (%) <60 >60 -
Proteinas (mg/dl) <90 90-140 > 140
Glucosa (mg/dl) <35 20-35 <20
Leucocitos en sangre (células/ul) < 15.000 > 15.000 -

Puntuacion:
< 2 puntos: probable meningitis viral. No antibiéticos
3-4 puntos: dudoso. Valorar vigilancia o iniciar antibioticos

> 5 puntos: probable meningitis bacteriana. Instaurar antibiéticos de forma inmediata

hay que realizar la correccion del numero de leucocitos
obtenidos debidos al sangrado. Para ello, se realiza la
siguiente férmula:

leucocitos  hematies
o]
Nlde leucocitos sangre x LCR
leucocitos = -
LCR ]
reales hematies en sangre

Aplicando la férmula en este caso restan 972 leuco-
citos en LCR. En la tabla 1 se muestran las diferencias
en las caracteristicas del LCR en funcion de la etiologia
de la infeccion. A parte de las caracteristicas del LCR,
se puede realizar una aproximacion diagnéstica con la
escala de Boyer (Tabla 2), indicando alto riesgo de origen
bacteriano cuando la puntuacion es mayor de 4.

En el caso de esta paciente, dado que presenta leu-
cocitos elevados (predominio de polimorfonucleares) con
hipoglucorraquia, hiperproteinorraquia y con un score de
Boyer de 9, la etiologia es probablemente bacteriana. Ante
la sospecha de meningitis bacteriana, se iniciara rapi-
damente antibioterapia empirica. El tratamiento debera
elegirse en funcién de la sospecha diagnéstica. A conti-

nuacion se exponen las etiologias mas probables en fun-

cién de la edad del paciente o de los factores de riesgo.

e Recién nacidos: Streptococcus del grupo B, entero-
bacterias gram negativo (E. coli, Klebsiella, Enterobac-
ter, Pseudomonas, Serratia, Salmonella), Staphylo-
coccusy Listeria monocytogenes.

e 1-3 meses: patdgenos neonatales y 10s propios en
mayores de 3 meses.

e 3 meses-3 afios: S. pneumoniae, N. meningitidis,
Streptococcus grupo B, bacilos gram negativos.

e > 3aiios: S. pneumoniae, N. meningitidis.

e Inmunodeprimidos: bacilos gram negativos (incluida
Pseudomonas), S. pneumoniae, Staphylococcusy
Listeria monocytogenes en déficit de linfocitos T.

e Neuroquirdrgicos: S. pneumoniae, Staphylococcus
(epidermidis'y aureus) y bacilos gram negativos
(incluida Pseudomonas aeruginosa).

Dado que es una paciente de 2 afios y con riesgo de
infeccion por neumococo resistente, se inicia cefotaxima

300 mg/kg/dia + vancomicina a dosis meningeas (15

mg/kg/6 h).
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En cuanto al uso de dexametasona, se ha probado
que esta reduce el riesgo de pérdida auditiva en nifios
con meningitis por Haemophilus influenzae (Hib), aunque
no parece reducir las secuelas neurolégicas ni la mor-
talidad. Hay controversia en cuanto al potencial benefi-
cio de la dexametasona en otras etiologias bacterianas.
En el caso de decidirse administrar de forma empirica,
debe hacerse desde el inicio; si se hace de forma mas
tardia, no ha demostrado mejorar los resultados clinicos.
La recomendacion es administrar 0,15 mg/kg/6 h EV
durante 24-48 horas. No esta indicado administrarla si
la etiologia no es bacteriana.

La paciente presenta un empeoramiento progresivo,
con descenso del nivel de conciencia. A nivel de cons-
tantes, aumento de la presion arterial 130/85 mmHg
(TAM 103 mmHg) y descenso de la frecuencia cardiaca
(FC) (63x’). Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP) y dada la clinica de hipertension intra-
craneal con compromiso neurologico, se decide intubar.

PREGUNTA 3. ;QUE TUBO ENDOTRAQUEAL Y QUE
MEDICACION SE USARIA PARA INTUBAR A ESTA
PACIENTE?

a. Atropina + fentanilo + midazolam + succinilcolina. TET
3,5.

Atropina + ketamina + midazolam + rocuronio. TET 4,5.
Atropina + fentanilo + midazolam + rocuronio. TET 5,5.
Atropina + etomidato + midazolam + rocuronio. TET 4.
Atropina + etomidato + fentanilo + rocuronio. TET 4,5.

o o0 o

La respuesta correcta es la e.

Los criterios para intubacion orotraqueal en pacientes
con hipertension intracraneal incluyen:

— Hipoxia refractaria, hipoventilacion.

— Glasgow < 8 0 Glasgow < 12 en rapido deterioro.

— Pérdida de reflejos protectores de la via aérea.

— Signos de herniacion.

El tubo endotraqueal deberé ser elegido en funcién
de la edad del paciente, utilizando la siguiente férmula:

edad (afios)
TET=4+—

Tras elegir el TET que va a ser utilizado, hay que
aplicar la secuencia rapida de intubacion.
1. Premedicacion con atropina (0,02 mg/kg): indicada
sobre todo en menores de 1 afio para prevenir bra-

dicardia vagal y en aquellos pacientes en los que
se vaya a utilizar succinilcolina. No administrar si el
paciente presenta taquicardia.

. Analgésico:

a. Fentanilo (1 pg/kg): opioide, infusién lenta por
riesgo de torax rigido.

b. Ketamina (1-2 mg/kg): analgésico y anestésico.
Produce liberacion de catecolaminas, por lo que
aumenta la frecuencia cardiaca, la presion arterial
y el gasto cardiaco. Aunque clasicamente se creia
que aumentaba la PIC, esto no ha sido demostra-
do. De hecho, seria una alterativa adecuada en
pacientes con HTIC e hipotension.

Sedante:

a. Midazolam (0,1 mg/kg): puede producir depresién
miocérdica e hipotension.

b. Etomidato (0,2-0,3 mg/kg): no tiene efecto a
nivel hemodinamico, con lo que preserva la pre-
sion de perfusion cerebral, disminuye la PIC y
el gasto metabdlico cerebral. Dado que inhibe la
11-beta-hidroxilasa, enzima necesaria para la sin-
tesis adrenal, esté contraindicado en los pacientes
€on sepsis; con una sola dosis puede suprimir la
sintesis adrenal.

c. Tiopental (3-5 mg/kg): disminuye el flujo sangui-
neo cerebral y la demanda metabdlica cerebral,
por lo que es de eleccién en hipertension intracra-
neal y status epiléptico. Como efecto secundario,
provoca depresion miocardica y vasodilatacion
periférica, por lo que solo esté indicado en pacien-
tes hemodindmicamente estables.

d. Propofol (1-2 mg/kg): como ventaja, la rapidez de
accion. Como efecto secundario, muy hipotensor.

Relajante muscular:

a. Despolarizante: succinilcolina (0,5-1 mg/kg).
Inicio de accioén muy rapido (10s) y muy corta
duracioén (5-10 min). Multiples efectos secunda-
rios: bradicardia, rabdomiolisis con hiperkaliemia,
hipertermia maligna y aumento de la presion intra-
craneana e intraocular.

b. No despolarizantes: Tienen antidoto — Neostig-
mina.

- Rocuronio (1 mg/kg): muy seguro, minimos efec-
tos secundarios, aungue con duracién mayor.

- Cisatracurio (0,1-0,3 mg/kg): indicado en insu-
ficiencia renal o hepatica.

En el caso de esta paciente, elegiriamos un TET del

4.5.
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Estaria indicado administrar premedicacién con atro-
pina, analgesia con fentanilo (la ketamina no seria de
eleccion por la hipertension) y el sedante ideal seria el
etomidato, dado el efecto neuroprotector con descenso
de la PIC y la seguridad hemodinamica. Como relajante
muscular podriamos elegir cualquiera de los despola-
rizantes. No seria de eleccion la succinilcolina porque
aumenta la PIC.

Una vez intubada, se inicia sedoanalgesia con bomba
de infusion continua de fentanilo y midazolam. Se realizan
dopplers transcraneales (DTC) que muestran un indice
de pulsatilidad (IP) de 3 bilateral.

PREGUNTA 4. ;CUAL ES LA INTERPRETACION DEL DTC

PRESENTADO?

a. DTC normales.

b. Patrén de alta resistencia: | velocidad media,T IP.
T Diferencia entre la sistole y la didstole.

c. Patrén de alta resistencia: | velocidad media, { IP.
| Diferencia entre la sistole y la digstole.

d. Patrén de alta velocidad: T velocidad media, IP N/J.
Menor diferencia entre la velocidad sistélica y la dias-
tolica.

e. Patron de alta velocidad: T velocidad media, T IP.
Menor diferencia entre la velocidad sistélica y la dias-
tolica.

La respuesta correcta es la b.

EL doppler transcraneal es una técnica de monitoriza-
cién no invasiva que da informacion de la hemodinamia
cerebral y permite conocer la velocidad del flujo sangui-
neo cerebral. Se utiliza la ventana transtemporal para
estudiar la arteria cerebral media. Se obtienen la curva
doppler, que muestra la velocidad en sistole y diastole.
Se calculan varios indices que informan de la resistencia
vascular cerebral, los mas utilizados son el indice de
pulsatilidad (IP) y el de resistencia (IR).

V sistolica — V diastolica

V media

V sistélica — V diastolica

V sistolica

Los valores normales de estos indices varian en fun-
cion de la edad, segln se ve en la tabla 3.

TABLA 3. VALORES NORMALES DEL DOPPLER
TRANSCRANEAL SEGUN LA EDAD.

Vm ACM IP ACM
Edad Media (DE) Media
0-10 dias 24.(7) 1,1-14
11-90 dias 42 (10) 1,1-1,2
3-12 meses 74 (14)
1-3 afios 85 (10)
3-6 afos 94 (10) 0,7-1
6-10 afios 97 (9)
10-18 afios 81 (11)

Vm: velocidad media. ACM: arteria cerebral media. IP: indice de
pulsatilidad.

Teniendo en cuenta las alteraciones en cuanto a la
velocidad media (Vm), la morfologia de la onda, y los IP
e IR se definen varios patrones.

e Patron de alta resistencia (I Vm,T IP): se caracteriza
por velocidades medias bajas e indice de pulsatili-
dad elevado. En cuanto a la morfologia de la curva,
hay un ascenso y descenso rapido en sistole, con
incremento en la diferencia de velocidad en sistole
y en diastole.

Causas: disminucion de la presion de perfusion cere-

bral (PPC) por incremento de la PIC por edema, lesion

ocupante de espacio, o hidrocefalia aguda. También
en hipotension arterial grave.

e Patron de alta velocidad (T Vm, IP normal o |): se
caracteriza por velocidad media elevada con un indi-
ce de pulsatilidad normal o disminuido. Hay menos
diferencia entre velocidad sistélica y diastélica, que
estd aumentada.

Causas: aumento del flujo sanguineo cerebral 0 hipe-

remia, y la disminucién del calibre de los vasos en

vasoespasmo, vasculitis, o estenosis en el punto de
la medida.

En el caso de esta paciente, se trataria de un patrén
de alta resistencia debido a la hipertension intracraneal.

Dado que la paciente presenta signos de hipertension
intracraneal, se decide colocar catéter de medicion de
la PIC. Inicialmente presenta PICs de hasta 35 mmHg,
por lo que se optimiza tratamiento con medidas postu-
rales, sedoanalgesia profunda y curarizacion. Ademas,
se administran varios bolus de suero salino hiperténico
vy de manitol, con buena respuesta, descendiendo las
PICs hasta 18 mmHg.
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Fiebre y alteracion neurolégica

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES ES CIERTA?

a. Estaria indicado iniciar hiperventilacion.

b. Habria que saber si el catéter de medicién de PIC es
intraventricular o intraparenquimatoso para saber si
los valores son fiables.

c. Llegados a este punto, iniciariamos coma barbitdrico.
d. En este momento seguiriamos con el mismo trata-
miento, dado que la PIC es inferior a 20 mmHg.

e. Habria que conocer la presion arterial media para
saber cudl es la presion de perfusion cerebral y, en
funcion de ese dato, ajustar el tratamiento.

La respuesta correcta es la e.

El craneo es una estructura cerrada, que contiene
el parénquima cerebral, los vasos sanguineos y el LCR.
Es un sistema hidrostatico que mantiene una presion
positiva supraatmosférica, que es la que se considera
como PIC. En condiciones normales los valores oscilan
entre 5y 15 mmHg.

La elevacion critica de la PIC afecta al flujo sanguineo
cerebral, que es el responsable del aporte de oxigeno y
nutrientes a las células. Este flujo depende también de
las resistencias vasculares, por lo que es muy dificil de
medir. En la préctica clinica se usa la presion de perfu-
sion cerebral (PPC) que equivale a la diferencia entre la
presion arterial media (PAM) y la PIC. El aumento de la
PIC condicionara una disminucién de la PPC.

Se debe considerar colocar un sensor de PIC en los
pacientes con deterioro neurolégico y sintomas de HTIC
cuando el tratamiento para mejorar la PPC puede mejorar
su pronostico. Existen dispositivos para medir la presion
intraventriculares y intraparenquimatosos, y los dos han
demostrado una buena correlacion. Por este motivo la
respuesta b es falsa.

El objetivo del tratamiento es conseguir un flujo cere-
bral suficiente con PPC 50 mmHg en nifios menores de
5 afios y entre 50 y 60 mmHg en nifios mayores de 5
afios, con una PIC < 20 mmHg. PPC inferiores se han
relacionado con mayor morbimortalidad. Por esto la res-
puesta correcta es la e.

Medidas generales de manejo de la HTIC
1. Estabilizacion inicial

A. Via aérea: asegurarla.

B. Ventilacién: normoventilar (paCO, 35-40 mmHg),
ya que la hiperventilacion disminuye el flujo san-
guineo cerebral pudiendo aumentar la isquemia.
Oxigenacién correcta.

C. Circulacion: normotension. La hipertension es una
respuesta al aumento de la PIC y es esencial en
el mantenimiento de la PPC. Ademas, hay que
optimizar el flujo sanguineo cerebral manteniendo
la cabeza centrada, a 30°.

2. Sedoanalgesia: contribuye a disminuir la PIC y a bajar
el consumo de oxigeno. Los relajantes musculares
también han demostrado bajar la PIC.

3. Profilaxis anticonvulsiva.

4. Evitar la hipertermia porque aumenta la demanda
metabolica.

5. Normoglucemia entre 100-120 mg/dl. Aporte hidrico
con suero salino fisiolégico.

Medidas especificas de tratamiento de la HTIC

Medidas de primer nivel

e Evacuacion de lesiones si existen.

e FEvacuacién del LCR: si hay un catéter ventricular
puede extraerse liquido de forma estéril.

e (Correcta sedoanalgesia y relajantes musculares.

e Terapia hiperosmolar:

— Suero salino hiperténico 3% (5 ml/kg): mantener
osmolaridad < 360 mOsm/L.
— Manitol (0,5-1g/kg): més riesgo de hipovolemia.

e Hiperventilacion moderada (pCO, 30-35 mmHg): solo
de forma puntual si hay un deterioro neurolégico agu-
doy con HTIC refractaria. Contraindicada si la SjO,
es < b5%. Por ello la respuesta a es falsa.

Medidas de segundo nivel

e Coma barbitlrico: tiopental. Suprime el metabolismo
y altera el tono vascular. Hay que monitorizarse EEG o
BIS para controlar la dosis (ajustarla hasta conseguir
brote-supresion).

e Hipotermia (32°C): puede usarse si se empieza de
forma inicial < 12 h, manteniéndola 48 horas minimo,
aungue no hay evidencia de su beneficio.

e Hiperventilacion agresiva (PaCO, < 30 mmHg): moni-
torizar saturacion del bulbo de la yugular y mantenerla
> 75%.

e (Craniectomia descompresiva: puede ser Gtil en
pacientes con rapido deterioro y con lesion ocupante
de espacio.

Se mantiene sedoanalgesia con fentanilo y midazolam,
junto con curarizacion con cisatracurio. Precisa alguna
administracion puntual de suero salino hipertonico y mani-
tol, con lo que mantiene PICs < 20 mmHg y PPC > 50
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mmHg. Para el control de las crisis precisa levetiracetam
y dcido valproico, tras lo que no vuelve a presentar crisis.
Se mantiene antibioterapia con cefotaxima + vancomicina,
hasta obtener el resultado del cultivo de LCR y hemocul-
tivo, que es positivo para S. pneumoniae (serotipos 22FA
vy 19%) multisensible, por lo que se retira vancomicina,
manteniendo cefotaxima. Se realiza resonancia magnética
nuclear donde se evidencian colecciones subdurales y
cambios sugestivos de leptomeningitis.

Dada la buena evolucion, con control de las PICs, se
retira el catéter de medicion de estas, y se extuba al 8°
dia de ingreso. Clinicamente, destaca paresa del brazo
izquierdo e hipotonia axial, sin otras alteraciones, por lo
que realiza rehabilitacion. Se mantiene medicacion anti-
comicial oral y no presenta crisis. Se realizara seguimiento
neuroldgico y RM cerebral de control.
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Caso clin m

Neumonia complicada, con sindrome hemolitico
Urémico asociado y colestasis secundaria

Ponente: Maria Pérez Rodriguez. Tutor: Esteban Gémez Sanchez.

Hospital Universitario de Burgos.

Lactante de 22 meses que ingresa en el Hospital
Santa Barbara de Soria por decaimiento acompariado de
fiebre alta, vomitos y deposiciones diarreicas.

Antecedentes familiares: padres originarios de Arme-
nia, sin antecedentes familiares de interés. Antecedentes
personales: nifia nacida en Espafia. Previamente sana
y calendario vacunal actualizado para su edad. No viaje
reciente al extranjero.

A su llegada al hospital de referencia presenta fre-
cuencia cardiaca (FC): 186 lpm, tension arterial (TA):
91/62 mmHg, frecuencia respiratoria (FR): 60 rpm,
temperatura (T%) 36,2°C, saturacion de oxigeno (Sat0-):
89%. En la exploracion fisica destaca regular estado gene-
ral y relleno capilar alargado. Presenta tiraje subcostal,
intercostal y supraesternal moderados. No presenta exan-
temas ni petequias. En la auscultacion cardiopulmonar
los tonos cardiacos son ritmicos, sin soplos, objetivando
hipoventilacion en hemitorax izquierdo.

Se canaliza acceso venoso, se realiza control analitico
y extraccion de hemocultivo. Se administra expansion
de volumen, se inicia antibioterapia con cefotaxima y
vancomicina.

Primer control analitico: hemoglobina de 9 mg/dl, leu-
cocitos 2.630 mil/mm?3 (32% neutrdfilos, 54 % linfocitos),
plaquetas 82 mil/mm3. Glucemia 155 mg/dl, urea 42 mg/
dl, creatinina 0,4 mg/dl, sodio 135 mEq/L, potasio 3,2
mkEq/L, cloro 106 mg/L, calcio 11 mg/dl, AST 78 UI/L, ALT
15 Ul/L, LDH 742 Ul/L, CPK 34 Ul/L, PCR 434 mg/L, PCT
260 ng/ml. Coagulacion normal. Gasometria capilar que
muestra un pH de 7,29, pC0O. 27,4 mmHg, bicarbonato
14,8 mmol/L, EB: -13 mMol/L, lactico 3,9 mMol/L.
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Se realiza radiografia de tdrax donde se objetiva una
condensacion de hemitorax izquierdo en su practica tota-
lidad. Desplazamiento de la linea media en el lado contra-
lateral y linea de derrame en zona de I6bulo superior (Fig.
1). Se solicitan ecocardiograma y ecografia abdominal,
normales. Se recoge hemocultivo y antigeno neumococo
en orina que resulta positivo.

PREGUNTA 1. ANTE ESTA SITUACION, ;CUAL SERIA

LA ACTITUD INICIAL?

a. Enfuncion de la evolucion se valoraré realizar mas
pruebas complementarias y trasladar a la paciente
cuando esté mas estable.

b. Realizar una puncién lumbar en el contexto de sepsis.

c. Estabilizar hemodinamica y respiratoriamente a la
paciente y retirar tratamiento con vancomicina ya
que se ha obtenido un resultado positivo de antigeno
Neumococo en orina.

d. Estabilizar hemodinamica y respiratoriamente a la
paciente y trasladar a UCIP.

e. Realizar urgentemente TAC toracica, drenaje del
derrame pleural y trasladar en ambulancia de soporte
avanzado a UCIP.

La respuesta correcta es la d.

La actitud en urgencias debe ir orientada en un pri-
mer momento a estabilizar a la paciente. Es prioritario
proporcionar oxigeno, canalizar acceso venoso, expansio-
nes de volemia e iniciar antibioterapia empirica. Ante la
situacion clinica de sepsis de probable origen respiratorio
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la paciente cumpliria criterios de trasladar a hospital de
referencia con UCIP, una vez estabilizada.

En cuanto a las pruebas complementarias, realizar
una puncién lumbar no estaria indicado dada la inestabi-
lidad respiratoria de la paciente. Estaria indicado realizar
una ecografia toracica ya que se trata de la prueba méas
rentable, es mas accesible que la TAC, no irradia y no
necesita sedacion. Ademas, permite distinguir la natu-
raleza del derrame, asf como su cuantia e identificar
el punto méas adecuado para realizar la toracocentesis.

En relacion al tratamiento no estaria indicado realizar
drenaje del derrame pleural sin antes haber realizado pre-
viamente la ecografia toracica ya que no se trata de una
urgencia vital. Al tratarse de una neumonia complicada
con derrame y afectacion del estado general la cober-
tura antibiética que ofrece la cefotaxima asociada a un
antibiético con actividad antiestafilocécica (vancomicina,
clindamicina o cloxacilina) es adecuada.

En la literatura encontramos diferentes textos que
apoyan que la determinacion del antigeno en orina es
poco especifico en niflos menores de 5 afios. Podria ser
Gtil como predictor negativo de infeccién neumocécica
en el nino mayor (sensibilidad y especificidad en adultos
del 60 y 99%, respectivamente). En liquido pleural la
sensibilidad y especificidad es del 90%.

Para el traslado es necesario contar con una moni-
torizacion adecuada, un acceso venoso y un soporte
respiratorio adecuado.

v

FIGURA 1. Radiografia de térax.

Se realiza el traslado en ambulancia de soporte avan-
zado sin incidencias. Ingresa en la UCI pediatrica del
Hospital de Burgos seis horas después de ser evaluada
en su hospital de referencia. La paciente presenta afec-
tacion del estado general, con polipnea, taquicardia y
oligoanuria con tensiones arteriales mantenidas. Decai-
da y obnubilada (Glasgow 12). Hipoventilacién marca-
da de hemitdrax izquierdo. En control analitico persiste
leucopenia, elevacion de reactantes de fase aguda y
creatinina de 0,51 mg/dl. En control gasométrico pH:
7,46, PCO, 20 mmHg, bicarbonato 18 mmol/L, EB: -8,5
mmol/L, lactico 2,6 mmol/L. Se realiza ecografia tora-
cica donde presenta neumonia izquierda con pulmaon
hepatizado y con imagen sugestiva de abscesificacion
a este nivel. Asocia derrame pleural en dicho hemitorax
con maximo de 25 mm con ecos moviles y septos en
Su espesor.

PREGUNTA 2. DADOS ESTOS HALLAZGOS LA OPCION MAS

ADECUADA SERIA:

a. Laactitud terapéutica mas indicada es realizar video-
toracoscopia.

b. Colocar tubo de drenaje pleural ya que la paciente
se encuentra en insuficiencia respiratoria aguda con
taquipnea y taquicardia consecuencia de un derrame
pleural masivo.

c. Realizar TAC toracica.
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d. Laactitud terapéutica méas indicada es realizar drenaje
con fibrinoliticos.
e. Intubacion orotraqueal.

La respuesta correcta es la c.

En relacién al manejo de pacientes criticos es fun-
damental saber cuando es el momento de proceder a la
intubacion. Las indicaciones de intubacion actuales son:
1. Patrén respiratorio inefectivo.

2. Agotamiento general y fatiga de los musculos respi-
ratorios.

3. Capacidad pulmonar baja.

Glasgow menor de 8.

5. Deterioro del intercambio gaseoso (Pa0, < 60% con
oxigenoterapia e hipercapnia progresiva con PaCO,

> 50 mmHgy pH < 7,25).

En el control gasométrico realizado se observa una
acidosis metabodlica compensada. Es decir la paciente
presenta una respiracion tipo Kussmaul, en contexto de
fallo renal agudo y sepsis. Probablemente la taquicardia y
taquipnea sean consecuencia de la infeccion respiratoria
asociada a la situacion de acidosis.

El tratamiento inicial del empiema paraneumaonico es
controvertido auin. Los estudios comparativos de la video-
toracoscopia frente al uso de la uroquinasa demuestran
resultados muy similares. Parece existir una mayor tasa
de fracaso con necesidad de intervencion en los tratados
inicialmente con uroquinasa pero no ocasiona aumento
significativo de la estancia hospitalaria. Otros estudios
demuestran que la videotoracoscopia acorta la estancia
hospitalaria.

La Asociacion Americana de Cirugia Toracica indica
realizar TAC toracica previo a abordar la cavidad toracica
por el riesgo de encontrarse malformaciones pulmonares
o tumores que debutan con clinica infecciosa.

s

Se conectd a la paciente a ventilacion mecanica no
invasiva, con una EPAP de 6 y una IPAP de 9 cmH-0, con
una F10; inicial del 100% que permite descender al 50%.
Se realizan dos expansiones con suero salino fisiologico
e inicia una diuresis de 1,5 ml/kg/h. No precisa drogas
vasoactivas. Se recogen serologias, aspirado nasofarin-
geo, se realiza analitica completa incluido haptoglobina y
complemento y se realiza PCR de tuberculosis y Mantoux.
Ademads se comenta el paciente con cirugia pediatrica y
a la mafana siguiente se procede a realizar TAC toracica.

En la TAC tordcica con contraste se aprecia una
consolidacion completa del Iébulo inferior izquierdo y

consolidaciones en lobulo superior e inferior derecho asi
como opacidades en lingula compatible con neumonia
multilobar. No se observan cavitaciones. Derrame pleural
izquierdo moderado.

Se realiza ecografia de control para valorar el derrame
pleural: se observa derrame pleural izquierdo en escasa
cuantia a nivel lateral y en seno costofrénico donde no
parece complicado, estimando un grosor maximo de 9 mm.
Con la paciente en decubito lateral derecho se visualiza un
derrame pleural con una cdmara de 15 mm en la parte api-
cal y posterior, a nivel periescapular, complejo, organizado,
con abundantes ecos y tabiques. Ademas extensa hepati-
zacion de pulmon izquierdo, con areas hipoecoicas en su
interior que sugieren necrosis o abscesificacion. Cirugia
pediatrica decide cirugia programada 24 horas después.

A las 12 horas de ingreso, en control analitico pre-
senta 4.300 leucocitos, PCR 397 mg/dl, PCT 465 ng/
ml, urea 128 mg/dl, creatinina 1 mg/dl. Aclaramiento
de creatinina de 35. Hemoglobina 5,9 mg/dl y plaquetas
18.000 mil/mm3. A pesar de tratamiento con furosemida
y presentar tensiones arteriales por encima de percentil
95, la paciente permanece oligurica. Funcion hepatica
y coagulacion normal.

PREGUNTA 3. ;CUAL ES LA RESPUESTA CORRECTA?

a) La paciente presenta un fracaso renal agudo con HTA,
oliguria, trombopenia y anemia hemolitica por lo que
la principal sospecha diagnostica es un sindrome
hemolitico urémico.

b) Esta indicado una transfusion de hemoglobina y pla-
quetas.

c) Estaindicada la profilaxis de trombos.

d) La administracion de eritropoyetina (EPQO) no ha
demostrado ser eficaz en estos casos.

e) La mejor técnica de depuracion extrarrenal es la de
dialisis peritoneal.

La respuesta correcta es la a.

En este caso la analitica y la clinica del paciente nos
orientan a que presenta un sindrome hemolitico uré-
mico (SHU), realizando diagnéstico diferencial con fallo
multiorganico secundario a la sepsis y purpura trombo-
citopénica trombotica. El SHU se caracteriza por anemia
hemolitica microangiopética, trombocitopenia e insufi-
ciencia renal aguda.

El SHU tipico (90% de los casos) es producido por
bacterias productoras de toxinas shiga. La toxina produce
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un dafio endotelial que activa la cascada inflamatoria.
El SHU atipico (5%) es debido a alteraciones en la via
del complemento; tiene mal prondstico y recurrencias
frecuentes. El SHU asociado a neumococo (5%), habitual-
mente vinculado a neumonia con empiema previo, es mas
grave que el tipico y con mayor mortalidad. En relacion
a la fisiopatologia, se produce la agregacion plaquetaria
como consecuencia del dafo endotelial que genera el
complejo antigeno T-anticuerpo. Esto es debido a que la
neuroaminidasa del neumococo destruye el acido sialico
celular y expone los antigenos T a los anticuerpos.

En el SHU esta indicada la transfusion de concentra-
do de hematies si el paciente presenta cifras de hemo-
globina por debajo de 7 mg/dl o descenso rapido de
cifras de hematocrito. La transfusion de plaquetas si no
hay sangrado activo se restringe a niveles por debajo de
10.000 mil/mm3 ya que contribuyen a la formacién de
microtrombos y se exacerba la isquemia tisular.

La administracion de eritropoyetina en la primera
semana ha demostrado disminuir el nimero de trans-
fusiones in vitroy ha demostrado disminuir la apoptosis
de las células renales. La dosis mas eficaz aln esta en
debate. No se ha demostrado beneficio con el trata-
miento de las trombosis y ademas aumenta el riesgo
de hemorragia.

Actualmente las Asociaciones Americana, Europea y
Espafola del Medicamento solo recomiendan la adminis-
tracion de ecolizumab en los casos de SHUa. Se trata de
un anticuerpo monoclonal que se une al factor V de la
via alternativa del complemento impidiéndose la escision
Cha Cbb que es necesaria para formar el complejo de
ataque de membrana. En ningln caso estaria indicado
en una situacion de sepsis.

En relacion a las técnicas de depuracion extrarrenal,
su inicio precoz no ha demostrado ser beneficioso en
el caso del SHU. Algunos autores recomiendan incluso
retrasarlas hasta pasadas 72 horas, ya que se ha repor-
tado la remision del cuadro en algunos casos. En todo
caso estarfa indicado si hubiera uremia mayor de 200
mg/dl, alteraciones iénicas graves o sobrecarga hidrica
masiva que no responde a diuréticos. (Tabla 1)

En este caso, la insuficiencia respiratoria aguda cons-
tituye una contraindicacion relativa para iniciar diélisis
peritoneal, por lo que lo mas adecuado seria iniciar técni-
ca de hemodiafiltracion venovenosa continua (HDFVVC).

A las 48 horas de ingreso, presenta empeoramien-
to de la funcion renal y de los valores de hemoglobi-

TABLA 1. RECOMENDACIONES GENERALES DE LA
TECNICA DE DEPURACION EXTRARRENAL.

Indicacion Técnica

Lactante Dialisis peritoneal
Fallo multiorganico HDFVVC
SHU atipico Hemodialisis

na y plaquetas que precisan multiples transfusiones.
No presenta alteraciones electroliticas pero si grandes
dificultades para el balance de liquidos con anasarca
generalizado. En este momento se decide iniciar tera-
pia de sustitucion renal (HDFVVC). La paciente tolera
adecuadamente la conexion al sistema y permite iniciar
balances negativos.

Tras resultado positivo en hemocultivo a Neumococo
sensible a cefotaxima, se retira el tratamiento antibiotico
con vancomicina y se sustituye por clindamicina. Se inicia
nutricion enteral continua por sonda nasogastrica. Se
mantiene soporte respiratorio sin cambios.

PREGUNTA 4. ;CUAL SERIA UNA OPTIMA TERAPIA

NUTRICIONAL EN ESTE PACIENTE?

a. Lanutricion por sonda nasogastrica es la opcion mas
recomendada en nuestro paciente ya que no recibe
farmacos sedantes que alteren su deglucion.

b. Las Ultimas recomendaciones de la Surviving Sepsis
Campaing recomiendan en estos pacientes la alimen-
tacion por sonda transpilorica.

c. Seria méas recomendable la administracion por sonda
transpil6rica ya que en este paciente esta alterada la
motilidad géstrica.

d. La colocacion de una sonda transpilérica es mas com-
plejo que la colocacion de una sonda nasogastrica y
depende Unicamente de la habilidad mecénica, no
se ha demostrado la eficacia de ninglin farmaco para
facilitar el proceso.

e. Eneste paciente de 10 kg estarfa indicado una sonda
de 8F.

La respuesta correcta es la c.

La literatura actual recoge que la alimentacion naso-
géastrica supone una ventaja para el paciente ya que
es un proceso mas fisiolégico que permite efectuar la
accion bactericida del pH gastrico asi como su accion de
hidrolisis necesaria para absorber los acidos grasos de
cadena corta y media. Ademas, supone la ventaja para
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el sistema de salud de que es mas facil de colocar, es

mas econdmica y se precisa menos tiempo.

En contraposicion, la alimentacion por sonda trans-
pilérica permite alcanzar el aporte calérico deseado mas
rapidamente y esta indicado en pacientes con alteraciones
de la motilidad gastrica ya que supone un riesgo muy
elevado de aspiracion. En este grupo de pacientes se
incluyen aquellos que reciban terapia inotropa, asi como
pacientes con alteraciones del nivel de conciencia/sedoa-
nalgesia (hace referencia a pacientes sometidos a ventila-
cién mecanica invasiva) y también pacientes con riesgo de
distension gastrica y restos gastricos (haciendo referencia
a los pacientes sometidos a ventilacién mecanica no inva-
siva). Se debe aclarar que aunque se cologue una sonda
nasogastrica para evitar la distension gastrica, si esta via
se utiliza para la alimentacion del paciente bloqueara la
salida de aire y aumentara el riesgo de aspiracion.

Si valoramos la bibliografia en relacién al apoyo
nutricional adecuado en las diferentes patologias que se
manejan en las unidades de cuidados intensivos obser-
vamos que existen una serie de pacientes criticos con
una clara indicacion de iniciar nutricion enteral por sonda
transpilorica. Estas son:

1) TCE: los estudios demuestran que disminuye la inci-
dencia de neumonia tardia (evidencia B).

2) Pacientes postquirdrgicos: mayor riesgo de ileo para-
litico y el tracto de la via digestiva que mantiene sus
funciones absortivas intactas en el intestino.

3) Pancreatitis: la secrecion gastrica provoca un potente
estimulo de secrecion pancreatica.

4) Pacientes en coma, pacientes con RGE grave, pacien-
tes en los que no es posible elevar el cabecero de la
cama.

En cuanto a las recomendaciones de la Surviving
Sepsis Campaing en relacion al manejo de la sepsis
Unicamente hacen referencia a que el inicio precoz de
la alimentacion enteral disminuye los dias de estancia
hospitalaria y la mortalidad y se ha relacionado con una
menor disfuncién de la barrera intestinal, asi como con la
disminucion de las infecciones, pero no hace referencia
al soporte nutricional mas adecuado.

La técnica de colocacion de la sonda transpilérica es
mas dificultosa que la colocacién de la sonda nasogéas-
trica y depende en gran medida de la habilidad técnica.
Se dispone de farmacos como la metoclopramida a 0,15
mg/kg/IV o la eritromicina a 10 mg/kg oral que facilitan
el transito de estdmago a duodeno y pueden ser Utiles
(exceptuando pacientes con altos niveles de sedacién)

Precisa soporte con dopamina a dosis maxima de 15
Lg/kg/min en contexto de sobreinfeccion con elevacion
de PCR a 358 mg/dl y pico febril. Se afiade al tratamien-
to linezolid y caspofungina por crecimiento de Candida
albicans en orina. Es preciso suspender nutricion enteral
e Iniciar nutricion parenteral por deposiciones melénicas
y abundantes restos gastricos.

Inicia diuresis forzada con furosemida que permite
retirar HDFVVC al 8° dia apareciendo problemas de coa-
gulacion del filtro una vez que la paciente recuperaba sus
cifras de plaquetas. En este momento permite ademas
retirada de soporte respiratorio. Precisa la administracion
de cloracepato dipotasico nocturno, y destacar en este
punto que en ningtin momento se trata de una paciente
sedoanalgesiada.

La paciente presenta una evolucion favorable. En
controles radiologicos realizados a nivel pulmonar se
observan imagenes similares a las previas y en ecogra-
fia toracica de control se informa de derrame pleural
izquierdo mas organizado, de aspecto multiquistico com-
plejo con multiples tabiques con contenido en su interior.
Se realiza toracoscopia con limpieza y decorticacion 10
dias después de iniciado el cuadro. Sin incidencias en
el postoperatorio inmediato a excepcion de elevacion de
GOT hasta 185 Ul/L, GPT 289 Ul/L, FA 1032 Ul/L, Gam-
maGT 1551 UI/L, bilirrubina 1,5mg/dl.

PREGUNTA 5. ;COMO ORIENTARIAS ESTOS HALLAZGOS?

a. Hepatopatia medicamentosa.

b. Colestasis multifactorial: realizar ecografia abdominal.

c. Colestasis multifactorial: realizar TAC abdominal.

d. Seré un error de laboratorio. Las complicaciones
hepaticas no se asocian a SHU.

e. Hepatitis aguda virica concomitante.

La respuesta correcta es la b.

Las complicaciones gastrointenstinales del SHU pue-
den darse a nivel intestinal, hepatico y pancreatico. Los
casos de colitis son mas frecuentes en el SHU originado
por infeccion intestinal y hasta en un 3% pueden pro-
ducir perforacién. La afectacién pancreatica y hepatica
es mucho menos frecuente aunque existen varios casos
descritos en la literatura de colestasis asociada al SHU
producido por E. coli.

Otros factores de riesgo concomitantes son la nutri-
cion parenteral (aunque esta suele producirse en el uso
maés prolongado), la hemdlisis y la sepsis. También se
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describe la colestasis en las fichas técnicas de las cefa-
losporinas y la furosemida.

Se realiza ecografia abdominal donde se visualiza
vesicula biliar aumentada de tamafio, sin signos de
colecistopatia inflamatoria con imagenes en su interior
sugestivas de litiasis blandas. Se observan imagenes
similares en el colédoco. Discreta dilatacion de la via
intrahepatica y extrahepatica. Se confirma el diagndstico
con colangioRMN (Fig. 2).

Dada la excepcionalidad del caso se decide derivar
al paciente a cirugia infantil del Hospital Universitario
de la Paz. Se pauta tratamiento con acido ursodesoxico-
lico, tratamiento antibidtico y dieta baja en grasas. Por
el momento dado el poco peso de la paciente y la no

FIGURA 2. Ecografia abdomi-
nal (A) y colangioRMN (B).

evolucion del cuadro clinico se ha consensuado actitud
expectante.
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Caso clinico m

Lactante con cardiopatia congénita
y dificultad respiratoria progresiva

Ponente: Ana Ortiz Alvarez. Tutora: Maria Jests Sénchez.

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Lactante de 5 meses de edad y 4,5 kg de peso que
consulta en Urgencias por fiebre, dificultad respiratoria
y afectacion del estado general.

Entre los antecedentes personales constan: sindro-
me de Down, canal AV congénito tipo Al de Rastelli en
tratamiento domiciliario con furosemida, enalapril y espi-
ronolactona, prematuridad de 31 semanas con peso al
nacimiento de 1.240 g y desnutricion moderada en tra-
tamiento con férmula hipercaldrica en débito continuo
por sonda nasogastrica (SNG). No constan antecedentes
familiares de interés.

Consulta por fiebre de 12 horas de evolucion de hasta
39°C, deposiciones liquidas de 18 horas de evolucion,
sintomas catarrales en las ultimas dos semanas y dificul-
tad respiratoria en aumento en las ultimas horas.

Exploracion fisica a su llegada a Urgencias: afectacion
del estado general, decaido, piel reticulada. Temperatura:
38,5°C. Auscultacion cardiorrespiratoria (ACR): regular
entrada de aire bilateral con crepitantes generalizados y
algunas sibilancias. Soplo IlI/VI. Polipnea de 55 rom. Tiraje
subcostal e intercostal moderados. SatO. 92%. Frecuencia
cardiaca (Fc. 115 lpm. Tension arterial (TA): 75/40 mmHg.
Abdomen blando y depresible, con hepatomegalia de 2
cm. Triangulo de evaluacion pediatrica: fallo respiratorio.

En Urgencias se inicia administracion de oxigeno en
mascarilla, salbutamol nebulizado, canalizacion de acceso
venoso periférico, monitorizacion e ingreso en Observacion.

Resultados pruebas complementarias en Urgencias:
e Hemograma: leucocitos 205.000 (polimorfonucleares

9.900, linfocitos 9.200, monocitos 1.300), hemoglo-

bina (Hb) 11,6 g/L, plaquetas 320.000.
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FIGURA 1. Rx de torax.

e Bioguimica: normal. PCR 6 mg/L. PCT 0,11 ng/ml.
® Radiografia de térax (Fig. 1): infiltrados algodonosos
bilaterales. Cardiomegalia similar a los controles pre-

vios. Indice cardiotoracico: 0,58.

o Ag VRS e influenza: negativos.
e ProBNP: 1.250 pg/ml (previo: 958).

En las siguientes horas en Observacion presenta dete-
rioro clinico progresivo con aumento del trabajo respira-
torio, crepitantes, sibilancias, taquicardia de 180 lpm y
tendencia a la hipoxemia a pesar de inicio de oxigenote-
rapia de alto flujo (OAF). Ante esta situacion se decide
ingreso en UCI-P,
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PREGUNTA 1: EN FUNCION DE SU SOSPECHA
DIAGNOSTICA ;CUAL LE PARECE EL TRATAMIENTO
MENOS ADECUADO?

a. Intensificar terapia con diuréticos y vasodilatadores.
Noradrenalina.

Cefotaxima.

Salbutamol y corticoides.

Ventilaciéon no invasiva.

o oo o

La respuesta correcta es la b.

El cuadro clinico del paciente podria justificarse por
una descompensacion de la insuficiencia cardiaca basal
debido a una infeccién respiratoria aguda. La presencia
de crepitantes, taquicardia, cardiomegalia, infiltrados
bilaterales en la radiografia de térax y hepatomegalia en
la exploracion fisica son signos de insuficiencia cardiaca
aguda. Por lo tanto, es necesario intensificar la terapia
con diuréticos y vasodilatadores.

El paciente cumple criterios de sindrome de respuesta
inflamatoria sistémica (temperatura > 38°C, taquicardia,
taquipnea, recuento leucocitario elevado para la edad). Sin
embargo, 10s reactantes de fase aguda no son indicativos en
el momento actual de infeccién bacteriana grave. Ademas,
asocia sintomas como diarrea, tos y mucosidad que orien-
tan hacia un cuadro de origen virico. En el caso de que se
tratara del inicio de un cuadro séptico, la noradrenalina no
es el farmaco de primera eleccion en el tratamiento de un
shock séptico en el paciente pediatrico. Las Ultimas guias
recomiendan el uso de adrenalina como primera opcion.

La neumonia adquirida en la comunidad también
puede ser el origen del cuadro clinico que presenta el
paciente (fiebre, aumento de las secreciones respira-
torias e hipoxemia). En la radiografia de térax no existe
imagen de consolidacion, pero si infiltrados algodonosos
bilaterales que podrian ser sugestivos de neumonia viri-
ca, sin poder descartarse una sobreinfeccién bacteriana.
El tratamiento de eleccién en un paciente menor de 6
meses con sospecha de neumonia bacteriana grave es
la cefotaxima.

El uso de broncodilatadores y corticoides para el
tratamiento de una crisis de broncoespasmo moderada
severa podria ser una de las opciones terapéuticas ya
que presenta hipoventilacion generalizada y sibilancias
ademas de la hipoxemia. Probablemente son hallazgos
secundarios a la descompensacion cardiaca pero no se
puede descartar un componente de broncoespasmo.

Se trata ademas de un paciente con un cuadro de
insuficiencia respiratoria aguda mixta (presenta hipoxe-

mia e hipercapnia), por lo que estaria indicado el inicio
de soporte respiratorio con ventilacion no invasiva.

Al ingreso en UCI-P: paciente con regular estado
general, reticulado, con cianosis perioral. Taquicardia de
190 Ipm. SatO, 92% a pesar de OAF con FiO, 100% y
flujo de 10 Ipm. ACR: regular entrada de aire, crepitantes
vy sibilancias. Polipnea y tiraje sub e intercostal. Hepato-
megalia de 2 cm. Se realiza gasometria venosa: pH 7,23,
pCO, 77 mmHg, HCOs 25 mmol/L, lactico 4 mmol/L.

Ante el cuadro de insuficiencia respiratoria aguda
se decide inicio de soporte respiratorio con ventilacion
no invasiva (VNI). Se cursan cultivos y se inicia antibio-
terapia empirica con cefotaxima dada la imposibilidad
de descartar una infeccion bacteriana en el momento
actual. Se solicita también la antigenuria de neumococo
vy Legionella, gue es negativa. Dado que existen datos de
descompensacion de insuficiencia cardiaca, se optimiza
el tratamiento con milrinona y furosemida intravenosa.

Durante los primeros dias de ingreso en UCI-P el
paciente mantiene una situacion clinica estable. Se man-
tiene conectado a VNI sin permitir descenso de pardame-
tros. Presenta episodios de desaturacion con sibilancias
a la auscultacion que responden a la administracion de
salbutamol nebulizado. En los controles de radiografia
de torax persiste el infiltrado algodonoso bilateral y la
cardiomegalia previamente descritos. Se mantiene hemo-
dinamicamente estable sin necesidad de modificar el
tratamiento. Durante las primeras 48 horas presenta febri-
cula aislada, posteriormente se mantiene afebril. No hay
elevacion de reactantes de fase aguda en los controles
analiticos y los cultivos del ingreso son negativos.

El cuarto dia de ingreso en UCI-P presenta deterioro
con aumento del trabajo respiratorio (polipnea de 65 rom
y aumento del tiraje subcostal e intercostal), hipoxemia
(SatO, 90% con FiO, 60%) a pesar del aumento del
soporte respiratorio. No se aprecian cambios significa-
tivos en la radiografia de térax. Desde el punto de vista
hemodinamico presenta hipotension, discreto aumento
de la hepatomegalia y elevacion del lactico a 2,5 mmol/L.
En la analitica de control el hemograma y los reactantes
de fase aguda son normales.

PREGUNTA 2 ;CUAL CREE QUE SERIA LA ACTITUD
MENOS ADECUADA EN ESTE MOMENTO?

a. Intubacion orotraqueal e inicio de VMC.

b. Afadir dopamina al tratamiento.
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c. Cambio de antibioterapia empirica a piperacilina-
tazobactam tras screening microbiolégico.

d. Control seriado de proBNP.
Realizar ecocardiografia.

La respuesta correcta es la c.

Ante el empeoramiento respiratorio a pesar de la opti-
mizacién de la VNI es necesario intubacion endotraqueal
y VMC. El deterioro respiratorio esté repercutiendo en
la funcion cardiaca, con aumento de la hepatomegalia,
taquicardia y aumento del lactico. Para optimizar la fun-
cion cardiaca se debe asociar tratamiento con dopami-
na a dosis betaadrenérgica. El proBNP es un marcador
incluido en las guias de practica clinica para definir la
severidad, comprobar la respuesta a la terapia y moni-
torizar la progresion de la insuficiencia cardiaca. Proba-
blemente el deterioro hemodinamico del paciente sea
secundario al fallo respiratorio. Al tratarse de un paciente
con una cardiopatia congénita se debe realizar ecocardio-
grafia para valorar la funcién cardiaca. Dada la ausencia
de fiebre, elevacion de reactantes de fase aguda y otros
signos clinicos de infeccion no es lo mas adecuado en
este momento modificar la antibioterapia, ya que el origen
del empeoramiento no parece de etiologia infecciosa.

Ante este empeoramiento se decide intubacion oro-
traqueal y conexion a ventilacion mecanica convencional
(VMC), nuevo barrido microbiologico y control analitico, e
inicio de dopamina. Dada la ausencia de fiebre, elevacion
de reactantes de fase aguda y otros signos clinicos de
infeccion se decide no modificar la antibioterapia puesto
que el origen del empeoramiento no parece de etiologia
infecciosa.

Veinticuatro horas después mantiene tendencia a la
hipoxemia a pesar de la VMC y en nuevo control radio-
légico se objetiva derrame pleural derecho que ocupa
aproximadamente un tercio del hemitérax (Fig. 2).

PREGUNTA 3. ANTE ESTA RADIOGRAFIA DE TORAX...

a. Se trata de un derrame pleural con repercusion y de
etiologia incierta, por lo que se decide drenaje pleural
con intencion diagnostico-terapéutica.

b. Elderrame pleural no es significativo. Lo mejor es no
drenar y control radiolégico en 24 horas.

c. Sospecha de derrame pleural paraneumonico. Habria
que modificar antibioterapia empirica y valorar dre-
naje si no hay mejoria en 24 horas.

FIGURA 2. Rx de torax.

d. El derrame pleural es secundario a la insuficiencia
cardiaca. Es necesario intensificar tratamiento diu-
rético y realizar control en 24 horas.

e. Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la a.

Se trata de un derrame pleural significativo, que esta
provocando una insuficiencia respiratoria a pesar del
soporte respiratorio con VMC, por lo que tendria indi-
cacion de drenaje desde el punto de vista terapéutico.

Ademas, se trata de un derrame pleural de etiologia
incierta. Al ser unilateral no parece secundario a la insu-
ficiencia cardiaca como apunta la respuesta d. Tampoco
se puede asegurar que se trate de un derrame pleural
paraneumaonico, por no presentar datos clinicos, micro-
bioldgicos ni analiticos de infeccion bacteriana (paciente
afebril, con reactantes de fase aguda negativos y aspirado
bronquial negativo).

Segun la ultima normativa de la SEPAR (Sociedad
Espafiola de Neumologia y Cirugia Torécica) la toraco-
centesis esta indicada en todo derrame pleural de cau-
sa desconocida o de evolucion térpida. Puede obviarse
cuando el derrame pleural forma parte del curso clinico
normal de una patologia conocida (insuficiencia cardiaca,
sindrome nefrético, cirrosis...) y no tiene indicacion de
drenaje terapéutico.

Ante los hallazgos de la radiografia de térax se decide
drenaje del derrame pleural, obteniéndose un liquido de
aspecto lechoso (Fig. 3).
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FIGURA 3. Rx de torax.

PREGUNTA 4. EN BASE A LA ACTUAL SOSPECHA

DIAGNOSTICA, ;QUE HALLAZGOS SERIA ESPERABLE

ENCONTRAR EN LA CITOQUIMICA DEL LiQUIDO PLEURAL?

a. pHécido (< 7,20) y celularidad > 10.000.

b. pH alcalino, triglicéridos (TG) > 110 mg/dl y presencia
de quilomicrones.

c. Cociente hematocrito liquido pleural (LP)/sangre
>0,5.

TABLA 1. CARACTERISTICAS DEL LIQUIDO PLEURAL.

d. ADA > 40 U/L, amilasa > LSP (limite superior de la
normalidad), presencia de células neoplasicas.
e. Cociente LDH LP/suero 0,6 y colesterol > 60 mg/dl.

La respuesta correcta es la b.

El pH alcalino, la presencia de triglicéridos en con-
centracién superior a 110 mg/dl (Tabla 1) y la presencia
de quilomicrones son caracteristicos del quilotérax, que
es la sospecha diagndstica principal en este momen-
to dadas las peculiaridades macroscépicas del liquido
pleural.

El pH < 7,20 y la celularidad > 10.000 son caracte-
risticos del derrame pleural paraneumaonico, que es una
posibilidad poco probable en este paciente. El cociente
hematocrito LP/sangre > 0,5 es caracteristico del hemo-
térax. La respuesta d retne particularidades propias del
derrame pleural paraneoplésico. Finalmente, el cociente
LDH LP/suero > 0,6y el colesterol > 60 mg/dl son carac-
teristicas generales de los exudados y no se asocian a
ningun tipo concreto.

Resultados del estudio del liquido pleural:
e (Citoquimica: 50 células (80% MN), pH 7,8, TG 777
mg/dl.
e Tincion de Gram: no se observan microorganismos.
e Antigeno de neumococo negativo.

Parametro

Valores

Hematies > 10.000 /pl
Leucocitos > 10.000/ul
Neutréfilos > 50%
Linfocitos > 50%
Células malignas Presentes
Cociente proteinas LP/suero >0,5
Cociente LDH LP/suero >0,6

LDH > 2/3 LSN en suero
Colesterol > 60 mg/dl
pH < 7,20
Glucosa < 60 mg/dl
Adenosindesaminasa > 40U/L
Amilasa > LSN
Triglicéridos > 110 mg/dI
Cociente hematocrito LP/suero >0,5
Quilomicrones Presentes

Diagndstico

Neoplasia, traumatismo, embolio pulmonar, DP paraneumanico
DP paraneumonico

DP paraneumonico, procesos abdominales.
Tuberculosis, neoplasia

DP paraneoplésico

Exudado

Exudado

Exudado

Exudado

DP paraneuménico

Empiema, TBC, neoplasia, artritis reumatoide
TBC, empiema

Neoplasia, patologia pancreética, rotura esofagica
Quilotérax

Hemotorax

Quilotérax
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En base a estos resultados citobioquimicos y el aspec-
fo macroscdpico del liquido se confirma la sospecha de
quilotorax.

PREGUNTA 5: ANTE EL DIAGNOSTICO DE QUILOTORAX,

;QUE NUEVOS ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS SERIA

NECESARIO PLANTEAR?

a. TAC pulmonar.

b. Ecocardiografia.

c. Mantoux y serologia VHB, VHC, VIH, CMV, VEB y
parvovirus B19.

d. ANA, ANCA, complemento, estudio celiaquia.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

El hallazgo de un quilotérax en un lactante obliga
a plantear un amplio diagnoéstico diferencial. En primer
lugar es necesario descartar las causas secundarias de
quilotérax (Tabla 2), que son las mas frecuentes.

El origen traumatico es una de las causas mas fre-
cuentes. Podemos verlo en el postoperatorio de la ciru-
gia cardiaca, toracica, tras la canalizacion de accesos
venosos cervicales o por un trauma externo no yatrogé-
nico. Sin embargo, en este caso no existen antecedentes
compatibles, por lo que se podria descartar esta opcion.

Otras posibles causas secundarias son: de origen
cardiaco, y por ello es necesario repetir la ecocardio-
grafia (para asegurar la permeabilidad de los drenajes
venosos pulmonares y sistémicos); de origen infeccioso,
siendo la causa mas frecuente la tuberculosis y algunos
virus en el periodo neonatal; de origen tumoral, princi-
palmente linfomas; o de origen autoinmune, como es
el caso de algunas enfermedades autoinmunes como la
sarcoidosis, el lupus o la celiaquia. Aunque se trate de
opciones poco frecuentes es necesario descartarlas, y
en este caso se solicitaron los estudios complementarios
pertinentes.

Una vez descartadas las causas secundarias es
necesario contemplar la opcién de que se trate de un
quilotérax primario. En este sentido debemos plantear la
posibilidad de un quilotérax idiopatico, poco frecuente,
0 de que se trate de alguna anomalia congénita del sis-
tema linfatico (linfangiomas, linfangiomatosis pulmonar
o diseminada, atresia del conducto toracico...). Estas
pueden aparecer de forma aislada, o bien asociadas a
determinados sindromes (sindrome de Down, Noonan,
Turner, Gorham-Stout...).

TABLA 2. DIAGNOSTIQO DIFERENCIAL DE QUILOTORAX
EN LACTANTES Y NINOS.

Quilotérax congénito

Anomalias congénitas del sistema linfatico: linfangiomas
aislados, linfangiomatosis diseminada, atresia del conducto
toracico...

Formas asociadas a sindromes conocidos: Noonan, Turner,
Down, Gorham-Stout...

Traumatico

Postquirdrgico: cirugia cardiaca, toracica, traumatolégica

Procedimientos invasivos: canalizacion vasos cervicales
(subclavia)

Otros: trauma externo, relacionado con esfuerzos, abuso...

Cardiaco: por aumento de la presién venosa central

Anomalias de los drenajes venosos
Trombosis vena cava superior

Tumoral

Linfomas, tumores neurogénicos, teratoma, sarcoma Kaposi...

Infeccioso

Tuberculosis, hidatidosis, VHB, VIH, VHS, parvovirus B19
(mas en el periodo neonatal)

Autoinmune

Parpura Schonlein Henoch, sarcoidosis, LES...

Ante el hallazgo del quilotérax y dados los anteceden-
tes personales del paciente se solicita una TAC pulmonar
urgente. En la TAC se describe la presencia de un derra-
me pleural bilateral, ascitis, un parénquima pulmonar con
patron en vidrio deslustrado y la presencia de numerosos
quistes subpleurales (Fig. 4).

Ante el hallazgo de ascitis en la TAC se decide rea-
lizar paracentesis diagnostica, obteniéndose un liquido
de aspecto lechoso con una concentracion de triglicéri-
dos de 330 mg/dl, que también es concordante con una
ascitis quilosa.

PREGUNTA 6: CON TODOS LOS DATOS DE QUE
DISPONEMOS HASTA EL MOMENTO, ;CAMBIARIA EL
PLANTEAMIENTO DIAGNOSTICO DEL CASOQ?

No. Los hallazgos de la TAC son inespecificos, lo que
permite concluir que se trata de un quilotérax idiopa-
tico.

Si. Es necesario descartar causas secundarias de
quilotérax.

No. En este caso asumiremos que se trata de un
quilotéax yatrogénico.

o

o

o
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d. Teniendo en cuenta los antecedentes de sindrome de
Down, podria tratarse de una linfangiomatosis sisté-
mica.

e. by dson correctas.

La respuesta correcta es la e.

Es cierto que los hallazgos de la TAC son inespeci-
ficos, pero ello no permite concluir que se trate de un
quilotérax idiopatico.

En el caso clinico de este paciente, dado el antece-
dente de sindrome de Down y la ausencia de una causa
secundaria aparente, la linfangiomatosis debe plantearse
Ccomo una opcioén diagnostica desde el principio.

El diagnostico definitivo de linfangiomatosis es ana-
tomopatoldgico, aunque cada vez mas las pruebas de
imagen junto con la clinica permiten establecer un diag-
nostico de sospecha fuerte.

Evolucion en UCI-P tras drenaje de quilotérax: desde
el punto de vista respiratorio el paciente se mantiene
conectado a VMC con pardmetros medios-altos sin per-
mitir descenso del soporte. Durante los siguientes dias
mantiene un débito a través del drenaje pleural de 100-
150 ml diarios. Se inicia nutricion enteral por sonda trans-
pilérica con formula baja en grasas y enriquecida en MCT
(triglicéridos de cadena media). Asimismo se inicia una
perfusion de octeotride. Desde el punto de vista hemo-
dindmico presenta mejoria tras drenaje del quilotorax y
permite retirada del soporte vasoactivo. En todo momento

FIGURA 4. TAC pul-
monar.

se mantiene afebril, sin elevacion de reactantes de fase
aguda. Cumple siete dias de tratamiento con cefotaxima.
En exudado perianal se aisla E. coli BLEE.

Desde el punto de vista diagndstico se programa
para biopsia pulmonar y se realiza endoscopia diges-
tiva alta con toma de biopsia. Se repite ecocardiografia
comprobandose la normalidad de los drenajes venosos
pulmonares y sistémicos. Se solicita Mantoux, serologia
virica, estudio autoinmune (ANA, ANCA, complemento,
inmunoglobulinas, subpoblaciones linfocitarias, despistaje
de celiaquia) y estudio de extension con ecografia abdo-
minal, frotis de sangre periférica y marcadores tumorales.
Los resultados de las pruebas complementarias fueron
normales.

A las dos semanas de ingreso en UCI-P presenta
nuevo deterioro respiratorio con hipoxemia grave y diag-
ndstico de sindrome de distrés respiratorio agudo (PaFi
110, indice de oxigenacion 25 y aumento del infiltrado
algodonoso bilateral en la radiografia de térax sin eviden-
cia de disfuncién ventricular izquierda por ecocardio-
grafia). En esta ocasion presenta también elevacion de
procalcitnonina hasta 9 ng/ml y avisan de Microbiologia
por crecimiento de un germen gram negativo en hemo-
cultivo extraido en screening mnicrobiologico previo a la
aparicion de la fiebre y a la elevacion de los reactantes
de fase aguda (pendiente de tipificar).

Ante este nuevo deterioro se reinicia soporte vasoac-
tivo con dopamina a 10 ug/kg/min y milrinona a 0,7 Lig/
kg/min y se inicia antibioterapia empirica.
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TABLA 3. CRITERIOS SDRA SEGUN LA DEFINICION DE BERLIN 2012.

Edad Pacientes con enfermedad pulmonar propia del periodo neonatal excluidos.

Tiempo

Origen del edema

Inicio agudo. Dentro de los 7 dias siguientes a la aparicion de una noxa conocida.

Fallo respiratorio. No puede ser explicado por causa cardiaca o por sobrecarga de volumen.

Imagen radiolégica Nueva imagen de infiltrado(s) junto con enfermedad aguda del parénquima pulmonar.

Oxigenacién

Ventilacion no invasiva Ventilacion mecanica
Uso de mascarilla facial, modalidad BiPAP o Leve Moderado Grave
GRS 4<10<8 8<10<16 > 16

PF ratio < 300
SF ratio < 264

PREGUNTA 7: ;CUAL DE ESTAS ACTUACIONES NO
ESTARIA INDICADA EN ESTE MOMENTO?

a. Inicio de meropenem y vancomicina.
Optimizacién de VMC.

Ventilacién en decubito prono.

Soporte ECMO.

Ventilacion de alta frecuencia.

o o0 o

La respuesta correcta es la d.

El paciente presenta deterioro hemodinamico y res-
piratorio con aumento de reactantes de fase aguda y
fiebre. Ante la sospecha de una infeccion nosocomial
con signos de shock séptico en un paciente colonizado
por germen BLEE y estancia prolongada en la unidad de
cuidados intensivos con hemocultivo positivo a germen
GRAM negativo, debemos iniciar antibioterapia empirica
cOon vancomicina y meropenem.

Por otra parte, el paciente presenta criterios clinicos
(infeccién nosocomial como noxa) gasométricos (hipoxe-
mia con empeoramiento del indice de oxigenacién) y
radiolégicos (aumento del infiltrado pulmonar) de distrés
respiratorio agudo severo (10 > 16), tras descartarse dis-

FIGURA 5. Multiples
dilataciones psuedo-
quisticas de pared
fina. Localizacion
subpleural y septos
interlobulillares

funcién ventricular izquierda por ecocardiografia (Tabla
3). Por ello es necesario optimizar la ventilacion mecénica
en primer lugar, y en el caso de que la evolucion sea
desfavorable, se podra valorar la ventilacién en decubito
prono e incluso la ventilacion de alta frecuencia.

No cumple criterios de ECMO respiratoria (insufi-
ciencia respiratoria aguda durante > 3 horas, 10 > 40,
pH < 7,20 con pCO, > 100 mmHg durante méas de 6
horas y fracaso las opciones terapéuticas convenciona-
les) ni cardiaca. Ademaés de no cumplir criterios, en este
caso se plantearia la duda razonable de si un paciente
con una enfermedad con alto indice de mortalidad y
sin tratamiento etioldgico tiene indicacion de inicio de
terapia ECMO.

En las 24 horas siguientes el paciente no responde a
las medidas anteriores. Mantiene hipoxemia refractaria
y finalmente es exitus tras parada cardiorrespiratoria. La
familia concede la necropsia.

El informe de la necropsia confirma el diagndstico
de sospecha de linfangiomatosis sistémica asociada a
sindrome de Down (Figs. 5y 6).
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FIGURA 6. Multiples dilataciones quisticas en espacios porta.

CONCLUSIONES

La linfangiomatosis sistémica es una enfermedad
idiopatica rara que afecta fundamentalmente al térax y
a la region cervical pero que puede afectar a cualquier
tejido en el que existan vasos linfaticos. Se caracteriza
desde el punto de vista anatomopatoldgico por una infil-
tracion difusa de linfangiomas. La evidencia disponible
hasta el momento procede exclusivamente de la publica-
cion de casos clinicos y series de casos. Se trata de una
enfermedad de mal pronéstico, de diagnostico complejo
y a menudo tardio, y de manejo dificil. Debemos pensar
en esta entidad como parte del diagndéstico diferencial
del quilotérax en un lactante sin causa secundaria apa-
rente.
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Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus. Madrid.

Se presenta el caso de una nifia de 13 meses que
ingresa por un cuadro de fiebre y dificultad respiratoria
de 24 horas de evolucion, asociado a sintomas catarrales
desde dos semanas antes. Se realiza deteccion de antige-
no de virus respiratorio sincitial (VRS) en aspirado nasofa-
ringeo siendo positiva, radiografia de térax con infiltrados
perihiliares y peribronquiales sin clara consolidacion (Fig.
1) y analitica de sangre con: leucocitos 28.300/ul (neu-
tréfilos 24.730/ul), 11% cayados, PCR 1,46 mg/dly PCT
1,36 ng/ml. La paciente es diagnosticada de bronquioli-
tis secundaria a VRS con sobreinfeccion bacteriana y se
decide ingreso con gafas nasales a 2 lom y ampicilina.
Antecedentes personales: ingresada el primer mes de vida
por prematuridad de 31 semanas y distrés respiratorio,
siendo intervenida de ductus arteriovenoso persistente a
los 15 dias de vida. Presenta microdelecion 1p36, con
retraso psicomotor y ventriculomegalia en seguimiento por
neuropediatria; miocardiopatia no compactada de ventri-
culo izquierdo con funcion sistélica normal. No alergias.
Vacunas al dia. No antecedentes familiares de interés.

Durante su estancia en planta, persiste fiebre y difi-
cultad respiratoria, por lo que a las 48 horas se cambia
antibioterapia por cefotaxima y se realiza nueva radiogra-
fia de térax donde se objetiva minimo infiltrado en base
derecha. Al quinto dia, presenta aumento de dificultad
respiratoria, por lo se repite radiografia de térax donde se
ven consolidaciones bibasales con broncograma aéreo
Junto con neumomediastino de partes blandas con exten-
sion de la region cervical. Se repite determinacion de virus
respiratorios siendo la gripe A positivo. Precisa aumento
de soporte respiratorio y se decide ingreso en Unidad de
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FIGURA 1. Radiografia en Urgencias. Marcados engrosamientos
peribronquiales e infiltrados perihilares bilaterales, sin consoli-
daciones parenquimatosas definidas. No derrame pleural.

Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP). Constantes a su
ingreso: temperatura de 36,1°C, frecuencia cardiaca (FC)
de 130 latidos por minuto (Ipm), frecuencia respiratoria
(FR) 49 respiraciones por minutos (rpm), tension arterial
(TA) 108/63 mmHg, saturacion de oxigeno (Sat0O.) 94 %
con oxigenoterapia alto flujo (OAF) a 9 Ipm con FiO- 0,9.
Peso: 8 kg. A la exploracion fisica destaca polipnea, tiraje
subintercostal y supraesternal e hipoventilacion bilateral,
con crepitantes espiratorios de predominio derecho. Res-
fo de exploracion normal.
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Hipoxemia refractaria. S/F < 270

I

S/F < 235 CPAP 5 cmH,0 durante 5 min S/F > 235

Después BiPAP

‘ Rx de térax: infiltrados uni/bilaterales ‘

[
No SDRA o
‘ No sobrecarga de volumen ‘ ‘ 1 Volumen ‘ SDRA leve
BiPAP con evaluaciones | \
l EAP l periodicas
SDRA i)
moderado/severo No SDRA

l—‘—l

BiPAP EPAP

‘ SIF < 150 ‘ ‘S/F 150-235 }—. BRI

Nueva evaluacion

S/F > 200/
enl-2h | Polipnea o FR

]

J J

pro’?g\c/ltora <—{ Considerar intubacién |«———

S/IF<200/no | No
Polipnea o FR

Monitorizacion
estrecha

polipnea

FIGURA 2. Algoritmo del manejo ante una hipoxia refractaria.

PREGUNTA 1. EN ESTE MOMENTO, ;CUAL SERIA EL

TRATAMIENTO DE ESTA PACIENTE?

a. Laoxigenoterapia alto flujo es un soporte insuficiente
para esta paciente, administraria ventilacion no inva-
siva (VNI).

b. Es una hipoxemia grave, procederia a intubacion oro-
traqueal (I0T).

c. Tiene Gripe Ay 13 meses. Afladiria oseltamivir al
tratamiento.

d. Realizaria control analitico y valoraria modificar anti-
bioterapia dada la mala evolucion clinica.

e. ¢)yd) son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La paciente acaba de ingresar en Cuidados Intensivos
y no se encuentra inestable hemodinamicamente, por
lo que se deberia dar un margen de tiempo para ver la
respuesta en la oxigenacion y la dificultad respiratoria
tras el inicio de OAF y, en caso de no mejorar, se iniciaria
VNI. Si bien habrfa que estar alerta, pues la hipoxia y el
cociente SatO,/FiO, (S/F) indican una importante afec-
tacion del parénquima pulmonar (la radiografia de térax
ha descartado atrapamiento o aire ectdpico que podrian
justificar la hipoxemia). Antes de la IOT se puede inten-
tar VNI, si bien esta no se debe retrasar en caso de ser
necesaria, y debemos tener el material y la medicacion
preparada. Por tanto, la respuesta correcta es la e, ya

que deberiamos observar la respuesta tras el inicio de
OAF, afadir oseltamivir por la infeccién por gripe A dada
la mala evolucion clinica y realizar control analitico para
valorar modificar antibioterapia.

Durante las primeras horas en UCIP, se intenta OAF a
9 lom con FiO- 0.9, pasando posteriormente a BiPAP con
EPAP 8 cmH-0 e IPAP 12 cmH-0, precisando a pesar de
ello FiO> de 100% para mantener saturaciones en torno
a 92%, por lo que se decide intubacion orotraqueal. Tras
ello, se conecta a ventilacion mecanica en modalidad
volumen control regulado por presion (VCRP) con PEEP
8cmH:0, FR 30 rpm, Vt 55 ml (6,8 mi/kg), FiO> 100%,
para mantener SatO. del 85%. En el contexto de inicio
de perfusiones de sedoanalgesia y relajacion, presenta
hipotension de 70/30 mmHg, por lo que se inicia perfu-
sién de dobutamina (dosis méxima 10 pg/kg/min).

PREGUNTA 2. ;CUAL SERIA LA SIGUIENTE MEDIDA A

TENER EN CUENTA EN ESTA PACIENTE?

a. Hacer radiografia de térax.

b. Expansion con volumen e inicio de soporte inotropico.

¢. Maniobras de reclutamiento y posicion en prono.

d. Ventilacion de alta frecuencia oscilatoria (VAFO) si
persiste situacion respiratoria a pesar de c).

e. Todas son ciertas.
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FIGURA 3. Radiografia postintubacion en UCIP. Tubo endotra-
queal en bronquio principal derecho.

La respuesta correcta es la e.

Después del procedimiento de 10T en un paciente
critico siempre estéa indicado un control radiolégico para
verificar la posicién del tubo endotraqueal (TET) y descar-
tar complicacion (Fig. 3). Se extrae 1,5 cm para que su
posicion sea adecuada. También seria correcto hacer una
expansion con volumen e iniciar soporte inotrépico por la
situacion de hipotension e inestabilidad hemodinamica.

El aumento de presién intratoréacica provoca un cua-
dro de pseudotaponamiento que hace que la intubacion
sea un procedimiento de alto riesgo, con posibilidad de
producirse descompensacion hemodinamica. Por un
lado, disminuye la postcarga del ventriculo izquierdo por
la sedacién y por dependencia interventricular provoca
un cuadro de bajo gasto, y, por otro lado, se produce
disminucion de la precarga del ventriculo derecho por
disminucion del retorno venoso como consecuencia del
aumento de presion intratoréacica, que en muchos casos
requiere volumen y drogas inotrépicas, asi como utilizar
agentes sedantes no vasodilatadores como, por ejemplo,
la ketamina.

La evolucién del cuadro clinico indica que estamos
ante un sindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA),
que se define como un dafio pulmonar agudo que cur-
sa con hipoxemia grave junto a infiltrados pulmonares
bilaterales difusos en ausencia de etiologia cardiaca o
sobrecarga de fluidos. La etiologia es multiple, pudiendo
ser por un dafio directo al pulmén (causas primarias)

TABLA 1. CLASIFICACION SDRA SEGUN GRAVEDAD.

Leve Moderado Grave
P/F (Berlin) 300-200 200-100 <100
0] 4-8 8-16 >16

como ocurre en la neumonia, la contusion pulmonar o en
personas ahogadas en las que se produce inflamacion del
parénqguima pulmonar o por patologia sistémica (causas
secundarias) que, de forma indirecta, acaba afectando
al pulmén con la consecuente inflamacién como ocurre
en la sepsis, el shock o la pancreatitis.

Segun los criterios de Berlin (2012), se clasifica en
funcion del cociente P/F (presion arterial de oxigeno
(Pa02/Fi0,), siendo leve cuando se encuentra entre 200-
300, moderado entre100-200 y grave cuando es menor
de 100. En 2015, aparecen unos nuevos criterios de
SDRA para Pediatria (Pediatric Acute Lung Injury Con-
sensus Conference (PALICC)), en los que se recomienda
usar el indice de oxigenacion (10)(FiO, x presion media
en la via aérea (PMAP) x 100/Pa0,) como parémetro de
clasificacion de la gravedad (Tabla 1).

En el caso de la paciente, no se dispone de gases
arteriales en este momento para calcular el 10 o el P/F,
pero si se puede correlacionar la gravedad del SDRA
con el cociente SatO./FiO; (S/F) (Fig. 2), por lo que se
cataloga de un SDRA grave con un S/F de 85.

Es necesaria una presion positiva al final de la espi-
racién (PEEP) elevada para mejorar la oxigenacién y
disminuir el colapso pulmonar, por lo que las maniobras
de reclutamiento en esta paciente, como dice la opcién
¢, estarfan indicadas, asi como un tiempo inspiratorio
prolongado para dar ocasion a que se realice el intercam-
bio gaseoso y volumenes tidales bajos como medida de
proteccién pulmonar.

En el distrés respiratorio, cuando no se consigue
mejorar la oxigenacion con estrategias de reclutamien-
to pulmonar/pulmén abierto o con ventilacién en prono
(mejora la oxigenacién por mejor ventilacion y perfusion
de las zonas posteriores); la VAFO es un tipo de venti-
lacion mecanica que incide en la estrategia de pulmoén
abierto Util cuando otras estrategias ventilatorias no han
funcionado. Ademas, proporciona protecciéon pulmonar
al mantener un volumen pulmonar constante.

También debemos asegurar una correcta nutricion
comenzando con nutricién enteral si es posible en las
primeras 24 horas de ingreso, sedonalgesia y relajacion
muscular y, por ultimo, se ha de considerar transfundir
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FIGURA 4. Radiografia tras maniobras de reclutamiento.

de forma precoz para mantener una hemoglobina de
9-10 g/dl.

Se optimiza sedoanalgesia y se inicia relajacion
muscular. Se realizan maniobras de reclutamiento con
PEEP maxima de 11-12 cmH-0 (Fig. 4), presién media
de la via aéreas (PMAP) 25 cmH:0 y presidn inspirato-
ria pico (PIP) 35 cmH-0, posicién en prono (Fig. 5) y
FiO, de 100%, sin mejoria, con hipoxemia refractaria
y necesidad de ventilacién con bolsa autoinflable en
varias ocasiones. En relacion a paso a prono presenta
de nuevo hipotension, inicidandose perfusion de adre-
nalina (dosis maxima 0,6 Lg/kg/min) que se puede
retirar horas después. Por inestabilidad hemodindmica
vy necesidad de canalizacion de via central, se colo-
ca de nuevo en decubito supino. De manera brusca,
se deteriora atin mds, con saturaciones menores de
50% con FiO, de 100% y necesidad de ventilacion
con bolsa autoinflable de manera continua. Presenta
empeoramiento radiolégico con mayor consolidacion
parenquimatosa pulmonar bilateral difusa con minimo
derrame pleural derecho.

PREGUNTA 3. ;CUAL ES EL SIGUIENTE PASO A REALIZAR
EN ESTA PACIENTE ANTE ESTA HIPOXEMIA GRAVE
REFRACTARIA?

a. Administrar surfactante pulmonar.

b. Administrar 6xido nitrico inhalado (NOi).

FIGURA 5. Radiografia en prono.

c. Iniciar VAFO con PMAP 30 cmH.0, amplitud 50
cmH.0y FR 10 Hz.

d. Iniciar VAFO con PMAP 22 cmH,0, amplitud 35
cmH0y FR 15 Hz.

e. Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la c.

El siguiente paso seria iniciar VAFO. En general, los
parametros de inicio de esta ventilacion se deciden segun
los paréametros en los que se encuentra el paciente en
ventilacién mecanica (Tabla 2), por lo que en esta pacien-
te habria que comenzar con los parametros indicados en
la opcién ¢ que es la correcta, con un flujo de 20 Ipm
y tiempo inspiratorio (Ti) de 33%. Se han descrito otros
tratamientos para mejorar el SDRA, como son el surfac-
tante pulmonar (controvertido, mejores resultados en el
caso de aspiracién meconial), éxido nitrico (indicado si
sospechamos hipertension pulmonar, fallo del ventriculo
derecho o en SDRA muy graves, pero debe intentarse
antes el reclutamiento pulmonar), macroélidos (el mayor
beneficio es en las primeras 24 horas, después no es
atil) y por ultimo los corticoides (segin PALICC no esta
recomendado su uso de forma rutinaria, ya que no han
demostrado aumentar la supervivencia).

Durante su estancia, a nivel metabdlico-renal presenta
buena diuresis precisando de forma puntual furosemida
por balance ligeramente positivo, dos reposiciones de
calcio y una de potasio. A nivel infeccioso, recibe trata-
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TABLA 2. PARAMETROS INICIALES DE VAFO.
Fi0o, =1
PM VAFO = PM ve + 5 (4-8) cm Hzo

AP = P pico v¢ + 15y ajustar para oscilacion
e Torécica simétrica
e Umbilical en lactantes
e |ngles y hasta muslo en nifios y adultos

Ti=33%

Flujo
o <20 kg: 20 Ipm
e > 20 kg: 40 Ipm

Frecuencia:
o <2kg=15Hz
e 2-12kg=10Hz
o 13-20 kg =8 Hz
e 21-30kg=7Hz
e 31-50 kg =6 Hz
e >50kg=5Hz

PM: presion media; VAFO: ventilacion alta frecuencia oscilatoria;
VC: ventilacion convencional; AP: amplitud; Ti: tiempo inspiratorio.

miento con oseltamivir por infeccion por gripe A y con
cefotaxima, clindamicina y claritromicina.

Inicialmente, tras el inicio de VAFO con PMAP de
hasta 32 mmHg, se consigue mejoria inicial de la oxige-
nacion (medida con SatO-). Se canaliza arteria femoral y
presenta mejoria de los P/F siendo en este momento en
torno a 120-150. A las 12 hora, empeora de nuevo. Se
realiza control radioldgico en el que se observa evolucion
de las consolidaciones, disminucion del cociente P/F y
aumento del 10 a pesar de optimizar la PMAP.

PREGUNTA 4. ;PODEMOS HACER ALGO MAS POR

ESTA PACIENTE?

a. No, hemos agotado todas las medidas terapéuticas
y se ha de hablar con los padres para adecuar el
esfuerzo terapéutico.

Doppler transcraneal.

Aumentar PMAP para mejorar oxigenacion.
Oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO).
Hemodiafiltraciénveno-venosa continua (HDFVVC).

© o0 o

La respuesta correcta es la d.

Aln quedan terapias para aplicar en esta paciente,
por lo que la opcién a no es correcta. La opcién b, aunque
supone una herramienta para aportar informacién adicio-
nal, no es la medida mas importante en estos momen-
tos. Estamos ante un pulmoén con una hipoxemia grave
refractaria que tampoco ha respondido a la VAFO a pesar

de PMAP por encima de 30 mmHg (sin sobredistension
objetivada en radiografia de térax), por lo que la opcién ¢
no seria la mas correcta y nos deberiamos plantear otras
alternativas. La opcion e tampoco es correcta, dado que
no presenta mayores necesidades de oxigeno por sobre-
carga de liquidos, fallo renal agudo, fallo multiorgénico,
no estamos ante una intoxicacion y tampoco presenta
alteraciones hidroelectroliticas graves. En definitiva, no
cumple criterios para la aplicacion de dicha terapia.

Sia pesar de todas las medidas comentadas anterior-
mente, el paciente no tiene un intercambio gaseoso ade-
cuado (se puede tolerar saturacion de oxigeno 88-92%
con pH superior a 7,2 y CO, elevado (hipercapnia permi-
siva), iniciaremos soporte cardiorrespiratorio con ECMO,
por tanto, la opcion d es la correcta. La mortalidad seguiin
los libros es de un 10% en inmunocompetentes y un 60%
en inmunodeprimidos, si bien en las publicaciones mas
recientes se habla de una mortalidad menor. El ECMO
es un dispositivo disefiado para suplir temporalmente
las funciones del corazén y del pulmoén. Consta por un
lado de una bomba que se encarga de propulsar la san-
gre manteniendo la tension arterial, un oxigenador de
membrana a través del cual pasa la sangre y se oxigena
(regulado por FiO,) y un flujo de gas que ayudaré a rea-
lizar el intercambio gaseoso y limpiar el CO, de la sangre
(a mayor flujo méas CO, se elimina).

Hay dos tipos diferentes de ECMO:
¢ Veno-arterial: una de las canulas se inserta en terri-

torio venoso y la otra en territorio arterial. Este a su

vez puede ser:

a. Periférico (no se toca el corazdn): la canula veno-
sa estara en vena yugular o femoral y la canula
arterial estaré en la arteria carétida o femoral.

b. Central (con térax abierto): la canula venosa esta-
ré en la auricula derecha (y a veces también en
auricula izquierda) y la canula arterial estara en
la aorta ascendente proximal.

¢ Veno-venoso: la canula se colocaréa en territorio venoso

(normalmente yugular) y tendra unos orificios por lo

que extraera la sangre y otros orificios por donde la

devolvera de nuevo a la vena yugular, por lo que todo
el gasto cardiaco lo mantendra el corazon.

El ECMO veno-arterial, por tanto, tiene soporte tan-
to pulmonar como cardiaco, pero el veno-venoso solo
podra ayudar a la funciéon del pulmén. Una vez hecha la
canulacion, se disminuiré el soporte para que los 6rganos
puedan mejorar, disminuyendo la asistencia respiratoria
y se intentaran retirar la drogas inotrépicas en la medida
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de lo posible. Una vez que el paciente mejore y queramos
intentar retirar el soporte con ECMO, se comenzaréa a
aumentar la asistencia tanto respiratoria como hemodi-
namica para intentar el destete.

Es importante tener en cuenta que la ECMO es una
técnica de rescate cuando las demas opciones terapéuti-
cas han fracasado, como soporte hasta la mejoria, presu-
poniendo que la situacion es reversible. En pediatria, las
indicaciones més frecuentes son el SDRA, la miocarditis,
el fallo cardiaco postoperatorio, el shock séptico refrac-
tario a drogas y como novedad el ECMO-RCP. También,
se puede usar como puente hacia el trasplante o hacia
otros dispositivos de asistencia ventricular.

Dada la gravedad de la paciente y la imposibilidad de
ventilacion con todas las estrategias descritas, se contac-
ta con hospital con programa de ECMO, que valora a la
paciente y decide canulacion para traslado con ECMO (Fig.
6). Tras iniciar terapia se consigue estabilidad hemodina-
mica y saturacion superior a 90% precisando terapia con
ECMO durante 25 dias hasta mejoria del cuadro de distrés
respiratorio agudo, retirando finalmente soporte respiratorio
a los 30 dias con buena evolucion posterior. Durante la
terapia con ECMO, desarrolla alteracion del metabolismo
fosfocalcico (hipercalcemia e hipofosforemia) y precisa
soporte con hemodiafilfracion hasta resolucion del cuadro.

Respecto a este punto, es interesante destacar el tipo
de ECMO elegido en la paciente. Normalmente, cuando
es una insuficiencia respiratoria pura, se puede plantear
utilizar una ECMO veno-venosa, que mantiene el flujo
cardiaco con sangre oxigenada y disminuye asi la hiper-
tension pulmonar, asegurando también el flujo coronario.
En este caso, aparte de que es mas estable una canula-
cion veno-arterial para realizar el traslado, en el momento
de la canulacién presentaba una disfuncién miocardica,
por lo que se decidié colocar una ECMO veno-arterial.

Respecto al trastorno fosfo-calcico, esta descrito en
casos de pacientes en ECMO y aungue no esté bien expli-
cado fisiopatolégicamente se cree que es por una disfun-
cion de la hormona paratiroidea (PTH) por trastornos en
la perfusion por la canulacion cervical. Este trastorno se
fue resolviendo con el tratamiento quelante, precisando
hemodiafiltracion intermitente cuando se producia un
aumento significativo del cociente calcio-fosforo.

Ademés, como peculiaridad, para el destete de la
ECMO se hicieron dos intentos de descenso de la oxi-
genacion en la membrana extracorpérea. En la ECMO

FIGURA 6. Radiograffa tras canulacion para ECMO.

veno-venosa solo con disminuir la FiO, de la ECMO sirve
para valorar la funcién respiratoria y valorar la mejoria en
el intercambio gaseoso, pero al tratarse de una ECMO
veno-arterial, ademas de la FiO», es necesario disminuir
el flujo de la ECMO para valorar la funcién pulmonar, ya
que necesitamos que se rellene el ventriculo derecho,
aumente el flujo pulmonar y podamos valorar asf la efi-
cacia del intercambio.

PREGUNTA 5. ;QUE CONTROLES SON NECESARIOS
REALIZAR DURANTE LA ECMO0?

a. Controles frecuentes de coagulacion.
Ecografias transfontanelares periédicas.
Hemocultivos seriados.

Ecocardiograma.

Todas son correctas.

® o0 o

La respuesta correcta es la e.

El efecto adverso méas temido de la ECMO es la hemo-
rragia en relacion a la necesidad de anticoagulacion al
tratarse de una circulacién extracorpérea. Ademas, al
pasar los hematies por la turbina se lisan dando lugar a
hemodlisis. También por realizacion y permanencia de téc-
nicas invasivas, es preciso realizar hemocultivos seriados,
para descartar infeccion. En cuanto a la realizacion de
ecocardiografia, se recomienda hacerla antes de iniciar
la terapia para descartar la existencia de insuficiencia
valvular grave y para estimar la fraccién de eyeccion del
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ventriculo izquierdo y valorar la respuesta y evolucion
clinica. Tras la canulacion también es importante reali-
zarla, ya que informa de la correcta posicion de la canula
venosa en la auricula derecha. Durante la evolucion, el
ecocardiograma nos ayuda a valorar la recuperacion car-
diacay la aparicion de dilatacion y trombosis ventricular
izquierda. Asimismo, es imprescindible para la realizacion
de un correcto destete de ECMO.

Por tanto, la opcion e es la correcta. Por Gltimo, tam-
bién se pueden producir alteraciones iénicas, la mas fre-
cuente es la hipocalcemia y la hiperpotasemia, pudiendo
ser necesario técnicas de depuracion extrarrenal, como
ocurrié en la paciente.

Se realizan controles seriados con ecografia transfon-
tanelar sin identificarse hemorragia intracraneal a pesar
de terapia prolongada con ECMO. La paciente evoluciond
favorablemente.
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Leucemia linfoblastica aguda complicada
con una entidad poco frecuente

Ponente: Paloma Rodriguez Outon. Tutor: José Carlos Flores Gonzalez.

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Se trata de una paciente de 13 afios de edad
diagnosticada de leucemia linfobldstica aguda tipo
B comun de riesgo intermedio, en tratamiento qui-
mioterapico de induccién segtin protocolo SEHOP-
PETHEMA con asparaginasa y daunorrubicina. En
domicilio realizaba en ese momento tratamiento con
cotrimoxazol y prednisona. No presenta otros antece-
dentes de interés.

Comienza con clinica de deposiciones de consis-
tencia disminuida acompafiada de sensacion distér-
mica no termometrada, odinofagia y sensacion de
inestabilidad. El dia anterior habia estado paseando
por un campo cerca de su casa, donde habia perros
y caballos.

Acude a hospital de origen donde se objetiva a
su llegada afectacion importante del estado general y
mala perfusion periférica (sin otros datos registrados)
por lo que se administran dos cargas de suero salino
fisiolégico. Ante la respuesta parcial a la expansion de
volumen, se inicia posteriormente perfusion de dopa-
mina a 10 ug/kg/min, consiguiendo mejoria hemodi-
namica frecuencia cardiaca (FC): 101 lpm, tension
arterial (TA): 71/32 mmHg) por lo que se contacta con
hospital de tercer nivel para traslado.

A su llegada a la UCIP presenta palidez mucocuta-
nea y petequias en abdomen. No se observan signos
de picaduras. A la auscultacion se constata buena
entrada de aire bilateral, sin ruidos sobreafiadidos. A
nivel hemodinamico presenta taquicardia de 135 Ipm
con TA 67/27 mmHg, pulsos saltones y relleno capilar
en flash. Abdomen blando y depresible, con hepato-

megalia de 2 centimetros. A nivel neuroldgico presenta
letargia con Glasgow 13/15. Meningeos negativos.

Se monitoriza cardiorrespiratoriamente y, ante la
inestabilidad hemodindmica, se decide intubacion
orotraqueal y conexion a ventilacion mecanica, conti-
nuandose escalada de tratamiento del shock refrac-
tario a fluidos.

Se canaliza via central, se optimiza perfusion de
dopamina, y se afiade posteriormente perfusion de
noradrenalina hasta un maximo de 0,8 ng/kg/min.
Ante la refractariedad a catecolaminas se adminis-
tra bolo de hidrocortisona con respuesta parcial. Se
realiza ecocardiografia en la que se objetiva cora-
z0n estructuralmente normal con adecuada funcion
biventricular.

PREGUNTA 1. LLEGADOS A ESTE PUNTO, ;CUAL CREE
QUE PODRIA SER LA SIGUIENTE TERAPIA A CONSIDERAR
EN ESTA PACIENTE?

a. Iniciar perfusion de adrenalina.

Nueva carga de volumen.

Bolo de terlipresina.

Levosimendan.

Ninguna es correcta.

® o0 o

La respuesta correcta es la c.

La paciente presenta un shock refractario a cateco-
laminas y respuesta parcial a hidrocortisona en la que
persiste inestabilidad hemodinamica. Ante el cuadro
de shock caliente con hipotensién persistente, PVC
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alta y mala respuesta al test de elevacion de piernas,
se decidié aumentar la vasoconstriccion con la terli-
presina.

Dada la escasa respuesta a dosis altas de catecola-
minas, segun los algoritmos de tratamiento del shock
séptico refractario, esta indicado el uso de terlipresina
como terapia de rescate antes que la perfusion de
adrenalina. La PVC alta podria orientar a adecuada
precarga y la mala respuesta al test de elevacion de
piernas indicaba que en ese momento la paciente no
seria respondedora a nueva carga de volumen, por lo
que se descartd también esta opcion.

Por dltimo, el levosimendan es un sensibilizante del
calcio con accion inotrépica incluido en el algoritmo
de actuacion frente al shock con disfunciéon miocardi-
ca. En este caso nuestra paciente presentaba funcion
miocardica conservada e hipotensién franca, y dado el
efecto vasodilatador del levosimendan, no se considerd
la opcidbn mas adecuada.

En el control analitico que se realiza a su ingreso
destaca una pancitopenia con hemoglobina de 8.5
g/dl, 890 leucocitos con 380 neutrdfilos y 41.000
plaquetas. Funcion renal conservada y ligera hiper-
transaminasemia (GOT 96 U/L, GPT 165 U/L). lones
normales. PCR 100 mg/L. PCT 45 ng/ml. INR 1.07,
AP 90%, TTPA 52 s, fibrindgeno 175 mg/dl.

Se realiza asi mismo radiografia de torax en la que
se objetiva aumento de densidad en lobulo medio
derecho y a nivel retrocardiaco que podria ser com-
patible con proceso infeccioso respiratorio.

Dada la clinica y la evolucion de la paciente, se
sospecha shock refractario de probable origen séptico.

PREGUNTA 2. ;CUAL CREE QUE SERIA LA
ANTIBIOTERAPIA EMPIRICA INDICADA SABIENDO
QUE NOS ENCONTRAMOS ANTE UNA PACIENTE CON
NEUTROPENIA GRAVE?

a. Cefotaxima.

Meropenem + Vancomicina + Claritromicina.
Piperacilina - Tazobactam.

Cefotaxima + Vancomicina.

Ampicilina.

o oo o

La respuesta correcta es la b.
En casos de shock séptico es imprescindible el
inicio precoz de antibioterapia empirica de amplio

espectro y con adecuada cobertura de los gérmenes
mas probables seglin zona geogréfica, flora local y
posible foco de sepsis. La eleccién de la antibiotera-
pia dependera también de otros factores siendo de
los méas importantes la edad y las caracteristicas de
nuestro paciente.

Al tratarse de una paciente inmunodeprimida con
un cuadro infeccioso grave, se deberia emplear anti-
bioterapia de amplio espectro con cobertura frente a
bacterias gram positivas (vancomicina) y gram nega-
tivas con actividad anti-Pseudomonas (meropenem).
Asi mismo la claritromicina ofreceria cobertura ante
bacterias atipicas.

La cefotaxima serfa una posible opcién en el caso
de que nos enfrentasemos a un paciente séptico inmu-
nocompetente con sospecha de foco a nivel respira-
torio o indeterminado.

De igual manera, la ampicilina de forma aislada
seria el tratamiento de eleccion para la neumonia aso-
ciada a la comunidad en paciente inmunocompetente.

Con la asociacion cefotaxima + vancomicina, que-
darian sin cobertura completa algunas bacterias gram
negativas como las Pseudomonas y bacterias atipicas.

Finalmente, la piperacilina-tazobactam es un anti-
bidtico de amplio espectro pero sin cobertura frente
a MARSA ni gérmenes atipicos, por lo que tampoco
seria la opcion adecuada.

Cinco dias mas tarde y ante la mejoria progresiva
de la paciente, se consigue retirar soporte vasoacti-
vo. Los cultivos extraidos a su ingreso (hemocultivo,
coprocultivo, urocultivo, aspirado nasofaringeo y Ag de
galactomanano) resultan negativos. En la radiografia
de torax realizada tres dias mas tarde, no se observan
infiltrados.

Sin embargo, a nivel hematoldgico persiste una
pancitopenia severa a pesar de recibir desde su
ingreso tratamiento con factor estimulante de colo-
nias de granulocitos, siendo necesario asi mismo
transfusion de hemoderivados en varias ocasiones.
En controles analiticos sucesivos, destaca una hiper-
transaminasemia y un aumento progresivo de la bili-
rrubina a expensas de bilirrubina directa ademadas de
hipertrigliceridemia e hiperferritinemia (triglicéridos
314 mg/dl [50-165], ferritina 1.098 ng/ml [13-150]).
Se realiza ecografia de abdomen en la que se objetiva
hepato-esplenomegalia homogénea y leve esteatosis
hepatica.
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PREGUNTA 3. ;QUE CUADRO CLINICO PODRIA
SOSPECHARSE DADOS LOS ANTECEDENTES DE LA
PACIENTE?

a. Infiltracién medular por leucemia aguda linfobléstica.
Sindrome hemofagocitico (SHF).

Leishmaniasis.

Histiocitosis de células de Langerhans.

Ninguna es correcta.

o oo o

La respuesta correcta es la b.

Aunqgue la hepatoesplenomegalia y la pancitopenia
eran compatibles con leishmaniasis, la paciente no
presentaba ningun signo de picadura ni un cuadro
febril prolongado claro, por lo que no es la primera
opcion diagnostica. Asi mismo, la hiperbilirrubinemia
y la ausencia de hipergammaglobulinemia, no eran
sugerentes de este cuadro.

La histicocitosis de células de Langerhans se carac-
teriza por proliferacion de células del sistema mono-
nuclear fagocitico en diferentes érganos y sistemas.
Es una patologia poco frecuente y de predominio en
pacientes menores de tres afos. Nuestra paciente se
encontraba fuera del rango de edad habitual en el
diagnostico de esta patologia y ademas no presentaba
lesiones 6seas liticas ni lesiones dérmicas caracteris-
ticas de esta entidad.

Una infiltracién medular por su patologia de base
es un diagnostico muy probable de la persistencia de
la pancitopenia aunque los datos de la Ultima analitica
con elevacion de triglicéridos y ferritina, orientaron la
sospecha diagnostica hacia un SHF secundario a su
enfermedad de base (Tabla 1).

El SHF es el resultado de una alteracién genética o
adquirida en la regulacién de la activacion macrofagica
que produce activacion y liberacion incontrolada de his-
tiocitos y linfocitos T. Existen formas primarias y formas
secundarias, destacando dentro de las formas secunda-
rias el SHF asociado a infeccién, el asociado a neoplasias
y el asociado a enfermedades autoinmunitarias.

Ante la sospecha de sindrome hemofagocitico, se
realiza aspirado de médula dsea en la que se objetiva
infiltracion por macrofagos que presentan signos de
hemofagocitosis en porcentaje significativo (13%). No
se evidencian signos de infiltracion medular por leu-
cemia ni Leishmania.

Al cumplir la paciente criterios clinicos, analiticos
y de médula ésea compatibles con sindrome hemo-

TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME
HEMOFAGOCITICO.

Diagndstico molecular:

PRF1, UNC13D, Munc18-2, RAB27A, STX11,
SH2D1A, BIRC4

Cinco de los siguientes:
Fiebre > 38,5°C
Esplenomegalia

Citopenias (Hb < 9 g/dI, plaquetas < 100.000,
neutréfilos < 1.000)

Triglicéridos > 265 mg/dl y/o fibrinégeno < 150 mg/d|

Hemofagocitosis en médula ésea, bazo, higado o ganglios

Disminucion o ausencia de actividad de las células NK
Ferritina > 500 ng/ml

CD5 soluble elevado

fagocitico, se comienza tratamiento de induccion del
mismo.

PREGUNTA 4. ;QUE OPCION TERAPEUTICA SERIA LA

MAS ACERTADA EN EL TRATAMIENTO DEL SINDROME

HEMOFAGOCITICO?

a. Corticoterapia e inmunoglobulinas.

b. Corticoterapia, etopdsido y ciclosporina.

c. Corticoterapia y etopdsido.

d. Corticoterapia, etopésido, inmunoglobulinas y ciclos-
porina.

e. Corticoterapia y ciclosporina.

La respuesta correcta es la d.

El SHF es un cuadro de riesgo vital con una alta
tasa de mortalidad por lo que son determinantes en el
pronostico un diagndéstico precoz y una intervencion
terapéutica inmediata.

El tratamiento esta dirigido a detener el proceso
inflamatorio por lo que la mayoria de los autores reco-
miendan comenzar con corticoterapia, aconsejando
afadir ciclosporina A si la respuesta no es buena en
las primeras 24 horas. El protocolo de tratamiento
de la HLH (linfohistiocitosis hemofagocitica) incluye
ademas de corticoterapia y ciclosporina, el etopdsido
o0 VP16, un antineopléasico alcaloide potencialmente
téxico medular. Asi mismo, la terapia de apoyo incluye
cobertura antibidtica profilactica con cotrimoxazol e
infusién de inmunoglobulinas una vez cada cuatro
semanas. Si tras dos semanas de tratamiento existe
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FIGURA 1. Protocolo de tratamiento.

presencia de sintomas neurolégicos o no se objetiva
mejoria en el recuento celular, se recomienda terapia
intratecal con metotrexate y corticoides.

En caso de reactivacion de la enfermedad, el etopo-
sido y la dexametasona pueden reiniciarse e incremen-
tarse de forma paulatina. Si los pacientes no presentan
al menos una respuesta parcial al cabo de dos o tres
semanas, debe iniciarse una terapia de rescate.

A pesar de terapia agresiva, la paciente presenta
empeoramiento progresivo, con pancitopenia seve-
ra, precisando transfusiones de hemoderivados de
manera diaria. Precisa también tratamiento con acido
ursodesoxicolico y vitaminas liposolubles por patron
de colestasis.

El duodécimo dia de ingreso, se objetiva equimo-
Sis y petequias en térax, acompafiado de friabilidad
de mucosa yugal, siendo el control de coagulacion
normal.

PREGUNTA 5. DADA LA REFRACTARIEDAD AL
TRATAMIENTO DEL SINDROME HEMOFAGOCITICO,
iSABRIA QUE FARMACOS SE HAN DESCRITO COMO
TERAPIA DE RESCATE EN ESTOS CAS0S?

a. Alemtuzumab.

Vincristina.

Infliximab.

ay b son correctas.

a, by c son correctas.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

Existe bibliografia en la que se presentan casos
de tratamiento del SH con infliximab, alemtuzumab,
anakinra, vincristina y otros agentes. Dado el papel que
las células T tienen en la fisiopatogenia de la enferme-
dad, el alemtuzumab ha sido estudiado como terapia
de rescate. En un estudio realizado por Marsh, et al.,
22 pacientes refractarios al protocolo HLH-04 fueron
tratados con alemtuzumab a dosis de 1 mg/kg dividi-
do en 4 dias. El 64% de los pacientes alcanzaron al
menos una respuesta parcial y el 77% pudo recibir
trasplante alogénico.

Se decide entonces solicitar alemtuzumab para
uso compasivo en el tratamiento del sindrome hemo-
fagocitico refractario. Sin embargo, a los 20 dias de
su ingreso y antes de iniciar el nuevo tratamien-
to, presenta episodio de hipotension que precisa
expansion con suero salino e inicio de perfusion de
dopamina. Tras ello se objetiva fibrilacién ventricu-
lar que responde a desfibrilacién (5 choques) con
RCP avanzada, adrenalina y un bolo de amiodarona.
Posteriormente, recuperando el ritmo sinusal, per-
siste hipotensa, por lo que se afade perfusion de
noradrenalina. Asi mismo, se mantiene en anuria,
por lo que se inicia hemodiafiltracion con citrato. A
las dos horas de su inicio, presenta nuevo episodio
de hipotension y bradicardia, asociados a midriasis
arreactiva bilateral, que no responden a maniobras
de RCP avanzada.
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SEpsIS en paciente Inmunodeprimido

Ponente: José Luis Almoddvar Martin. Tutoras: Carmen Nifio Taravilla, Mabel Iglesias Bouzas.

Hospital Universitario Infantil Nifio Jesus. Madrid.

Nifia de 3 afios diagnosticada de leucemia linfoblasti-
ca aguda tipo B con recaida medular precoz, actualmente
en tratamiento quimioterapico con asparraginasa, dexa-
metasona y vincristina, ultimo ciclo hace 4 dias. Inicia
cuadro agudo de dolor abdominal difuso asociado a un
vomito de contenido alimentario junto a empeoramiento
progresivo del estado general, decaimiento y episodios
de tiritona sin objetivarse pico febril en ningtn momento.
A la exploracion, presenta frecuencia cardiaca (FC) 175
lom, tension arterial (TA) 85/45 mmHg, frecuencia respi-
ratoria (FR) 35 rom, saturacion de oxigeno (SatO,) 94 %,
regular estado general con tiraje subcostal y decaimiento.
Destaca exantema eritematoso generalizado sin petequias
con relleno capilar < 2 segundos y pulsos saltones con
palpacion tanto de pulsos centrales como periféricos.
Auscultacion pulmonar con buena entrada de aire bila-
teral y auscultacion cardiaca ritmica, sin soplos, dolor
abdominal difuso a la palpacion sin signos de irritacion
peritoneal, con hepatomegalia de 2 cm y esplenomegalia
de 3 cm ya conocidas previamente. Aporta radiografia de
tdrax y ecografia abdominal realizadas al inicio del cuadro
siendo ambas normales.

PREGUNTA 1. ;ANTE ESTE CUADRO CLINICO CUAL SERIA
SU SOSPECHA INICIAL?

a. Apendicitis aguda.

Sepsis grave.

Sincope vasovagal.

Edema agudo de pulmon.

Taponamiento cardiaco.

® oo o
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La respuesta correcta es la b.

Estamos ante una paciente con una neoplasia
hematoldgica de base que ha recibido su ultimo ciclo
de quimioterapia hace 4 dias, ambas razones favore-
cen que esta paciente presente una neutropenia grave
que predispone a desarrollar infecciones sistémicas por
lo que, aunque el paciente inicialmente esta afebril,
el diagndstico mas probable es que se trate de una
sepsis grave ya que en los pacientes con neutropenia
intensa los sintomas tipicos de infeccion pueden estar
ausentes.

En la actualidad la definicién de sindrome de respues-
ta inflamatoria sistémica, sepsis, sepsis grave y shock
séptico acordadas por consenso son las siguientes:

e Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SIRS):
Presencia de al menos dos de los siguientes cuatro
criterios:

— Temperatura > 38,5°C 0 < 36°C.

— Taquicardia (definida como FC > 2DE por enci-
ma de lo normal para su edad, Tabla 1) o para
nifios menores de 1 afio bradicardia mantenida
(FC < percentil 10 para su edad) en ausencia de
estimulo vagal externo, farmacos betablogueantes
o0 enfermedad cardiaca congénita.

— Taquipnea > 2 DE por encima de la edad normal
0 necesidad de ventilacion mecénica debido a un
proceso agudo no relacionado con enfermedad
neuromuscular ni farmacos depresores del SNC

— Recuento leucocitario elevado o disminuido para
la edad (no secundario a quimioterapia) o > 10%
de neutrdéfilos inmaduros
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TABLA 1. CRITERIOS DE DISFUNCION ORGANICA.

Disfuncidn cardiovascular
e Hipotension arterial

Tras administrar fluidos > 40 ml/kg en 1 hora

e Necesidad de farmacos vasoactivos para mantener TA en rangos de normalidad

e Dos de las siguientes alteraciones: acidosis metabdlica inexplicable (exceso de base > -5 mEq/L),
elevacion de lactato dos veces por encima del limite superior de la normalidad, oliguria
(< 0,5 ml/kg/h), relleno capilar > 2 segundos o temperatura diferencial > 3°C

Disfuncidn respiratoria * Pa0,/Fi0, < 300 en ausencia de cardiopatiacianosante o enfermedad pulmonar previa

e PaCO, > 65 mmHg

e Necesidad de FiO, > 65% para mantener SatO. > 92%

Disfuncién neuroldgica e Glasgow < 11
e Descenso de Glasgow > 3 puntos de forma aguda

Disfuncién hematoldgica e Trombopenia < 80.000 mm3 o descenso de al menos el 50% del nivel mas alto en los dltimos 3 dias
e INR>15

Disfuncidn hepatica e Bilirrubina total > 5

e Fnzimas hepéticas > 2 veces el valor normal

Disfuncidn renal e Flevacion de creatinina > 2 veces el valor normal para la edad

e QOliguria (diuresis < 0,5 ml/kg/h)

e Sepsis: SIRS en presencia o como resultado de una
infeccion sospechada o comprobada.

e Sepsis severa: sepsis méas uno de los siguientes cri-
terios:

— Disfuncion organica cardiovascular.
— Distrés respiratorio grave.
- Dos 0 més disfunciones organicas (Tabla 1).

o Shock séptico: sepsis grave que desarrolla disfuncion
cardiovascular a pesar de la administracion de fluidos
isotonicos intravenosos (mas de 40 ml/kg en una hora).
Si bien es verdad que estas definiciones se contintian

conservando en pediatria, en el afio 2016 se han definido

unos nuevos criterios en adultos (Sepsis-3), con los que la
sepsis se define como una disfuncion organica causada
por una respuesta andémala del huésped a la infeccion, el
concepto de sepsis grave desaparece y el shock séptico
es aquella sepsis que, tras la administracion adecuada
de fluidos, requiere vasopresores para mantener tension

arterial media > 65 mmHg y tiene un lactico en suero > 2

mmol/L con lo que en un futuro se deberan revisar estas

nuevas definiciones en nifos.

En esta paciente la sospecha inicial fue la de una
sepsis grave.

PREGUNTA 2. DE LAS SIGUIENTES OPCIONES ;CUAL

SERIA EL MANEJO INICIAL MAS APROPIADO?

a. Oxigenoterapia y expansion de volumen.

b. Oxigenoterapia, analitica de sangre y hemocultivos y
antibioterapia en funcién de los resultados.

c. Analitica de sangre y hemocultivos, expansion de
volumen y antibioterapia empirica.

d. Oxigenoterapia, analitica de sangre con hemocultivos,
iniciar antibioterapia precoz y expansion de volumen.

e. Oxigenoterapia, analitica de sangre y hemocultivos y
expansion de volumen.

La respuesta correcta es la d.

Ante un paciente con sospecha de sepsis grave o
shock séptico es fundamental un tratamiento precoz,
ya que este va a ser determinante para mejorar el pro-
nostico y prevenir o atenuar la disfuncién organica. Se
debera realizar una estabilizacion inicial en los primeros
15 minutos asegurando la via respiratoria, administrando
oxigenoterapia, canalizando acceso venoso e iniciando
expansién con volumen con suero salino fisiolégico. Las
expansiones se realizaran en bolos de 20 ml/kg a pasar
en 5-10 minutos repitiéndose cada 10 minutos hasta que
los signos clinicos y hemodinamicos del shock remitan
(mejora la perfusion tisular y el nivel de consciencia,
aumento de la tension arterial y/o descenso de la fre-
cuencia cardiaca) o bien aparezcan signos de sobrecarga
de volumen (hepatomegalia, edema agudo de pulman).

Tanto el inicio de antibioterapia como la extraccion
de pruebas complementarias debe realizarse tan pronto
como sea posible y siempre en la primera hora de la sos-
pecha clinica. En cuanto a las pruebas complementarias se
deben intentar extraer analitica de sangre y hemocultivos
antes de administrar la primera dosis de antibiético, siem-
pre y cuando su extraccion no demore el tratamiento. Con
respecto a la antibioterapia, el tratamiento inicial debera



152

Sepsis en paciente inmunodeprimido

TABLA 2. CONSIDERACIONES EN ANTIBIOTERAPIA EN PACIENTE ONCOLOGICO.

Sospecha de

Tiflitis o peritonitis

Infeccion CVC

Anaerobios (dolor abdominal, aftas orales, mucositis grave)
Shock séptico

Fiebre sin foco > 4 dias sin repuesta a antibidticos + neutropenia grave

ser empirico, teniendo en cuenta para su eleccion diver-
sos factores como la edad, las caracteristicas del paciente
(enfermedad de base, inmunodeficiencias), colonizaciones
del paciente, origen del foco infeccioso, resistencias de la
flora local y evitar el empleo de antibiéticos usados recien-
temente. En relacion con el caso clinico, las recomenda-
ciones en paciente pediatricos con cancer y neutropenia
febril son la utilizacion de una antibioterapia empirica con
un betalactamico con actividad anti-Pseudomonas o un
carbapenem siendo de eleccion cefepima, meropenem
0 piperacilina-tazobactam al cual se podra asociar otros
antibiéticos seguin las consideraciones de la tabla 2.

En la paciente, ante la sepsis grave, ingresa en Uni-
dad de Cuidados Intensivos, se coloca oxigenoterapia
de alto flujo con canulas nasales, se expande con suero
salino fisiolégico hasta un total de 60 mi/kg, se extrae
analitica de sangre y hemocultivos (tanto de port-a-cath
como de via periférica) y se inicia antibioterapia empirica
con meropenem, vancomicina y amikacina.

En la analitica destaca hemoglobina 7,8 g/dl, leucoci-
tos 120 /mm?, plaquetas 14.000 mm?3, proteina C reactiva
8,92 mg/dl, procalcitonina 40,97 ng/ml, asi como una
gasometria con pH 7,04, lactico 8 mmol/L, pCO, 58,9
mmHg, HCO3 10,3 mmol/L.

A pesar de las medidas iniciales la paciente presenta
empeoramiento progresivo manteniendo FC en 175 Ipm
con TA de hasta 70/30 mmHg, polipnea de 55 rpm y
tiraje subcostal, intercostal y supraesternal a pesar de
oxigenoterapia de alto flujo a 15 lpm con FiO» 60% jun-
fo con tendencia a la somnolencia e hiporreactividad a
estimulos. La auscultacion cardiaca y respiratoria sigue
similar a la del ingreso.

PREGUNTA 3. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES OPCIONES NO
LLEVARIA A CABO EN LA SITUACION ACTUAL?

a. Intubacion y ventilacion mecéanica.

b. Iniciar soporte inotropico.

Antibidtico a afadir

Vancomicina

Vancomicina o teicoplanina
Meropenem o piperacilina-tazobactam
Vancomicina y amikacina

Anfotericina B liposomal

c¢. Transfusion de concentrado de hematies y plaquetas.
d. Iniciar corticoterapia con metilprednisolona.
e. a, bycson correctas.

La respuesta correcta es la d.

La paciente presenta un shock séptico refractario a
volumen con empeoramiento progresivo a nivel clinico
(mayor hipotension, mayor trabajo respiratorio y mayor
afectacion neurologica) por lo que se deben llevar a
cabo varias medidas. Por un lado, ante el aumento
progresivo del trabajo respiratorio y por situacion de
shock, la intubacion y ventilacion mecanica debe ser
precoz ya que reduce el trabajo respiratorio y mejora
la oxigenacion de los tejidos. Por otro lado, segun las
gufas actuales, también es recomendable la transfusion
de hematies durante la fase aguda cuando la hemo-
globina sea < 10 g/dl al igual que la transfusién de
plaquetas ya que esta niflaprecisara canalizacion de
via central, para lo cual se debera intentar mantener
las plaguetas superiores a 50.000/mm3. La respuesta
falsa seria la d ya que el corticoide de eleccion en un
paciente con shock séptico es la hidrocortisona y no
la metilprednisolona.

Respecto al soporte inotropico, aunque actualmente
no presenta signos de sobrecarga de volumen, continua
con una hipotension grave sin objetivarse ninguna mejoria
por lo que se considera necesario iniciar soporte inotropi-
CO para intentar revertir la situacion. Hasta canalizar un
acceso venoso central la dopamina por via periférica sera
el farmaco de eleccién, aunque hay algunos estudios en
los que se recomienda ante un shock refractario a fluidos
iniciar tratamiento con adrenalina periférica hasta obtener
acceso central (dosis maxima 0,1-0,3 pg/kg/min) ya que
ha demostrado una menor mortalidad en comparacion
con dopamina. Tras canalizar acceso central el inotropico
de eleccién que se utilizara dependeré de la fisiopatologia
del shock:

e Shock frio (relleno capilar > 2 segundos, frialdad
de extremidades, pulsos débiles gradiente arterial
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pequefo). Indica resistencias vasculares periféricas
elevadas con bajo gasto cardiaco, afiadir adrenalina

e Shock caliente (calor y enrojecimiento de extremi-
dades, relleno capilar acelerado, pulsos saltones,
gradiente arterial amplio). Indica resistencias vascu-
lares disminuidos con gasto cardiaco elevado, afiadir
noradrenalina.

Se decide transfusion de concentrado de hematies
a 20 ml/kg y plaquetas (10 mi/kg), se inicia dopamina
por via periférica a 10 Lg/kg/min e intubacioén y cone-
Xion a ventilacion mecanica. Tras canalizacion de acceso
venoso central se inicia noradrenalina que se aumenta
progresivamente hasta 0,4 Lig/kg/min a pesar de lo cual
la paciente continua con inestabilidad hemodinamica
por lo que se inicia perfusion de adrenalina, se aumenta
ritmo de noradrenalina hasta una dosis maxima de 0,8
Lg/kg/min y adrenalina hasta 0,95 ug/kg/min y se inicia
tratamiento con hidrocortisona a 2 mg/kg cada 6 horas
porshock refractario a catecolaminas. A pesar de ello se
mantiene con FC en torno a 200 Ipm con TA de 60/30
mmHg, SatO» del 95% con FiO. 50% y en la exploracion
persisten pulsos saltones asi como extremidades calien-
tes. Se realiza ecocardiograma que informan como con-
tractilidad conservada (con soporte inotrépico: fraccion
acortamiento 0,33, fraccion de eyeccion 64%).

Todos estos signos nos hacen pensar que la paciente
se encuentra en un shock séptico caliente sin respuesta
a dosis alta de inotrépicos.

PREGUNTA 4. ;CUAL 0 CUALES DE LOS SIGUIENTES
FARMACOS PUEDEN SER UTILES PARA PACIENTES CON
SHOCK SEPTICO CALIENTE SIN RESPUESTA A DOSIS
ELEVADAS DE INOTROPICOS?

a. Vasopresina.

Somatostatina.

Azul de metileno.

ay b son correctas.

ay c son correctas.

o o0 o

La respuesta correcta es la e.

Se ha discutido que en este tipo de shock la hipotension
severa mantenida puede ser debido a una reduccion de
la sensibilidad a las catecolaminas por lo que podrian ser
(tiles drogas vasopresoras no adrenérgicas como la vaso-
presina, que inhibe la formacién de éxido nitrico y potencia
los efectos de las catecolaminas; o el azul de metileno que

se encarga de bloguear la oxido nitrico sintetasa disminu-
yendo la produccion de Oxido nitrico responsable de la
vasodilatacion. Sin embargo, tanto la vasopresina como
el azul de metileno se han asociado a efectos adversos
importantes; por un lado, la vasopresina se ha asociado
a isquemia distal, vasoconstriccion renal y esplacnico e
isquemia coronaria mientras que el azul de metileno se
ha asociado con coloracién azul de piel y orina, cefalea,
confusion, fiebre, dolor abdominal, diaforesis, metahemog-
lobinemia, anemia hemolitica e hiperbilirrubinemia. Estos
efectos adversos, junto con la escasa experiencia que se
tiene en pediatria con el uso de estos farmacos, hacen que
no se recomiende su uso de forma rutinaria, usandose solo
ante un shock caliente que no responde a dosis elevadas de
catecolaminas, a la menor dosis y el menor tiempo posible.

Ante la situacion de shock séptico refractario a cate-
colaminas junto con la importante situacion de vasoplejia
asociada se decide iniciar tratamiento con vasopresina
(dosis maxima 0,0008 Ul/kg/min) y a las 2 horas ante
mantenimiento de la hipotension se decide iniciar tra-
tamiento con azul de metileno (dosis inicial de 1 mg/kg
seguido de una perfusion de 0,25 mg/kg/h durante 4
horas). Tras ello se consigue estabilidad hemodindmica
disminuyendo FC hasta 120 lom y consiguiendo TA en
110/50 mmHg con mejoria de la perfusion periférica y
descenso progresivo del lactico hasta 3 mmol/L.

A las 24 horas de ingreso avisan de microbiologia
porque se aisla en hemocultivo Bacillus cereus resistente
a vancomicina, por lo que se suspende tratamiento con
vancomicina y se afiade ciprofloxacino. Se realizan ana-
liticas de sangre de control donde se objetiva descenso
de reactantes de fase aguda pero destaca hemoglobina
7,3 g/dl, leucocitos 110/mm3, plaquetas 71.000/mm3,
esquistocitos 2,2%, reticulocitos 1%, elevacion progresiva
de LDH hasta 9.717 U/L, haptoglobina < 6 mg/dl, hemo-
globinuria, test de Coombs positivo, aumento de bilirrubi-
na indirecta de 7,2 mg/dl, urea de 46 mg/dl y creatinina
0,8 mg/dl, acido urico 0,02 mg/dl, calcio 10,85 mg/dl,
fésforo 4,7 mg/dl, potasio 4,9 mEq/L, sodio 137 mEq/L.

PREGUNTA 5. ESTOS HALLAZGOS ANALITICOS PUEDEN

SER COMPATIBLES CON:

a. Aplasia medular secundaria a infeccion por Bacillus
cerevus.

b. Anemia hemolitica intravascular grave secundaria a
infeccién por Bacillus cereus.
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TABLA 3. CARACTERISTICAS DIFERENCIALES DE
HEMOLISIS INTRAVASCULAR Y EXTRAVASCULAR.

Extravascular Intravascular
Repercusion Menor Mayor
hemodinamica
Esplenomegalia Si Raro
Ictericia Mayor Menor
Coluria Leve Intensa
Reticulocitos Muy aumentados ~ Aumentados
Bilirrubina indirecta Aumenta Aumentada

Haptoglobina Disminucion leve  Muy disminuida
LDH Aumento leve Muy elevada
Hemosiderina en orina  Negativa Positiva
Hemoglobinuria No Si

c. Hiperleucocitosis.

d. Recaida de su enfermedad de base (leucemia linfatica
aguda B).

e. Hipoperfusion tisular.

La respuesta correcta es la b

Aungue en un paciente con hipoperfusion tisular
puede haber elevacion de LDH, la mejoria progresiva
del paciente con descenso de lactico hasta 3 mmol/L,
asi como la presencia de hemoglobinuria, esquistocitos
y el descenso de haptoglobina son hallazgos compatibles
con anemia hemolitica intravascular (Tabla 3). Bacillus
cereus es un bacilo gram positivo que en pacientes inmu-
nocompetentes producen cuadros de diarrea autolimitada
que normalmente se asocian a la ingesta de arroz, pero
en algunos grupos de riesgo como neurocirugia pre-
via, inmunodeprimidos y pacientes con enfermedades
hematolégicas malignas pueden producir bacteriemias,
infecciones invasivas como neumonia, osteomielitis,
endocarditis infecciones del SNC (meningitis, menin-
goencefalitis 0 abscesos cerebrales Unicos o multiples)
y también cuadros de anemia hemolitica intravascular
debido a la produccion de hemotoxinas (hemolisinas,
fosfolipasas y cerolisinas Ay B) capaces de dafar la
membrana del hematie haciéndolos mas fragiles y rom-
piéndose intravascularmente.

En cuanto al resto de posibilidades, la opcion a es
incorrecta debido a que esta paciente se encuentra en
situacion de aplasia medular por el tratamiento quimio-
terapico, pero esto no justificaria la elevacion de LDH,
bilirrubina ni el descenso de haptoglobina. La opcion
c es incorrecta porque tiene 110/mms3 leucocitos en el

momento actual. Y la opcién d también es incorrecta, ya
que en este momento no se objetivan blastos en sangre
periférica.

Tras los hallazgos analiticos la principal sospecha
es una anemia hemolitica intravascular secundaria a la
produccion de toxinas por Bacillus cereus. La paciente,
aunque se mantiene estable hemodinamicamente precisa
varias transfusiones de hematies y continua con empeo-
ramiento de los pardmetros analiticos.

PREGUNTA 6. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES TRATAMIENTOS
PODRIA SER UTIL PARA DISMINUIR LA HEMOLISIS
INTRAVASCULAR EN ESTA PACIENTE?

a. Iniciar tratamiento con eculizumab.

Iniciar tratamiento con metrotrexato.
Exanguinotransfusion.

Anadir metronidazol al tratamiento.

ay b son correctas.

® o0 o

La respuesta correcta es la c.

Tras revisar bibliografia, se objetiva que la hemoli-
sis intravascular secundaria a la infeccion por Bacillus
cereus en pacientes oncoldgicos es un cuadro raro
y, por tanto, no hay descrito un tratamiento estandar.
Existe una publicaciéon en la que se describen dos
casos similares a nuestra paciente, en los que se realiza
exanguinotransfusion con resolucion del cuadro en uno
de ellos, atribuyéndolo a que gracias a la exanguino-
transfusion se eliminan las hemotoxinas adheridas a la
membrana del hematie y los hematies fragmentados,
contribuyendo todo ello a disminuir la hemdlisis del
paciente. El resto de las opciones son incorrectas, ya
qgue no hay estudios que hayan demostrado la utilidad
de metrotrexato ni metronidazol en la anemia hemolitica
intravascular y en cuanto a eculizumab, la Unica indica-
cion hoy en dia es la sospecha de sindrome hemolitico
urémico atipico.

Ante el empeoramiento progresivo se decide reali-
zar a las 36 horas del ingreso exanguinotransfusion con
un recambio de 1,4 veces la volemia del paciente, que
tolera adecuadamente. Tras ello permite disminuir pro-
gresivamente el soporte inotrépico, pudiendo suspender
dopamina y vasopresina 12 horas mas tarde de realizar
exanguinotransfusion y mejoria progresiva de los para-
metros analiticos hasta normalizarse.



Ponente: José Luis Almodévar Martin. Tutoras: Carmen Nifio Taravilla, Mabel Iglesias Bouzas 155

BIBLIOGRAFIA

Alonso Salas MT, de Carlos Vicente JC, Gil Antén J, et al.
Documento de consenso SECIP-SEUP sobre manejo de
sepsis grave y shock séptico en pediatria. Disponible en:
https://seup.org/pdf_public/pub/consenso_sepsis_shock.
pdf

Arnaout M, Tamburro R, Bodner S, et al. Bacillus cereus
causing fulminant sepsis and hemolysis in two patients
with acute leukemia. J Pediatr Hematol Oncol. 1999; 21:
431-5.

Casado Flores J, Serrano A, editores. Urgencias y tratamien-
to del nifio grave. 3% ed. Sintomas guia-Técnicas-Cuidados
Intensivos. Madrid: Ergon; 2015.

Chou Y, Cheng S, Hsieh K, et al. Bacillus cereus septi-
cemia in a patient with acute lymphoblastic leukemia: A
case reportand review of the literature. J Microbiol Immunol
Infect. 2016; 49: 448-51.

Hosseinian L, Weiner M, Levin MA, et al. Methylene blue:
magic bullet for vasoplegia? Anesth Analg. 2016; 122: 194-
201.

Madero Lépez L, Lassaletta Atienza L, Sevilla Navarro J.
Hematologia y oncologia pediatricas. 3% ed. Madrid: Ergon;
2015.

Nichols DG. Rogers'’s textbook of Pediatric Intensive Care.
57 ed. Philalelphia: Wolkers Kluwer/Lippincott Williams &
Wilkins; 2008.

Noue D, Nagai Y, Mori M, et al. Fulminant sepsis caused by
Bacillus cereus in patients with hematologic malignancies:
analysis of its prognosis and risk factors. Leuk Lymphoma.
2010; 51: 860-9.

Ventura A, Shieh H, Bousso A, et al A double-blind pros-
pective randomized controlled trial of dopamine versus epi-
nephrine as first-line vasoactive drugs in pediatric septic
shock. Crit Care Med. 2015; 43: 2292-302.

Rhodes A, Evans LE, Alhazzani W, et al. Surviving Sepsis Cam-
paign: International guidelines for management of sepsis and
septic shock: 2016. Intensive Care Med. 2017; 43: 304-77.

Rutledge C, Brown B, Benner K, et al. A novel use of
methylene blue in the pediatric ICU. Pediatrics. 2015; 136:
e1030-4.


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Hosseinian%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26678471
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Weiner%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26678471
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Levin%20MA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26678471
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Methylene+Blue%3A+Magic+Bullet+for+Vasoplegia%3F
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28101605

CURSO AVALADO POR LA SECIP

=

o SECIP

SOCIEDAD Y FUNDACION ESPANOLA DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS



	Portada
	Creditos
	Sumario
	Caso 1
	Caso 2
	Caso 3
	Caso 4
	Caso 5
	Caso 6
	Caso 7
	Caso 8
	Caso 9
	Caso 10
	Caso 11
	Caso 12
	Caso 13
	Caso 14
	Caso 15
	Caso 16
	Caso 17
	Caso 18
	Caso 19
	Caso 20
	Caso 21
	Caso 22



