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Caso ¢l n

Anemia en el contexto de afectacion sistémica grave

Ponente: Andrea Alvarez Garcia. Tutor: Juan Carlos de Carlos Vicente.
Hospital Universitario Son Espases. Palma de Mallorca.

Nifia de 8 afios de raza caucasiana y de origen
rumano que acude a Urgencias por malestar general,
cansancio, palidez cutanea, dificultad respiratoria y sen-
sacion distérmica de 4 dias de evolucion. En los 2 tltimos
dias ha tenido 6 vomitos sin sangre. Ha presentado 2
pequefias deposiciones acuosas sin sangre, ni moco.
No presenta dolor abdominal. Refiere cansancio al hacer
gjercicio desde hace unos 6 meses, con empeoramien-
to en los ultimos 4 dias. No refiere hematuria, oliguria,
poliuria, ni tampoco pérdida de peso.

No presenta antecedentes personales de interés. Ha
recibido el calendario vacunal normal.

La madre padecio una anemia no especificada que
preciso tratamiento endovenoso tras el parto.

La situacién social y econdmica de la paciente es
deprimida.

En la exploracion clinica a su llegada a Urgencias pre-
senta los siguientes parametros: tension arterial (TA) 101/46
mmgH, frecuencia cardiaca (FC) 144 lpm, frecuencia res-
piratoria (FR) 27 rom, saturacion de oxigeno (Sat0,) 100%,
temperatura (T%) 36,3°C. En la valoracion del triangulo de
evaluacion pediatrica (TEP) aparece una alteracion circula-
foria con importante palidez muco-cutanea generalizada y
taquipnea leve. Presenta regular estado general, aceptable
entrada de aire bilateral, simélrica, sin ruidos patologicos,
taquicardia con soplo sistélico II-IlI/VI, pulsos periféricos
palpables y simétricos en las 4 extremidades y relleno capi-
lar algo enlentecido con mala perfusion periférica. El sen-
sorio es normal sin focalidades, aunque esta algo decaida.
El abdomen se palpa blando y depresible, no doloroso, con
reborde hepatico palpable, no se palpa bazo, con ruidos
hidroaéreos presentes. No presenta exantemas ni lesiones
cutaneas y no se palpan adenopatias.

Se realiza gasometria venosa, en la que aparecen
los siguientes parametros: pH 7,26, pC0O, 32 mmHg,

sodio 134 mEg/L, potasio 4,4 mEq/L, calcio 4,72 mg/dl,
glucosa 101 mg/dl, acido lactico 7,4 mmol/L, bicarbo-
nato 15,3 mmol/L, exceso de bases -11,8, hemoglobina
(Hb) <3 g/dl.

PREGUNTA 1. ANTE ESTOS HALLAZGOS, ;CUAL SERIA LA
SOSPECHA DIAGNGSTICA INICIAL MENOS PROBABLE?

a. Sangrado agudo oculto.

Hemoglobinopatia.

Anemia hemolitica.

Sepsis.

Leucemia aguda con anemia severa.

® o0 o

La respuesta correcta es la d.

Puede haber un sangrado oculto, ya que un san-
grado evidente no se refiere en la historia clinica, y sin
embargo la hemoglobina en la gasometria es <3 g/dl.
La historia de varios meses de evolucion de cansancio
puede ser compatible con anemia subaguda o crénica
con una posible descompensacion en los ultimos dias.
Inicialmente puede presentar solo palidez y cansancio
con taquicardia reactiva para compensar la deficiencia
de transporte de oxigeno, pero cuando se descompensa
puede conducir a mala perfusion periferica, y acidosis
lactica. La taquipnea observada puede ser un intento de
compensacion de la acidosis metabdlica que se produce.
La anemia causada por una hemorragia con un sangrado
oculto suele ser en su mayoria de localizacion digestiva.

Podria tratarse de una hemoglobinopatia congénita
agravada por algun desencadenante como sucede en la
drepanocitosis, aungue suele ocurrir en nifos de raza
negra y con antecedentes familiares. Las crisis drepa-
nociticas pueden deberse a multiples causas, como el
secuestro esplénico (la nifia no tiene bazo palpable) o
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las crisis aplasicas desencadenadas por infecciones,
especialmente con el Erithrovirus B19. Aungue su origen
étnico es mas compatible, no presenta antecedentes ni
hallazgos clinicos compatibles con una talasemia mayor,
como la esplenomegalia, que ademas se hace patente
mas precozmente, durante el primer afio de vida; aunque
los pacientes con B-talasemia intermedia pueden debutar
y desarrollar estas complicaciones mas tardiamente.

Podria ser una anemia hemolitica de causa congénita
(la historia de larga evolucién o los antecedentes mater-
nos pueden favorecerla) o adquirida (incluso secundaria
a una infeccién), descompensada por algun desenca-
denante. En los hallazgos no refieren esplenomegalia,
ictericia, ni tampoco la alteracion en la coloracion en la
orina que puede acompafiar a este tipo de anemias. Una
de las causas mas frecuentes en pediatria es el sindro-
me hemolitico urémico. Aunque la paciente no parece
presentar oliguria, es una causa que también hay que
descartar, maxime con el antecedente de una discreta
diarrea.

La causa inicial menos probable es la sepsis. La afec-
tacion hemodinédmica con acidosis metabdlica e hiper-
lactacidemia podria ser compatible, pero la paciente esta
afebril y habitualmente estos cuadros no se acompafian
de una anemia con una cifra de hemoglobina tan baja. La
sepsis si puede producir una hemolisis secundaria como
sucede en algunas sepsis neonatales, en infecciones por
Streptococcus pneumoniae con un sindrome hemolitico
urémico secundario o en las que ocurren por Mycoplas-
ma pneumoniae con hemdlisis secundaria.

Un proceso linfoproliferativo puede debutar con una
anemia grave, presentando con frecuencia trombopenia
asociada y/o leucopenia o leucocitosis. La historia del
cansancio de unos meses de evolucion puede apoyarla,
aunque no hay historia de sangrado (por la trombopenia),
ni de pérdida de peso. En la exploracion no se observa
tampoco esplenomegalia, ni adenopatias significativas.

Por tanto, por los datos de anamnesis, exploracion
fisica y los datos analiticos se trata de una anemia gra-
ve subaguda descompensada con afectacion sistémica,
taquicardia y taquipnea compensadora, y acidosis meta-
bolica probablemente secundaria a la anemia.

En Urgencias se administra oxigenoterapia en gafas
nasales y se inicia tratamiento de la acidosis con bicar-
bonato 1 Molar a 1 mEq/kg y se solicita de forma urgente
un concentrado de hematies. Antes de iniciar la admi-
nistracion de la sangre se solicita analitica sanguinea.

PREGUNTA 2. ;QUE EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

SOLICITARIA EN ESTE MOMENTO?

a. Hemograma con reticulocitos y extension de sangre
periférica.

b. Bioquimica con marcadores de hemdlisis, Coombs
directo y haptoglobina.

c. Reactantes de fase aguda y cultivos.

d. Sangre oculta en heces.

e. Todas las anteriores son correctas.

La respuesta correcta es la e.

El hemograma orienta sobre el tipo de anemia (macro-
citica, normocitica o microcitica), ademas permite ver si
estan afectadas las otras 2 series (leucocitos y plaguetas).
Los reticulocitos diferencian una anemia regenerativa de
una hipo o arregenerativa y la extension en sangre perifé-
rica permite descartar la existencia de células anormales
como blastos, esquistocitos, esferocitos, drepanocitos, etc.

La bioguimica valora la afectacion hepética o renal,
ademas de detectar el aumento de los parametros de
hemolisis como la LDH o la bilirrubina. La haptogloni-
na baja es un marcador de hemolisis intravascular y el
Coombs directo nos permite detectar las anemias hemo-
liticas de etiologia inmune.

Los reactantes de fase aguda (PCR, PCT) sirven para
sospechar un proceso infeccioso o inflamatorio en fase
activa y las pruebas microbiolégicas, en funcion de la
sospecha, ayudan a detectar las anemias desencadena-
das por infecciones (E. coli enteroinvasivo, E. B19, M.
pheumoniae, etc.).

La sangre oculta en heces sirve para detectar si hay
un sangrado oculto en el aparato digestivo que no se
observe clinicamente; aunque es una prueba con falsos
positivos y negativos.

Ante la presencia de anemia grave con afectacion
sistémica y acidosis metabdlica, tras extraer la analitica
urgente se decide ingreso en UCIP.

A su llegada a UCIP se realiza transfusion de con-
centrado de hematies urgente a 20 mi/kg en 3 horas y se
administra bicarbonato 1M a 1 mEq/kg para corregir la
acidosis. A nivel infeccioso permanece afebril, se extraen
cultivos y se inicia tratamiento empirico con cefotaxima I.v.

Mientras tanto llegan los primeros resultados:

e [eucocitos 10.800 mcl (N 8.220 mcl, L 2.100 mcl,
M 500 mcl), Hb 2,54 g/dl, Hto 9,11%, VCM 51 fL
(80-99 f1), HbCM 14,2 pcg (27-33), CHCM 27,8 g/dl
(31-37). Plaquetas 400.000 mcl.
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PT 106%, INR 0,96, APTT 34,2 seg. Dimero D: 200

ng/ml (0-230 ng/mi).

Glucosa 104 mg/dl, urea 55 mg/dl, crea 0,59 mg/dl,

urato 8 mg/dl, bilirrubina 0,2, GPT 27 U/L, Na 133

mmol/L, K4,2 mmol/L, Ca 7,3 mg/dl, P 2,5 mg/dl, F.

alcalina 109 U/L (0-500). LDH: 222 Ul/L (125-220),

PCR 1,8 mg/dl, PCT 0,5 ng/ml. Amilasa 67 U/L.

A las pocas horas, empeora la taquipnea e inicia un
distrés respiratorio. Se realiza radiografia de térax (Fig. 1).

PREGUNTA 3. ;QUE ENTIDAD CLINICA LE SUGIERE ESTA
RADIOGRAFIA DE TORAX?

a. Edema agudo de pulmon y derrame pleural bilateral.
Neumonia.

Cardiopatia congénita o adquirida.

Hemosiderosis pulmonar.

Tromboembolismo pulmonar.

® oo o

La respuesta correcta es la a.

En la radiografia de térax podemos observar un infil-
trado intersticial parenquimatoso bilateral compatible con
edema agudo de pulmén (EAP) con leve derrame pleural
bilateral y moderada cardiomegalia. El infiltrado podria
ser compatible con neumonia aguda pero la paciente no
presenta fiebre, tos, mucosidad ni estan elevados en la
analitica los parametros de infeccién aguda.

En un principio se descartarfa la cardiopatia congénita
dada la edad de la paciente y porque, a excepcion del
soplo, que suponemos es debido a hiperdinamia secun-
daria a la anemia grave, no presenta signos de alarma
en la exploracién fisica como cianosis 0 asimetria en la
palpacion de pulsos. Una anemia tan grave no es un
hallazgo habitual en una cardiopatia congénita o adqui-
rida, aunque el hecho de que parece haber empeorado
respiratoriamente con la expansion de volumen puede
sugerir la existencia de una disfuncién miocardica, que
pudiera estar presente en el momento del ingreso.

Es poco probable un tromboembolismo pulmonar, ya
que es raro en la infancia, la nifia no precisaba oxigeno
al ingreso para mantener saturaciones de oxigeno (Sat
0) normales y el dimero D es normal. Ademas no justi-
ficaria la anemia y una anemia tan grave, con tan poca
viscosidad sanguinea hace poco probable un fenémeno
tromboembdlico.

La hemosiderosis pulmonar idiopatica es una entidad
rara de etiologia desconocida, cuya principal expresion
clinica es el desarrollo de una hemorragia alveolar difusa.

FIGURA 1. Radiografia de térax: edema agudo de pulmon, leve
derrame pleural y cardiomegalia.

El debut es més frecuente por debajo de los diez afios y
consiste en un sangrado alveolar persistente o recurrente
sin manifestaciones a otro nivel (a diferencia de las vas-
culitis sistémicas). Puede cursar con pérdida hematica
cronica (debiendo formar parte del diagnostico diferencial
de toda anemia de etiologia desconocida) o que presente
la triada de anemia, hemoptisis e infiltrados pulmonares.
El sangrado alveolar debe confirmarse mediante lavado
broncoalveolar con fibrobroncoscopio, considerandose
diagnostico el hallazgo de hemosideréfagos, dato que
puede faltar si se realiza de forma precoz. El diagnéstico
es de exclusion, tras descartar otras causas mas frecuen-
tes y compatibles con la clinica.

Probablemente el cuadro que presenta es un EAP
favorecido por la expansion de volumen al administrar
un concentrado de hematies en un paciente con anemia
grave probablemente subaguda que puede tener una
cierta disfuncién miocéardica, por lo que en este tipo de
pacientes solo debemos administrar sangre si la ane-
mia es muy importante con hemoglobina <5 g/dl con
afectacion clinica, como sucedia en esta paciente. La
transfusién debe hacerse de forma lenta en alicuotas de
5 ml/kg para lograr su estabilizacion.

Tras el hallazgo de edema agudo de pulmdn se admi-
nistra furosemida y se conecta a oxigenoterapia de alto
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FIGURA 2. Ecocardiografia. Cuatro caAmaras. Se observa VI dila-
tado con insuficiencia valvular mitral.

flujo (OAF), presentando buena respuesta, mejorando la
dificultad respiratoria y manteniendo Sat O, normales. Se
realiza ecocardiografia urgente (Figs. 2y 3), tras eviden-
ciar en la radiografia de térax cardiomegalia y auscultar
un soplo sistélico, que muestra alteracion miocardica con
disfuncion de ventriculo izquierdo (VI) por dilatacion de
cavidades izquierdas e insuficiencia valvular mitral (con
fraccion de eyeccion FE 40%). Se inicia tratamiento con
milrinona.

PREGUNTA 4. SENALE LA RESPUESTA FALSA SOBRE LA

AFECTACION MIOCARDICA EN LAS ANEMIAS GRAVES

a. Puede haber una disfuncion miocéardica debido al
estado hiperdinamico mantenido que ocasiona la
anemia.

b. Por la falta de aporte adecuado de oxigeno a los mio-
citos.

c. Enlaanemia por células falciformes por microinfartos
en los vasos coronarios.

d. Por el déficit de hierro.

e. No existe relacion entre la anemia y la disfuncion
miocardica.

La respuesta falsa es la e.

La patogénesis de la cardiomiopatia asociada a la
anemia se debe a diferentes factores y se postulan varias
teorias. Por una parte, la respuesta fisiolégica a la anemia
grave es un aumento compensatorio del gasto cardiaco,
con el objetivo de mantener los aportes adecuados de
oxigeno en los tejidos. Este incremento del gasto car-
diaco se realiza mediante el aumento de la volemia, la
precarga, la frecuencia cardiaca, y el volumen sistélico,
junto con una disminucién de la postcarga. Esta situa-

FIGURA 3. Modo M. VI dilatado y disfuncional.

cion hiperdindmica a la que conduce la anemia, produce
una sobrecarga de trabajo cardiaco y un estado de alto
gasto que conduce a largo plazo a una remodelacion
del ventriculo izquierdo como la hipertrofia y dilatacion,
y progresivamente al desarrollo de una insuficiencia car-
diaca manifiesta.

Ademas la anemia grave proporciona aportes insu-
ficientes de oxigeno a los tejidos, 1o que en el caso del
corazon conlleva a una disfuncion de los miocitos.

Puede haber también otros factores mas especificos
que dependen del tipo de anemia, como son los microin-
fartos en el caso de la anemia por células falciformes o
drepanocitosis, las trombosis sépticas de los vasos coro-
narios en la malaria, los depdsitos de hierro en exceso
por abundantes transfusiones en el caso de la talasemia.
Si existe deficiencia de hierro, como en el caso de las
anemias ferropénicas, puede aparecer disfunciéon con-
tractil de los cardiomiocitos, ya que el hierro es esencial
en las células que requieren gran cantidad de energia.

En los casos de alto gasto causados por anemia grave,
la correccion de la anemia puede revertir rapidamente el
estado de alto rendimiento y la retencién de liquidos, si
la funcién del VI es normal, pero los pacientes que pre-
sentan ya fallo miocardico, necesitan méas tiempo para la
mejoria de la disfuncién miocéardica y la expansion rapida
puede conducir a un EAP.

Mientras tanto siguen llegando los resultados pen-
dientes:
e [eucocitos 10.800 mcl (N 8.220 mcl, L 2.100 mcl, M
500 mcl), Hb 2,54 g/dl, Hto 9,11%, VCM 51 fL(80-99
fl), HbCM 14,2 pcg (27-33), CHCM 27,8 g/dl (31-37).
Reticulocitos 2,68% (0,2-2%). Plaguetas 400.000 mcl.
PT 106%, INR 0,96, APTT 34,2 seg.
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TABLA 1. VALORES HEMATOLOGICOS NORMALES EN NINOS Y ADOLESCENTES EN SANGRE PERIFERICA.

Hematies
Hb (g/dl) Hcto (%) (millones/ul) VCM (fl) HCM (pg) CHCM (g/dl)
Media -2DE  Media -2DE  Media -2DE  Media -2DE  Media -2DE  Media -2DE

Nacimiento* 16,5 155 51 42 4,7 39 108 98 34 31 B 30
1-3 dias 18,5 14,5 56 45 5,3 4,0 108 95 34 31 33 29
1 semana 17,5 13,5 54 42 5,1 39 107 88 34 28 33 28
2 semanas 16,5 12,5 51 39 49 3,6 105 86 34 28 & 28
1 mes 14,0 10,0 43 31 42 3,0 104 85 34 28 33 29
2 meses 11,5 9,0 35 28 3.8 2,7 96 77 30 26 33 29
3-6 meses 11,5 95 85 29 38 3,1 91 74 30 25 I 30
6-24 meses 12,0 10,5 36 33 4,5 3,7 78 70 27 23 33 30
2-6 afios 12,5 11,5 40 35 4,6 39 81 75 27 24 34 31
6-12 afnos 185 11,5 40 35 4,6 4,0 86 77 29 25 34 31
12-18 afios
Mujer 14,0 12,0 41 36 4.6 41 90 78 30 25 34 31
Varoén 14,5 13,0 43 37 49 4,5 88 78 30 25 34 31

*Sangre de cordén. CHCM: concentracion de la hemoglobina corpuspular media; DE: desviacion estandar; Hb: hemoglobina; HCM:
hemoglobina corpuspular media; Hcto: hematocrito; VCM: volumen corpuspular medio. Adaptado de: Nathan DG, Oski FA. Hematology
of infancy and childhood. 4th ed. Philadelphia: PA WB Saunders; 1993. p. 352 y The Harriet Lane Handbook. St Louis: Mosby; 1993; p.

231

Glucosa 104 mg/dl, Urea 55 mg/dl, Crea 0,59 mg/d,
urato 8 mg/dl, bilirrubina 0,2 mg/dl, (0,2-1,2), GPT
27 U/L (0-55), GOT 54 U/L (5-34), Na 133 mmol/L,
K 4,2 mmol/L, LDH: 222 Ul/L (125-220), PCR 1,8
mg/dl, PCT 0,5 ng/ml. Amilasa 105 U/L (25-12).

e [xtension de sangre periférica: anisopoquilocitosis e
hipocromia marcada. Trombocitosis. No se observan
blastos.

e Coombs directo: negativo. Haptoglobina 220 mg/dl
(11-220).

PREGUNTA 5. CON LOS DATOS Y PRUEBAS QUE TIENE
HASTA EL MOMENTO, ;QUE TIPO DE ANEMIA SOSPECHA
QUE TIENE LA PACIENTE?

El diagnostico se basa en la historia clinica, la explora-
cion fisica y algunos exdamenes complementarios basicos
como el hemograma con sus indices hematimétricos, el
recuento de reticulocitos, el examen del frotis de sangre
periférica y los parametros bioquimicos sugestivos de
hemodlisis (LDH, bilirrubina y haptoglobina) que comple-
mentan esta aproximacién inicial. El andlisis del meta-
bolismo del hierro en caso de anemias micro o normo-
cromicas, del acido folico en anemias macrociticas y
el Commbs directo en caso de sospecha de hemodlisis,
complementan esta aproximacién inicial que, en fun-
cion de la sospecha diagnostica, puede llevar a realizar
otras determinaciones més especificas (electroforesis de
hemoglobina, aspirado de médula dsea, sangre oculta en
heces, etc.) (Fig. 4).

a. Hemolitica. En primer lugar es necesario valorar las cifras de
b. Ferropénica. leucocitos y plaquetas para distinguir si se trata de una
c. Drepanocitica. anemia pura o hay afectacion de las otras series hemato-
d. Megaloblastica. poyéticas, lo que puede sugerir un déficit de produccién
e. Esferocitosis. con hipoplasia, displasia o aplasia medular, obligando a

La respuesta correcta es la b.

La anemia se define como una disminucion de la
masa eritrocitaria o de la concentracién de hemoglobina
(Hb) mayor de dos desviaciones estandar con respecto a
la media que corresponde a su edad (Tabla 1).

realizar un estudio de la médula 6sea. También puede
ser debido a un aumento de la destruccién celular como
en el hiperesplenismo 0 a ambos mecanismos. Asi, una
trombopenia asociada nos puede hacer sospechar, por
ejemplo, un sindrome linfoproliferativo, un sindrome
urémico-hemolitico o un sindrome hemofagocitico. La
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Diagnostico diferencial de anemia

Alteracion de otras
series hematoldgicas:
Leucemia,

Historia clinica y exploracién fisica
Hemograma completo con férmula.

A_plasia medular, Reticulocitos
hiperesplenismo, Frotis de sangre periférica
SHF
! J
 Retuoatos <2  Retcuoatos 2%
} ' l ! }
VCM bajo VCM normal VCM elevado Signos de hemolisis Signos de
Bilirrubina, LDH, pérdida de sangre
‘ Normocitica ‘ ‘ Macrocitica ‘ haptoglobina l
- Estudio del hierro - Estudio del hiero - Niveles de B12 l—‘—l
- Electroforesis - Creatinina sérica y folato
de Hb - Pruebas de funcion - Funcion tiroidea | text de Text de
- Aspirado de MO tiroidea y hepatica y hepdtica Coombs + Coombs -
- Aspirado de MO - MO, test de
Schilling - Electroforesis
J l - Det. GGPD
- Pruebg de fragilidad
- Ferropenia - Ferropénica - A. megalo- osmotica
- Hemorragia - Infeccion aguda blastica l
- Rasgo talasémico | | - Eritroblastopenia | | - A. Diamond-
- Intoxicacién por -ATC Blackfan - A. autoinmune - A. drepanocitica
plomo - Enf. renal - A. Fanconi - LES - Talasemia
- Anemia de los - Hipotiroidismo - Hepatopatia - Incompatibilidad | | - A. hemolitica
trastornos - Hipotiroidismo ABO-Rh microangiopética
cronicos (ATC) - Déficit de G6PD
- Sideroblastica - Esferocitosis
- Déficit de cobre - Eliptocitosis

FIGURA 4. Diagnéstico diferencial de anemias. Adaptado de: Nelson, Capitulos 453-471. Estrategias practicas, capitulo 49.

cifra de leucocitos también puede estar alterada en los
sindromes linfoproliferativos (aumentada o disminui-
da), o en un sindrome hemofagocitico sea primario o
secundario.

El siguiente paso, una vez descartada la alteracion de
las otras series hematolégicas, y confirmado el diagndsti-
co de anemia, es valorar los indices eritrocitarios. El mas
util es el volumen corpuscular medio (VCM), que valora
el tamafio del hematie y permite clasificar la anemia en
microcitica, normocitica 0 macrocitica. La hemoglobina
corpuscular media (HCM) y la concentracién de hemoglo-
bina corpuscular media (CHCM) son indices calculados
y de menor trascendencia para el diagnostico (Fig. 4).

Por Gltimo, es necesario realizar un estudio microsco-
pico de una extension de sangre periférica para valorar
el tamano, color y forma de los hematies (y del resto de
series que puede permitirnos descartar la presencia de
blastos en sangre periférica). La determinacion de los

parametros bioguimicos de hemdlisis que es otra deter-
minacion fundamental.

También pueden realizarse otras pruebas hemato-
l6gicas, en funcion de la orientacion diagnoéstica inicial,
como el test de Coombs ante sospecha de hemodlisis, la
electroforesis de la Hb si la sospecha es de hemoglobi-
nopatias, el metabolismo del hierro y sangre oculta en
heces en el caso de las anemias ferropénicas, el 4cido
folico en las anemias megalobasticas o el test de fragili-
dad osmética para confirmar enfermedades hereditarias,
como la esferocitosis, etc.

La paciente presenta una anemia microcitica e hipo-
croma (VCM <70 fl), por lo tanto la respuesta correcta es
una anemia ferropénica. El resto de opciones (hemolitica,
drepanocitosis, esferocitosis) corresponden a una anemia
normocitica, y podemos ver que no existen signos clinicos
ni de laboratorio de hemdlisis asociados (LDH, bilirrubina
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v haptoglobina normales). La anemia megalobldstica es
una anemia macrocitica, y los valores de vitamina B12
y folato son normales.

El resto de exploraciones realizadas llegan posterior-
mente y confirman el tipo de anemia:

o Hierro <5 mcg/d! (50-170), ferritina 19 ng/ml (20-
204), transferrina 319 mg/dl (180-391), vitamina B12
645 pg/ml (187-883), folato 15,5 ng/ml (3,1-20,5).

e Prealbumina 10 mg/dl (11-34), albumina 30,5 g/L
(35-50).

e (Colesterol total 59 mg/dl (1-200), triglicéridos 147
mg/dl (0-150).

e Flectroforesis de hemoglobina: normal.

e (Cobre 611-811 (800-1800) ug/L, selenio 46,00 Lg/L
(41-74), zinc 521-661 g/l (660-1.170), vitamina A
35 ug/dl (30-80), vitamina E 1.064 pg/dl (500-1.800),
vitamina B12 645 pg/ml (187-883). Vitamina D (25-
OH): 20-32 ng/ml (>30).

o VGS 12 mm (1-20).

e (ota gruesa Plasmodium: negativa.

e Serologias para Leishmania, Erythrovirus B19, Myco-
plasma pneumoniae negativas.

e ADN Leishmania, Plasmodium, tincion de parasitos
hemotisulares y ADN plasmodium negativo.

e (Cultivos: aspirado nasofaringeo, hemocultivo, uro-
cultivo, coprocultivos negativos, pardsitos en heces
negativos.

e Sangre oculta en heces: positiva.

e (Calprotectina en heces: 155-30 mcg/g (0-50).

e Jest de Helycobacter pylori: negativo.

e Fstudio de autoinmunidad con ANCA, ASCA y anti-
cuerpos (AC) antitransglutaminasa y antigliadina:
negativos.

PREGUNTA 6. CON LOS RESULTADOS OBTENIDOS,
iCUAL SERIA LA CAUSA MAS PROBABLE DE LA ANEMIA
DETECTADA?

a. Hemorragia digestiva oculta.

Malabsorcion.

Enfermedad inflamatoria intestinal (EIl).
Ferropenia carencial.

Enfermedad celiaca.

o o0 o

La respuesta correcta es la a.

Se detecta en la paciente sangre oculta positiva en
heces lo que sugiere una hemorragia digestiva oculta.
Aunque el test puede presentar falsos negativos y posi-

tivos, la asociacion con ferropenia y anemia ferropénica
lo hace el diagnostico mas probable.

Los sindromes malabsortivos se asocian a otros défi-
cits nutricionales y en los andlisis realizados se detectan
algunas otras alteraciones vitaminicas o minerales, que
pudieran deberse a una malabsorcion, aunque otras
determinaciones no sean tan compatibles con la pre-
sencia de esta, aunque no la descartan completamente.

Aparte de la anemia ferropénica la paciente no ha
presentado sintomatologia sugestiva de enfermedad
inflamatoria intestinal (EIl) y los marcadores de actividad
como la velocidad de sedimentacion globular (VSQG), la
proteina C reactiva (PCR) o la calprotectina son normales,
y los anticuerpos ASCA y ANCA son negativos (aunque
estos marcadores tienen gran especificidad, pero poca
sensibilidad).

Aungue no se puede descartar totalmente una ferro-
penia carencial, en el contexto del nivel social y eco-
némico familiar, la presencia de sangre oculta es mas
probable debida a la pérdida de sangre como causa de la
ferropenia y de una anemia tan grave, sin poder descartar
que la falta de una alimentacién adecuada contribuya al
desarrollo del cuadro clinico.

Aparte de la anemia oculta ferropénica la paciente no
ha presentado sintomatologia sugestiva de enfermedad
celiaca y los anticuerpos antitransglutaminasa y antiglia-
dina son negativos.

Por tanto, la anemia ferropénica observada proba-
blemente se deba a una herrorragia digestiva oculta,
pudiendo la alimentacion inadecuada y la malabsorcion
haber contribuido con una ferropenia carencial.

PREGUNTA 7. ;QUE PRUEBA SERIA MAS UTIL PARA
AVERIGUAR LA CAUSA DE LA ANEMIA?

a. Endoscopia digestiva.

Gammagrafia con tecnecio 99 o hematies marcados.
Transito digestivo.

Arteriografia.

Ecografia abdominal.

® o0 o

La respuesta correcta es la a.

Ante cualquier sospecha de hemorragia digestiva se
debe realizar una buena anamnesis con una exploracion
fisica completa que incluira la toma de constantes en
busca de signos que nos lleven a la causa. La etiolo-
gia dependera de la edad y de la localizacion como se
puede ver en las tablas 2 y 3. Inicialmente realizaremos
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TABLA 2. HEMORRAGIA DIGESTIVA ALTA.

Recién nacidos Lactantes Escolares y adolescentes

e Sangre materna deglutida durante parto o lactancia e Esofagitis péptica o infecciosa e Esofagitis

e Gastritis hemorragicas en asfixia perinatal o Gastritis erosiva tras AINE o Gastritis

e Enfermedad hemorrégica del RN (déficit de vitamina K) e Ulcera géstrica o duodenal e Ulcera géstrica o duodenal
e Coagulopatfa por infeccion e Varices esofégicas e Sindrome de Mallory-Weis
o Ulcera de estrés e Coagulopatias e Varices esofagicas

e Malformaciones anatémicas ¢ Malformaciones vasculares e Medicamentos

e Malformaciones vasculares e Hemobilia e Tumores gastroesoféagicos
o Esofagitis e Cuerpos extrafios e Trastornos hematologicos
e Fallo hepatico e Vdlvulo gastrico

TABLA 3. HEMORRAGIA DIGESTIVA BAJA.

Recién nacidos

e Sangre materna deglutida °

e Enfermedad hemorragica del RN (déficiti de vitamina K) e

e Enterocolitis necrotizante o
e Ulcera de estrés .
o Colitis alérgica °
e Colitis infecciosa o
e Hirschsprung °

e Volvulo. Duplicacion

¢ Malformaciones vasculares

analitica sanguinea completa incluyendo hemograma,
coagulacion, reticulocitos asi como test de deteccion de
sangre oculta en heces.

La endoscopia es la prueba de eleccion para el diag-
nostico de sangrado digestivo, sea la sospecha de san-
grado superior o inferior. Esta técnica permite visualizar
las causas fundamentales realizando una endoscopia alta
desde la cavidad oral si la sospecha es de hemorragia
digestiva superior (esofagitis, varices gastroesofagicas,
gastritis, ulcus gastroduodenal, etc.), o una colonoscopia
si la sospecha es de una hemorragia digestiva inferior
(enfermedad inflamatoria intestinal, poliposis intestinal,
etc.). En caso de la hemorragia oculta se comienza con la
endoscopia de mayor sospecha, y, en caso de ser nega-
tiva, se realizara la otra. Si ambas son negativas estaria
indicada la endoscopia capsular para ver el intestino del-
gado. Ademas de diagnosticar la etiologia, la endoscopia
nos permite tratar algunas de las causas (esclerosis de
varices esofagicas, polipectomia, etc.).

Se adjunta algoritmo diagnéstico de hemorragia diges-
tiva (Fig. 5).

Lactantes Escolares y adolescentes
Fisura anal e Fisura anal
Diarrea infecciosa ¢ Diarrea infecciosa
Proctocolitis alérgica e Polipos
Invaginaciones e Hemorroides
Diverticulo de Meckel e Enfermedad inflamatoria
Hiperplasia folicular linfoide e Plrpura Schonlein-Henoch
Duplicacién intestinal e Diverticulo de Meckel

o Ulcera péptica
e Sindrome hemolitico urémico

e Angiodisplasia

La gammagrafia es especialmente Util en sangrados
subagudos o intermitentes sin causa aclarada, bien sea
con tecnecio 99, (muy Util en el caso del diverticulo de
Meckel), o con hematies marcados.

El transito digestivo se utiliza cada vez menos en la
hemorragia digestiva. Puede ser Util en casos de endos-
copia negativa, especialmente en lactantes en los que
no se puede emplear la capsuloendoscopia. En otras
situaciones, como la enfermedad inflamatoria crénica
0 sospecha de tumores o malformaciones vasculares,
la tomografia axial computarizada (TAC) o la resonancia
magnética nuclear (RMN) con contraste digestivo la estan
desplazando.

La arteriografia selectiva es una prueba que se reserva
para aquellos casos en los que no se encuentra la causa
del sangrado digestivo o se pretende tratar de forma no
invasiva. Para detectar el sangrado, este debe ser supe-
rior a 0,5 ml/min, por lo puede ser Util en sangrados
agudos, pero no en sangrados ocultos de bajo débito.
Es un procedimiento invasivo que requiere canalizacion
de los vasos arteriales mesentéricos.
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Resultado normal: - Ulcera péptica
Gammagrafia - Esofagitis/RGE
- Angiografia - Desgarro de Mallory-Weiss
. Endoscopia alta TAC-RMN - Varices esofégicas-gastricas
Transito de -Volvulo
contraste - Cuerpo extrafio
Resultado - Duplicaciones gastricas
anormal 0 intestinales
- Malformaciones vasculares
No - Tumor
i - Ingestion de cdusticos

Resultado
Sospecha de S/ Gammagrafia normal
m diverticulo =" 312 Meckel
de Meckel Resultado __, | Diverticulo
anormal de Meckel
Resultado Diverticulo
Gammagrafia ez de Meckel
para Meckel
Resultado
) normal Transito
Si ResultadoH GD/TAC/RMN
[ normal (ver hematemesis/
Sospecha de melena)
3. Hematoquezia diverticulo — : :
de Meckel Colonoscopia - Fisuras
™| oenema H - Pélipos
baritado - Hemorroides
No - Colitis
No sl - Malf. vascular
|, nhesultlado |- Hiperplasia nodular
L Speage
g - Vasculitis
s L, Resultado - Ell
! anormal - SHU
Recliegion _ ;wl\J/gqgci)rr{acién
‘| conenema
0 aire
Resultado Y
normal H
- Fisuras
Resultado normal: - Hemorroides
gammagraffa-angiografia | _ Colitis infecciosa
No Colonoscopia TAC-RMN Alérgica
i + enema - Polipos
; Isuras o baritado - Malf. vascular
I%jgt;clg(r]i"lrlaa%ltz hemorroides Resultado - Hiperplasia nodular
e Fisuras anormal linfoide
S Hemorroides \E/ﬂsculltls
- SHU
- Tumor, invaginacion

5. Sangre oculta Endoscopia —| Endoscopia capsular }—»‘ Causas anteriores

FIGURA 5. Diagnéstico diferencial de hemorragia digestiva. Adaptado de Nelson, Capitulos 306-336. Estrategias practicas, capitulos
20,21y 51.
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FIGURAS 6 Y 7. Tricobezoar.

A pesar de ser una técnica no invasiva, la ecografia
serfa poco Util para diagnosticar una hemorragia oculta,
aunque si lo es en el caso de sospechar una invaginacion
intestinal 0 una hepatopatia con hipertension portal como
causa de varices esofagicas sangrantes.

Con estos resultados se realiza endoscopia digesti-
va alta, con hallazgo de una masa dentro del estémago
compatible con tricobezoar, junto con pequefias lesiones
ulcerosas en estémago y duodeno que parecen estar en
relacion con las zonas de decubito del tricobezoar. Los
resultados de las biopsias muestran duodenitis y gas-
tritis aguda erosiva inespecifica en zonas de decubito,
probablemente responsables del sangrado oculto y de
la ferropenia secundaria al mismo.

Tras 7 dias de ingreso se objetiva mejoria de la
funcion cardiaca, intentandose sin éxito extraccion
por endoscopia del tricobezoar, por lo que finalmente
se realiza cirugia con laparotomia media, pudiéndose
extraer varios fragmentos de tricobezoar de estémago
y primera porcién duodenal (Figs. 6 y 7), objetivando
tUlcera gastrica.

Desde el punto de vista hemodinamico, la paciente
presenta mejoria de la funcion cardiaca, sustituyendose
de forma progresiva la perfusion de milrinona por capto-
pril, espironolactona y carvedilol. A nivel respiratorio se
puede retirar progresivamente la oxigenoterapia de alto
flujo (OAF), estando a los 7 dias sin soporte. A los 15 dias
de ingreso presenta una funcién cardiaca normalizada
con radiografia de térax normal, por lo que se suspenden
espironolactona y carvedilol, manteniéndose durante 5
meses captopril. Actualmente esta sin tratamiento y con
funcién cardiaca normal.

No volvié a requerir tranfusion de sangre, iniciandose
ferroterapia oral, normalizando las cifras de Hb y Fe, que
tras la retirada del tratamiento contintian normales. En
el seguimiento no se han detectado sindromes malab-
sortivos, ni otras enfermedades. Los estudios neuropsi-
coldgicos de la nifia han sido normales y actualmente
no presenta pica.

Tras un afio de evolucion la paciente se mantiene
asintomatica, normalizando su estado nutricional y todos
los analisis nutricionales, siguiendo controles en consultas
externas de Digestivo y Cardiologia infantil.

Conclusiones

Se trata de una nifia con una ferropenia que pudo
ser inicialmente carencial por una dieta inadecuada, que
presento pica que pudo ser secundaria a la ferrropenia,
desarrollando un tricobezoar gigante gastroduodenal que
lleg6 a producir un cuadro suboclusivo, contribuyendo
a la malnutricion y a ferropenia y que ademas produjo
una gastritis y una duodenitis erosiva con pérdida de
sangre oculta en tubo digestivo que agravo la anemia y la
ferropenia, conduciendo a una anemia grave sintomatica
con disfuncion miocardica y acidosis lactica.

La anemia grave sin causa clinica manifiesta requiere
un abordaje diagndstico estandarizado que nos permita
orientar y descubrir su causa.

La anemia grave mantenida puede producir una dis-
funcién miocdrdica en la que debemos pensar, por lo
que la administracion de sangre se debe realizar solo en
casos de anemia sintomatica y de forma muy prudente.

La presencia de sangrado digestivo oculto nos obliga
también a realizar una aproximacion diagndstico-terapéu-
tica protocolizada.
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Afectacion neurologica en el fallo hepatico

Ponente: Nerea Ovelar Zubiaga. Tutora: Luisa Barén Gonzalez de Suso.

Hospital 12 de Octubre. Madrid.

Se trata de un paciente de 14 afios con diagndstico de
fallo hepatico con cirrosis por enfermedad por depdsito
de cobre que ingresa en UCIP por descompensacion con
alteraciones ionicas graves.

El paciente inicialmente debuté con una alteracion
analitica consistente en elevacion de transaminasas de
manera aislada, que en la progresion evoluciond a cirrosis
con fallo hepaético, presentando ascitis con mal manejo
de liquidos, coagulopatia y desnutricion importante. Ante
dicha evolucion fue incluido en lista de trasplante hepati-
co. Previo al ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP) se encontraba en la planta de hospitali-
zacion con dieta restringida en sal y tratamiento diurético,
pese a lo cual presenta una hiponatremia progresiva grave
(hasta 120 mEg/L) y se decide traslado a UCIP para con-
trol estricto de balances hidricos y manejo de liquidos.

Al ingreso presentaba aceptable estado general, des-
tacando en la exploracion un aspecto distrofico, tinte
ictérico generalizado, ascitis y hepatomegalia dura a la
palpacion de 5-6 cm sobre el reborde costal derecho.

En la analitica al ingreso se evidenciaron como alte-
raciones mas importantes transaminasas “consumidas”,
hiperbilirrubinemia con bilirrubina total de 21 mg/dl e
hiponatremia con un sodio de 120 mEqg/L. Ademads pre-
senta coagulopatia grave con actividad de protombina
del 12%, INR 5 segundos y fibrinégeno de 50 mg/dl.

Como problemas fundamentales durante el ingreso en
UCIP previo al trasplante hepatico el paciente presenta
los siguientes:

I. ALTERACIONES METABOLICAS Y DE LA FUNCION RENAL

El paciente presenta hiponatremia con hiperpotase-
mia y un cuadro de ascitis con mal manejo de liquidos
que se manejan con restriccion de sal y de aportes orales

de liquidos, asi como con tratamiento diurético con espi-
ronolactona y furosemida. Puntualmente se realizaron
reposiciones de sodio cuando las natremias descendieron
por debajo de 120 E/L. Ademas, en la evolucioén pre-
sento hipotension arterial fundamentalmente diastdlica
que precisdé iniciar soporte vasopresor con noradrenalina.
Inicialmente mantuvo una diuresis adecuada pero en las
semanas siguientes al ingreso desarrollé un deterioro de
la funcion renal que finalmente precisé iniciar técnicas
de depuracion extrarrenal.

PREGUNTA 1. ;CUAL ES EL TRATAMIENTO INICIAL DE

LOS PACIENTES CON ASCITIS SECUNDARIA A CIRROSIS

HEPATICA?

a. Paracentesis evacuadoras con reposicion de albumi-
na.

b. Restriccion de aportes de sodio con inicio de espiro-
nolactona.

c. Iniciar un vasoconstrictor esplacnico.

d. No es necesario tratar la ascitis.

La respuesta correcta es la b.

La ascitis es una complicacion frecuente de la cirrosis
hepatica y se debe fundamentalmente a una alteracion
de la capacidad del rifidén de excretar sodio en la orina.
En la cirrosis, a medida que progresa la hipertension
portal, se produce una vasodilatacion del lecho vascular
esplacnico por un incremento de la biodisponibilidad de
oOxido nitrico, que provoca una disminucién del volumen
arterial efectivo, causando la activacion de los sistemas
compensadores, tal y como se refleja en el siguiente
esquema (Fig. 1).

Es util clasificar a los pacientes con cirrosis y ascitis
segln la gravedad de la misma:
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!
TIPS ‘ Hipertension portal ‘

l NO (éxido nitrico)

Terlipresina‘ Vasodilatacion esplacnica ‘
!

AlbUmina‘ LVolumen arterial efectivo ‘

Sist. compensadores

‘ TSecreccion vasopresina ‘ SI<IS ‘ SRAA ‘ ‘ lGasto cardiaco
| ] |

‘ LExcrecion de agua libre ‘ Retencion de sodio

l Vasoconstriccién renal
il

‘ Hiponatremia dilucional ‘ ‘ Ascitis, edemas ‘ ‘ Sindrome hepatorrenal

FIGURA 1. Fisiopatologia y mecanismos compensadores de la ascitis.

e Ascitis grado | (ascitis minima): ascitis que solo se
detecta por ecografia. Se recomienda reducir la inges-
ta de sodio y, si con la restriccidn no es suficiente,
iniciar espironolactona en monoterapia.

e Ascitis grado Il (ascitis moderada): el tratamiento
consiste en la combinacion de espironolactona mas
furosemida.

e Ascitis grado Il (ascitis a tension): el tratamiento de
eleccion es la paracentesis evacuadora con reposicion
de albimina.

e Ascitis refractaria:

— Paracentesis evacuadoras periddicas.

— Derivacion portosistémica percutanea intrahepatica.

— Trasplante hepatico.

El sindrome hepatorrenal se define como la aparicion
de una insuficiencia renal progresiva en pacientes con
cirrosis hepatica sin otra causa evidente de fallo renal. El
Club Internacional de la ascitis definié una serie de crite-
rios diagnosticos (Tabla 1), clasificando al sindrome hepa-
torrenal en dos tipos segun su evolucion y prondstico.
¢ Sindrome hepatorrenal tipo I: se define como un fraca-

so renal rapidamente progresivo, que habitualmente

ocurre tras un factor predisponente en pacientes con
cirrosis avanzada.

¢ Sindrome hepatorrenal tipo Il: se presenta como un
deterioro de la funcion renal moderado, pero estable
en el tiempo, junto con una retencion de sodio inten-
sa, que aparece en pacientes con ascitis refractaria.

TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME

HEPATORRENAL.

e Cirrosis con ascitis

e Creatinina <10,5 mg/dl

e Ausencia de hipovolemia definida como la falta de mejoria
de la funcién renal (disminucién a Cr <1,5 mg/dl) tras la
retirada de los diuréticos y la expansion de volumen con
albimina en dosis de 1 g/kg de peso/dia (méximo 100 g) a
las 48 horas

e Ausencia de shock

e Ausencia de tratamiento nefrotoxico

e Ausencia de nefropatia organica definida como una
proteinuria <500 mg/dia, una microhematuria <50
hematies/campo y una ecografia renal normal

Criterios diagndsticos adicionales

e Diuresis diaria de menos de 500 ml

e Sodio en orina menos de 10 mmol/L

e Osmolalidad urinaria mayor que la osmolalidad plasmatica

e Sedimento de orina: menos de 50 hematies por campo

e Concentracion plasmatica de sodio <130 mmol/L

*Todos los criterios mayores deberdn estar presentes para el
diagndstico de sindrome hepatorrenal. Los criterios adicionales

no son necesarios para el diagnostico, pero suelen estar
presentes en la mayoria de los casos.

El tratamiento mas efectivo actualmente para el sin-
drome hepatorrenal es el uso de vasoconstrictores, en
especial se recomienda el uso de terlipresina, un analogo
de la vasopresina que provoca vasoconstriccion del terri-
torio esplacnico. Otros vasoconstrictores utilizados son la
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noradrenalina y el octredtido. El tratamiento de eleccion,
para ambos tipos, es el trasplante y cabe destacar que las
alteraciones de la funcién renal pueden ser reversibles
una vez corregidas las alteraciones hemodinémicas de
la cirrosis tras el trasplante hepatico.

1. COAGULOPATIA

El paciente mantuvo una alteracion significativa de
la coagulacion desde el ingreso. Inicialmente presentd
episodios de sangrado a nivel gingival que se controlaron
con hemostasia local y administracion de hemoderiva-
dos. En la evolucion presenté un cuadro de hemorra-
gia digestiva alta grave tras la colocacion de una sonda
nasogastrica. El sangrado fue de dificil control, preci-
sando administrar hemoderivados (plaquetas, plasma
fresco congelado, fibrinégeno y factor VII), exploracion
de la region otorrinolaringoldgica (ORL) para localizar el
sangrado y realizar hemostasia local e inicio de perfu-
sion continua de acido tranexamico, con lo que se logro
controlar el sangrado.

1. ENCEFALOPATIA HEPATICA

Al ingreso el paciente se encontraba asintomatico
desde el punto de vista neuroldgico. En la evolucion pre-
sento un deterioro neurologico con tendencia al suefio
que progreso rapidamente a agitacion tras el episodio de
hemorragia descrito. Analiticamente se objetivo una hiper-
amoniemia con elevacioén del amonio hasta 145 mg/dl.

PREGUNTA 2. ;A QUE GRADO DE ENCEFALOPATIA

CORRESPONDE LA CLINICA DEL PACIENTE?

a. Estadio I.

b. Estadio Il.

c. Estadio Ill.

d. Para definir el estadio es necesario realizar un elec-
troencefalograma (EEG).

La respuesta correcta es la b.

La encefalopatia hepatica es una de las complica-
ciones mayores de la cirrosis hepética y comprende
una gran variedad de trastornos neuropsicologicos. El
mecanismo fundamental que la causa es la llegada al
cerebro de sustancias capaces de alterar su funcion
por la falta de depuracién del higado dafiado de estas
sustancias.

TABLA 2. GRADOS DE ENCEFALOPATIA HEPATICA.

Grado 0
e Normal

Grado 1

¢ Trastorno leve de la conciencia

e Euforia 0 ansiedad

e Disminucién de la atencién

e Dificultad para realizar sumas simples

Grado 2

o |etargia 0 apatia

e Minima desorientacion temporal y/o espacial
e Discretos cambios de la personalidad

e Comportamiento inapropiado

e Dificultad para realizar restas simples

Grado 3

e Somnolencia/semiestupor con respuesta a estimulos verbales
¢ |ntensa desorientacion

e Confusion

Grado 4

e Coma

Los sintomas que permiten el diagndstico se han
clasificado en diferentes grados (Tabla 2). Los pacientes
pediatricos pueden fluctuar rapidamente de un estadio
a otro. Cabe destacar que algunas complicaciones pro-
pias de la insuficiencia hepatica aguda, tales como las
infecciones, el sangrado digestivo o las alteraciones elec-
troliticas, pueden ser causa de empeoramiento brusco
de la encefalopatia.

PREGUNTA 3. ;CUAL DEBERIA SER NUESTRA ACTITUD

ANTE LA CLINICA DEL PACIENTE EN ESTE MOMENTO?

a. Continuar el tratamiento de base del fallo hepatico
hasta la llegada del trasplante.

b. Realizar una prueba de imagen para esclarecer la
causa del deterioro.

c. Intubacion, sedacion e inicio de técnicas de detoxifi-
cacion hepatica.

d. Ninguna de las anteriores.

La respuesta verdadera es la c.

Ante el deterioro neuroldgico del paciente, corres-
pondiente con un estadio Il de encefalopatia hepatica,
se decidio realizar intubacion orotraqueal, administrar
sedacion intravenosa e Iniciar técnica de detoxificacion
hepatica mediante la terapia MARS.

El manejo de la encefalopatia hepatica incluye varias
terapias.
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e Tratamiento de los factores desencadenantes: actuar
sobre las hemorragias, corregir el estrefimiento, limi-
tar la ingesta de proteinas, tratar las infecciones y los
desequilibrios electroliticos y evitar la deplecion de
volumen.

e Tratamientos encaminados a reducir la tasa de amo-
niemia (amonio objetivo <125 mg/dl):

— Inhibidores de la produccion y absorcion de amonio:

- Disacaridos no absorbibles: producen aceleracion
del trénsito modificacion de la flora y descenso
del pH local, lo que inhibe la sintesis y la difusion
del amonio.

- Antibioticos: destruyen la flora proteolitica pro-
ductora de amonio.

— Terapias de detoxificacion hepética:

- El sistema de soporte hepatico artificial denomi-
nado MARS es un sistema de soporte hepatico
extracorporeo disefiado para eliminar selectiva-
mente toxinas hidrosolubles y toxinas ligadas a la
albumina, combinando la hemodialisis conven-
cional junto a un sistema de didlisis de albdmina
con adsorcion de los toxicos ligados a ella. Las
indicaciones de esta terapia incluyen, entre otras,
la insuficiencia hepaética crénica descompensada
y la insuficiencia hepética aguda.

La encefalopatia hepatica puede desaparecer tras el
trasplante, pero pueden persistir signos de encefalopatia
minima o secuelas neurolégicas de la situacion previa.

Debido al deterioro neurolégico que presento el
paciente se inicio terapia de detoxificacion hepatica
mediante el sistema MARS. Tras el inicio de la terapia
se logré reducir la hiperamoniemia hasta lograr un amo-
nio por debajo de 100 mg/dl y también se redujo la cifra
de bilirrubina total hasta 15 mg/dl. Como complicacion,
se produjo una correccion de la natremia de 15 meq/L
durante las primeras 24 horas.

A las 48 horas de iniciar la terapia de detoxificacion
hepética se realizo trasplante ortotopico total de donante
cadaver que transcurrio sin incidencias.

En el postoperatorio el paciente presento una funcion
del injerto adecuada con normalizacion progresiva de la
funcién hepatica. Se extubo de forma programada a las
48 horas de la cirugia tras suspender la sedacion. En el
despertar presento alteraciones neurologicas importantes
con mutismo, somnolencia intermitente, agitacion y res-
puesta motora enlentecida. Ante la clinica del paciente
se realizo resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral

FIGURA 2. Iméagenes de la RMN post-trasplante.

que mostré un hematoma en el hemisferio cerebeloso
derecho y afectacion en la region central de la protu-
berancia con hiperintensidad de sefal con importante
restriccion a la difusion compatible con mielinolisis central
pontina (Fig. 2).

PREGUNTA 4. ;CUAL PODRIA SER LA CAUSA DE LAS

LESIONES QUE PRESENTA EL PACIENTE?

a. Ambas lesiones pueden ser consecuencia de las alte-
raciones hemodinamicas propias de la cirugia del
trasplante.
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b. El hematoma cerebeloso pudo ser consecuencia de
la coagulopatia grave que presentaba el paciente.

c. La hiponatremia grave y su correccion rapida pudieron
ser las causantes de las lesiones que presenta.

d. by cson correctas.

La respuesta correcta es la d.

La mielinolisis central pontina es una alteracion neu-
rolégica que puede ocurrir tras la correccion “rapida”
de la hiponatremia. Los sintomas iniciales suelen ser el
mutismo y la disartria, pero también pueden presentar-
se con alteraciones del comportamiento y letargia. Los
sintomas clasicos (cuadraparesia espéastica y paralisis
pseusobulbar) reflejan el dafio de la via corticoespinal y
corticobulbar. El diagnéstico de confirmacion se logra con
la RMN cerebral que muestra las caracteristicas lesiones
hiperintensas en T2 e hipointensas en T1.

No existe un tratamiento especifico para la mielino-
lisis y los esfuerzos deben ir encaminados a aliviar los
sintomas que presente el paciente. EI pronéstico es muy
variable, muchos pacientes se recuperan progresivamen-
te hasta la resolucion completa o parcial de los sintomas.

La fisiopatologia exacta no se conoce, pero se sabe
que los estados hipoosmolares tienden a inducir ede-
ma cerebral por paso de agua del espacio extracelular
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FIGURA 3. Fisiologia de la
mielinolisis central pontica.

al intracelular, lo cual se evita mediante la salida de la
célula de iones y aminoéacidos. Establecido tal equilibrio,
la rapida correccion de la hiponatremia producira una
elevacion brusca de la osmolaridad plasmética, con la
consecutiva deshidratacion del tejido cerebral, condicion
responsable de la mielinolisis (Fig. 3).

PREGUNTA 5. ;CUAL DEBE SER EL OBJETIVO CUANDO

CORREGIMOS UNA HIPONATREMIA CRONICA?

a. Elobjetivo serd alcanzar un sodio >125 mEg/L en las
primeras 4 horas de tratamiento.

b. El objetivo depende de la causa de la hiponatremia.
Deberiamos corregir el sodio con incrementos de
menos de 10 mEg/L en 24 horas.

d. Deberiamos corregir el sodio con incrementos de
menos de 20 mEg/L en 24 horas.

La respuesta correcta es la c.

El manejo de los pacientes con hiponatremia es com-
plejo puesto que requiere mantener el equilibrio entre
evitar las complicaciones asociadas a la hiponatremia y
evitar las asociadas a su correccion rapida, como es la
mielinolisis central pontina. En el manejo hay que tener
en cuenta el tiempo de evolucion de la hiponatremia y
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los sintomas que presenta el paciente. Si el paciente esta
asintomatico no sera preciso corregir la alteracion y debe-
remos centrar nuestros esfuerzos en corregir los factores
que favorecen su aparicion (tratamientos diuréticos, limi-
tacion aporte de liquidos, tratar causas desencadenantes,
etc.). Cuando el paciente presenta sintomas debemos
corregir las cifras de sodio monitorizando estrechamen-
te su evolucion para evitar correcciones excesivamente
rapidas. La velocidad de correccién no deberfa superar
los 10 mEg/l en 24 horas.

El paciente fue finalmente dado de alta de la UCIP
¥ permanecio en planta de hospitalizacion, con mejoria
progresiva de los sintomas neurologicos en los meses
siguientes hasta lograr una recuperacion casi completa.
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Nifio de 10 afios que acude a Urgencias por un cua-
dro de vémitos (3-4 vomitos) y deshidratacion, en el con-
texto de un proceso infeccioso, en ese momento afebril.
Habia sido diagnosticado por su pediatra dias antes de
enfermedad mano-pie-boca.

Como antecedentes personales destaca una prema-
turidad de 34 semanas, con una puntuacion en el test
de Apgar al nacimiento de 9/10 y un periodo neonatal
sin incidencias. Presentd un retraso psicomotor en los
primeros meses de vida, y fue diagnosticado a los 17
meses de paralisis cerebral infantil. Recibe tratamiento
con risperidona. Nunca habia presentado crisis convul-
sivas. Destacaban ademads tres ingresos previos, uno de
ellos en la Unidad de Cuidados Intensivos pediatricos
(UClIp), por deshidratacion y acidosis metabdlica.

A su llegada a Urgencias llama la atencion el aspecto
deshidratado del paciente y a nivel analitico, un pH 7,09,
con pCO» 34 mmHg, bicarbonato 9,7 mmol/L, hiperglu-
cemia 344 mg/dl, lactico 2,9 mmol/L, amonio 94 mmol/L,
sodio 148 mEq/L, cloro 93 mEq/L y cuerpos ceténicos
en orina positivos, por lo que se decide ingreso para
fluidoterapia y correccion de la acidosis.

PREGUNTA 1. ;CUAL ES EL PRIMER DIAGNOSTICO EN EL
PACIENTE?

a. Acidosis metabdlica con anion gap (AG) normal.
Acidosis metabolica con AG elevado.

Acidosis metabdlica mixta.

Acidosis respiratoria con AG normal.

Ninguna es correcta.

o oo o

La respuesta correcta es la b.
Entendemos por acidosis aquella situacién metabolica
en la que el pH sanguineo se encuentra por debajo de 7,35.

La acidosis puede ser el resultado de un estado clinico
en el que disminuye el pH extracelular por uno de los
siguientes mecanismos:

e Acidosis metabdlica, por disminucion en la concen-
tracion sérica de bicarbonato (el valor normal es entre
22-28 mmol/L).

e Acidosis respiratoria, por elevacion en la presion par-
cial arterial de diéxido de carbono PaCQO; (siendo su
valor normal 35-45 mmHg). Al estar los valores de
PaCO, en la gasometria del paciente en el limite bajo,
podemos descartar la respuesta d.

e Acidosis mixta, por coincidir simultdneamente una
disminucion en el nivel sérico de bicarbonato y una
elevacion en la PaCO,, que también se descarta con
la analitica del paciente (respuesta c incorrecta).

El paciente presenta una acidosis metabdlica.

En situacion de acidosis metabdlica se producen
numerosas alteraciones fisiolégicas, que pueden afectar a
la funcion de multiples érganos, entre las cuales destacan:
e Desplazamiento a la derecha de la curva de disocia-
cion del oxigeno, reduciendo la afinidad de la hemo-
globina por el oxigeno.

Disminucion de la contractilidad cardiaca y con ello
del gasto cardiaco.
e Salida al espacio extracelular del potasio, dando lugar

a hiperpotasemia.

e Disminucion de la accion de las catecolaminas.
e Alteracion en la funciéon inmune.
e Dificultad para la accién de la insulina.

Al enfrentarse con una situacién de acidosis metabo-
lica, conocer el hiato anionico, también conocido como
“anion gap” (AG), aporta una informacién que sera valio-
sa a la hora de establecer un diagnéstico diferencial.
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Se calcula como la diferencia entre los cationes pre-
sentes en el plasma [el cation predominante es el sodio
(Na)]y los aniones predominantes (cloro (Cl) y bicarbo-
nato (HCOs)] de la siguiente manera:

AG = Na - (Cl + HCOs3) = valor normal 7-13 mEg/L

En el caso de este paciente, el AG = 148 - (93 +
9,7) = 45,3 mEqg/L, por lo que las respuestas a y d son
incorrectas).

En la tabla 1 se exponen las causas mas frecuentes
de acidosis metabdlica en poblacion pediatrica con AG
elevado.

En las siguientes horas de ingreso, se corrige de forma
paulatina la acidosis metabdlica, pero presentando el
paciente tendencia a hipernatremia. Sin embargo, a las
48 horas, manteniendo unas constantes normales, sin
fiebre, con una gasometria normalizada y un sodio de
155 mEq/L, presenta disminucion del nivel de conciencia,
con escasa respuesta al dolor y posteriormente comienza
con trismus, hipertonia generalizada, revulsion ocular y
midriasis media reactiva.

Ante estos hallazgos clinicos, se decide ingreso en la
UClp. A su llegada presenta un Glasgow de 4 (respuesta
al dolor en extension), una frecuencia cardiaca 90 Ipm en
ritmo sinusal, una frecuencia respiratoria de 29 rom, una
SatO, del 98% con FiO» al 21 %, una temperatura (T?) de
36,9° C y una tension arterial (TA) de 128/77 mmHg. Se
coloca el indice biespectral (BIS) objetivando un valor de
/0 sin tasa de supresion y en la matriz de densidad espec-
tral, un trazado eléctrico compatible con crisis comiciales
(crisis no convulsivas). Se administra tratamiento anticomi-
cial con bolo de midazolam seguido de &cido valproico tras
estabilizacion inicial siguiendo el ABC, con lo que cede. Se
decide intubacion por disminucion del nivel de conciencia
v para control de via aérea. Se traslada a radiologia para
realizar tomografia computarizada (TC) craneal.

PREGUNTA 2. ;CUAL SERIA LA SECUENCIA RAPIDA PARA
INTUBACION QUE ELEGIRIA ANTE ESTE PACIENTE EN

EL QUE NO SE PUEDE DESCARTAR LA PRESENCIA DE
HIPERTENSION INTRACRANEAL (HTIC)?

a. Ketamina y succinilcolina.

b. Atropina, etomidato y succinilcolina.

c. Rocuronio seguido de midazolam.

TABLA 1. CAUSAS DE ACIDOSIS CON AG ALTO EN LA
EDAD PEDIATRICA.

Acidosis metabdlica

Acidosis lactica
e Hipoperfusion, insuficiencia cardiaca, hipovolemia, shock
séptico, alteracion mitocondrial...

Cetoacidosis:
e Cetoacidosis diabética

Errores congénitos del metabolismo:

e Acidemias organicas: enfermedad de jarabe de arce,
acidemia propiénica, acidemia metilmalénica, déficit
carbolxilasa, defecto en la oxidacién de los acidos grasos...

Ingesta de acidos:
e |ntoxicacion alcohdlica, ingesta de etilenglicol, metformina,
metanol, AINES, salicilatos

Fallo renal
Rabdomiolisis masiva

Sindrome de lisis tumoral

d. Etomidato y rocuronio.
e. Atropina, ketamina y succinilcolina.

La respuesta correcta es la d.

El sedante ideal para este cometido es aquel que
rapidamente induzca la pérdida de conocimiento y tenga
un tiempo de accién corto, con unos efectos secundarios
minimos.

Antes de elegir un sedante se debe considerar la
existencia de una serie de factores:
¢ |[nestabilidad hemodindmica.

e Alteraciones neurolégicas.
e Broncoespasmo o historia de asma.

En la tabla 2 se recogen los sedantes méas habituales,
sus indicaciones y contraindicaciones.

En este caso, debido a que no se puede descartar
la posibilidad de que exista hipertension intracraneal, el
farmaco maés indicado serfa el etomidato, por el rapido
inicio de accion, sin causar alteraciones hemodinami-
cas significativas y sin las repercusiones que estas pue-
den tener en una situacion de hipertension intracraneal
(HTIC). Ademas se le atribuye un efecto neuroprotector
al disminuir la presion intracraneal y la tasa metabdli-
ca cerebral. Sin embargo, debe usarse con precaucion
en pacientes con crisis focales, por poder disminuir el
umbral convulsivo en estos casos.

La ketamina ha estado contraindicada en situacion de
HTIC por su actividad simpaticomimética. Sin embargo,
existen estudios recientes en los que el empleo de este
farmaco, tanto administrandose en bolo como en perfusién
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TABLA 2. CARACTERISTICAS DE LOS SEDANTES HABITUALES.

Sedante Clase Beneficio

Etomidato Derivado imidazoélico Excelente sedacion,

minima hipotension

Ketamina Derivado fenciclidina Actividad
simpaticomimética
Analgesia disociativa Broncodilatador
Midazolam  Benzodiacepinas Propiedades sedantes
dosis dependiente
Propofol 2-6 di-isopropilfenol Broncodilatador

continua en pacientes con HTIC, no solo no aumentaba la
presion intracraneal (PIC), si no que, en algunas ocasio-
nes, podia mejorar la presion de perfusion cerebral (PPC).

Se rechaza la sedacién con propofol o midazolam por
su efecto hipotensor.

En cuanto a los relajantes musculares, estos produ-
cen paralisis muscular completa, facilitando asf la rapida
intubacion. No producen sedacion, analgesia 0 amnesia,
por lo que deben administrarse tras el sedante (por lo
que la respuesta ¢ es incorrecta).

La succinilcolina (blogueante neuromuscular des-
polarizante) ha sido muy empleada para la intubacién
por su rapido inicio de accion, de 30-60 segundos tras
administracion intravenosa, y su corta duracion, de entre
4y 6 minutos. Sin embargo, se relaciona con multiples
efectos secundarios:

e Bradicardia tras la administracion, sobre todo cuando
es necesaria méas de una dosis. Este efecto puede
contrarrestarse premedicando con atropina.

En pacientes con miopatias o alteraciones muscula-
res puede producir rabdomiolisis y elevar los niveles
plasmaticos de potasio (por lo que las respuestas a y
b son incorrectas).

Hipertermia maligna.

Se ha relacionado con aumento en la presion intra-
craneal e intraocular.

Por todo ello se consideran contraindicaciones abso-
lutas para el uso de succinilcolina:

e Miopatias cronicas.

e 48-72 horas tras quemadura, lesion por aplastamiento
0 evento agudo denervativo.

Historia previa de hipertermia maligna.

Existencia de hiperpotasemia.

Contraindicaciones Notas Dosis (mg/kg)
Supresion adrenal Evitar su uso en sepsis 0,3
HTIC (controvertido) o Excelente inductor 1-2
hipertension arterial en shock séptico,

inestabilidad

hemodinamica y

broncoespasmo
Puede producir 0,2-0,3
depresion miocardica
e hipotension dosis
dependiente
Hipotensidn dosis 1,5-3

dependiente

Se consideran contraindicaciones relativas las siguien-
tes:

e Hipertension intracraneal o intraocular (por lo que las
respuestas a, e y b son incorrectas).
e Déficit de pseudocolinesterasa.

El rocuronio (blogueante neuromuscular no despolari-
zante) se diferencia de la succinilcolina por sus minimos
efectos secundarios, aunque la duracién de su accién es
mayor, de 30-40 minutos. Sin embargo, se prefiere en
los casos en los que el paciente presente una patologia
muscular no diagnosticada o una hipertermia maligna.

En este caso se seda y relaja al paciente con etomi-
dato y rocuronio.

Se realiza TC craneal en el que se aprecian lesiones
a nivel de protuberancia, tubérculos cuadrigéminos,
pedunculos cerebrales, talamos, brazos posteriores
de las capsulas internas, todo ello de predomino en
el hemisferio derecho, compatibles con encefalopatia
hiperosmolar. Posteriormente se comprueba que esas
lesiones ya se visualizaban en un estudio de imagen
previo. Se completa estudio con puncién lumbar y se
envian muestras para estudio metabdlico en liquido cefa-
lorraquideo (LCR), orina y sangre. Comienza nuevamente
con crisis convulsivas de iguales caracteristicas (crisis
no convulsivas).

PREGUNTA 3. ANTE LA EVOLUCION NEUROLOGICA DE
ESTE PACIENTE, ;CUAL SERIA EL DIAGNGSTICO MAS
ACERTADO EN ESTOS MOMENTOS?

a. Crisis convulsivas aislada.

b. Se trata de un estatus epiléptico establecido.
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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

Repetir dosis

!

| Valproico* 20 mg/kgiv. |——————| Valproico 1-5 mg/kgh |

!

| Fenitoina* 20 mg/kgiv. |——————| Fenitoina 57 mg/kgh |

!

‘ Levetiracetam*** 30-50 mg/kg i.v. }—. ‘ Levetiracetam 30-50 mg/kg/h ‘

EE refractario

i

v v
Fenobarbital i.v. 5-20 mg/kg Midazolam i.v. 0,1-0,2 mg/kg Clonazepam i.v. 0,05-0,1 mg/kg
Mant.: 5 mg/kg/d 0,1-2 mg/kg/h 0,2-1 mg/kg/d p.c.

!

v

1-6 mg/kg/h

Tiopental i.v. 3 mg/kg

FIGURA 1. Tratamiento del estatus epiléptico.

c. Se trata de un estatus epiléptico refractario.

d. Se trata de un estatus epiléptico super-refractario.
Ninguna es correcta, necesito saber los tiempos trans-
curridos.

La respuesta mas correcta es Ia c.

Una crisis comicial es un episodio de disfuncion cere-
bral causado por una alteracion de la actividad eléctrica
neuronal. La mayoria de las crisis convulsivas aisladas
tienen una duracioén menor de 5 minutos, por lo que la
respuesta a no es correcta.

Actualmente la mayoria de los autores consideran el
estatus epiléptico (EE) a la crisis convulsivas generalizada
de mas de 5 minutos, siendo necesario iniciar el trata-
miento farmacolégico del mismo a los 5-10 minutos, ya
que después de este tiempo existe alta probabilidad de
que su duracion se prolongue. También se consideran
estatus epiléptico la presencia de crisis continuas no con-
vulsivas, las convulsiones focales durante 15 minutos, o
dos 0 mas crisis sin recuperacion completa del nivel de
conciencia entre ellas. El EE establecido ocurre cuando
las crisis convulsivas duran méas de 30 minutos, o bien
si hay crisis intermitentes durante 30 minutos sin recu-
peracion del nivel de conciencia entre ellas. Esto explica
porgue la opcion b es falsa.

Aungue no hay un claro consenso, se considera un
EE refractario, aquel que dura méas de 60 minutos, o el

que persiste a pesar de un adecuado tratamiento con
dos o tres tipos de medicaciones distintas de primera y
segunda linea.

Se define EE super-refractario al que persiste tras 24
horas 0 mas, después de haber iniciado el tratamiento
sedante (midazolam, propofol o tiopental), por lo que la
respuesta d no es correcta.

PREGUNTA 4. ANTE LA EVOLUCION NEUROLOGICA Y

LA HISTORIA PREVIA DEL PACIENTE, ;CUAL DE LOS
FARMACOS ANTIEPILEPTICOS SERIA EL MAS ADECUADO?
a. Fenitoina.

Acido valproico.

Fenobarbital.

Levetiracetam.

Cualquiera serfa una buena opcion.

® o0 o

La respuesta correcta es la d.

El siguiente esquema de tratamiento es el propues-
to por la Sociedad de Cuidados Intensivos Pediatricos,
actualizado en el afio 2013, que sigue el esquema de
las ultimas guias de tratamiento del estatus epiléptico
(Fig. 1).

Como farmacos de primera linea los méas empleados
son las benzodiacepinas, que por su farmacocinética
cruzan bien la barrera hematoencefalica. Como efectos



Ponente: Ana Tapia Gomez. Tutor: Pedro Gémez de Quero Masia

23

secundarios pueden dar depresion respiratoria e hipo-

tension. Se administran tras la estabilizacion inicial. Por

las multiples presentaciones y vias de administracion,
pueden emplearse incluso sin acceso venoso. Los mas
utilizados son el diacepam y el midazolam. Si la crisis
persiste durante mas de 5 minutos, se administra una
segunda dosis.

En cuanto a los farmacos de segunda linea:

e Acido valproico: se debe dar una dosis de carga de 20
mg/kg, seguida de perfusion continua hasta 2-5 mg/
kg/hora. De primera eleccion en EE no convulsivo y
mioclénico. También es Util en los tonico-clénicos y de
ausencias. Como efectos secundarios destacan intole-
rancia digestiva, somnolencia, alteraciones hepaticas,
trombopenia e hipotension en alguna ocasion. Puede
producir hepatopatia en menores de 2 afos y en nifios
con metabolopatias, por lo que se debe evitar su uso
en nifios pequefios con EE de etiologia desconocida,
por lo que la respuesta b es incorrecta.

e Fenitoina: su dosis de carga es de 20 mg/kg i.v. a
un ritmo de infusién no mayor de 1 mg/kg/min, para
evitar arritmias e hipotension, seguido de dosis de
mantenimiento a 5-7 mg/kg/dia. Se emplea en estatus
tonico-clonicos generalizados y parciales, por lo que
la respuesta a no es verdadera.

e |evetiracetam: no tiene interacciones conocidas con
otros farmacos, presenta una baja unién a proteinas,
no se metaboliza en higado, se excreta via renal y su
biodisponibilidad via oral es muy alta. La dosis carga
es de 30-50 mg/kg en 10-15 minutos, seguido de
un mantenimiento de 15-25 mg/kg cada 12 horas.
Esta indicado sobre todo en EE mioclénico y el EE no
convulsivo.

e Fenobarbital: su indicacién es sobre todo en neona-
tos y crisis febriles. Actualmente en desuso por sus
importantes efectos secundarios, lo que justifica que
la respuesta ¢ sea incorrecta.

Ante la persistencia de la clinica, los antecedentes
del paciente, con varios ingresos por acidosis metabdli-
ca y un estatus epiléptico de etiologia desconocida, se
suspende el acido valproico y se inicia tratamiento con
levetiracetam. Sin embargo, persisten las crisis. Se inicia
perfusion continda con midazolam, consiguiendo asi el
control de las mismas.

El paciente presenta buena evolucion en las siguien-
tes horas. Las crisis mantenidas ceden, apareciendo
alguna puntual en las primeras 48 horas. El valor de BIS

estd en torno a 60 sin tasa de supresion, y el monitor de
funcién cerebral no muestra alteraciones significativas
en el trazado. Sin embargo, tras el descenso paulatino
de benzodiacepinas hasta su retirada, y en tratamiento
analgésico con cloruro morfico, tiene escasa respuesta
a estimulos, por lo que se decide repetir el TC craneal.
En esta ocasion informan de la presencia de un edema
cerebral difuso.

PREGUNTA 5. ;ESTARIA INDICADO MONITORIZAR LA

PRESION INTRACRANEAL (PIC) EN ESTE PACIENTE?

;QUE HERRAMIENTAS DE NEUROMONITORIZACION

RESULTARIAN UTILES EN ESTE PACIENTE?

a. Si, estarfa indicado, con un sensor de PIC.

b. Si, estaria indicado mediante eco-Doppler transtem-
poral.

c. Si, se deberia monitorizar con la saturacién del bulbo
de la yugular (SjO,).

d. No estaria indicado, puesto que no es secundario a
un traumatismo craneoencefalico (TCE).

e. Son correctas las respuestas a, b y c.

La respuesta correcta es la e.

Segun las Ultimas guias de tratamiento del traumatis-
mo craneoencefélico (TCE) grave elaboradas por la Brain
Trauma Foundation, la presion intracraneal se deberia
monitorizar de forma directa, mediante la colocacion de
un sensor de PIC, en todos los pacientes potencialmente
recuperables con TCE grave. También son candidatos
aquellos pacientes con imagenes patolégicas en el TC
como hematomas, contusion, edema, herniacion o com-
presion de las cisternas basales. Se debe considerar en
aquellos pacientes con deterioro neurolégico y sintomas
de hipertension intracraneal (HTIC) en los que un trata-
miento dirigido a mejorar la presion de perfusion cerebral
(PPC) puede mejorar su prondstico. Por ello, la respuesta
a es correcta.

Existen otros métodos menos invasivos por los que
podemos monitorizar de una manera mas indirecta el
flujo sanguineo cerebral y el efecto sobre este de los
cambios en la presion intracraneal.

El Doppler transcraneal permite la medicion de la
velocidad del flujo sanguineo en las arterias cerebrales
de manera incruenta. En situacién de HTIC se altera la
hemodinamica cerebral, modificandose las velocidades
e indices obtenidos. Esto explica que la respuesta b sea
verdadera.
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La saturacion yugular de oxigeno (SjO,) permite valo-
rar el consumo cerebral de oxigeno. Colocando un catéter
en el bulbo de la yugular se obtiene informacion sobre
si el flujo sanguineo cerebral (FSC) es el adecuado a las
necesidades metabolicas cerebrales. Este conocimiento
adquiere especial relevancia si se utiliza como terapéutica
la hiperventilacién, que producira vasoconstriccion cere-
bral y con ello disminucion del flujo sanguineo cerebral
y descenso de la PIC. Existe riesgo de producir lesiones
isquémicas si el FSC queda muy disminuido. Por ello, la
respuesta ¢ es también correcta.

El electroencefalograma (EEG) es (til para valorar la
actividad cerebral del paciente en coma y con posible
HTIC. Se puede utilizar de forma continua y es impres-
cindible en la valoracion del efecto del tratamiento con
barbitlricos en el caso de HTIC refractaria al tratamiento
convencional.

También se consideran métodos de monitorizacion
cerebral en la HTIC la monitorizacion de la presion parcial
de oxigeno disuelto en el intersticio cerebral, la espec-
troscopia por infrarrojos y la microdialisis.

Tras su monitorizacion mediante la colocacion de
sensor de PIC intraparenquimatoso, EEG de amplitud
integrada, SjO. y ecografias transtemporales periddicas,
el paciente alcanza valores de PIC de hasta 120 mmHg,
precisando por ello la induccién de un coma barbitdrico
durante 6 dias para descender la PIC y mantener una
PPC adecuada.

A los 4 dias de su ingreso en UClp llegan los resulta-
dos del estudio metabdlico, en el que destacan valores
elevados de leucina, isoleucina y valina en los liquidos
bioldgicos (sangre, orina y LCR). Se inicia un apoyo nutri-
cional adecuado y técnicas de depuracion extrarrenal
con hemofiltracion para favorecer la eliminacion de las
sustancias toxicas.

PREGUNTA 6. CON LOS RESULTADOS DEL ESTUDIO
METABOLICO, ;QUE ERROR CONGENITO DEL
METABOLISMO PRESENTA EL PACIENTE?

a. Acidemia metilmaldnica

Enfermedad de jarabe de arce

Acidemia propibnica

Leucinosis

by d son correctas.

© o0 o

La respuesta correcta es la e.

Tanto la acidemia metilmalénica, la acidemia propioni-
ca, como la leucinosis, también conocida como enferme-
dad de jarabe de arce, son acidurias organicas, un grupo
de enfermedades en las que se afecta el metabolismo de
los aminoacidos de cadena ramificada.

e |aacidemia metilmaldnica se caracteriza por el acu-
mulo de acide metimalénico en los fluidos biolégicos,
por la incapacidad de convertir L-metilmalonil-CoA en
succinil-CoA por la via del propionato. Se caracteriza
por el acumulo también de metilcitrato en orina, asi
como 3-OH-propionato y propionilcarnitina en sangre.
Esto explica que la respuesta a sea incorrecta.

e La acidemia propidnica se produce por el déficit en
la actividad propionil-CoA carboxilasa. Como conse-
cuencia se acumula propionilCoA, que se metaboliza
por vias alternativas dando lugar a otros metabolitos.
Se caracteriza por un aumento en la concentracion de
acido propiénico en sangre y orina (de alta volatilidad
y por ello poco util para el diagnéstico), asi como de
acidos organicos metilcitrato y 3 OH-propionato en
orina, por lo que la respuesta ¢ es incorrecta.

e Enlaenfermedad por jarabe de arce existe una defi-
ciencia en la actividad del complejo BCKD (comple-
jo multienzimético deshidrogenasa de cetoacidos de
cadena ramificada) y como consecuencia se produce
un acumulo de aminoacidos ramificados y sus corres-
pondientes alfa-cetodcidos de cadena ramificada.
La leucina y sus cetoacidos son considerados los

metabolitos méas toxicos. A altas concentraciones interfie-
ren en el metabolismo de las neuronas y de los astrocitos,
siendo asi los responsables de la disfuncién cerebral,
ademés de disminuir los mecanismos fisiolégicos de regu-
lacién de volumen celular, relacionandose, entre otros,
con el desarrollo de edema cerebral en los periodos de
descompensacion.

Existen varias formas de presentacion de la enfer-
medad. Este caso es una forma intermedia, en la que
la clinica puede iniciarse desde los 5-6 meses hasta los
6-7 afios. Se caracteriza por el desarrollo de sintomas
neuroldgicos progresivos, como retraso psicomotor, con-
vulsiones, ataxia, vémitos crénicos o fallo de medro. No
suele haber sintomas de distrés neurolégico agudo “tipo
intoxicacion”.

En la enfermedad por jarabe de arce los aminoaci-
dos de cadena ramificada (valina, isoleucina y leucina),
asi como la aloisoleucina, se hallan elevados en todos
los fluidos corporales. La presencia de aloisoleucina es
caracteristica de la enfermedad. Las concentraciones de
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la leucina oscilan entre 400-2.000 micromoles/L, siendo
los valores normales entre 80 y 200 micromoles/L. Todo
ello explica que la opcion e sea la correcta.
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En la anamnesis se recogen los siguientes datos:

Se trata de una lactante mujer de 20 meses que ingre-
sa en UCIP trasladada desde un hospital comarcal por
presentar trastornos metabdlicos graves e insuficiencia
renal aguda.

Los familiares refieren clinica consistente en vémitos
(no cuantificados) y sensacion febril no termometrada
de 3 dias de evolucion sin otra sintomatologia acompa-
fiante, motivo por el cual estuvo ingresada en hospital de
origen (Nador, Marruecos) durante 3 dias (los familiares
no aportan informes). Tras ser dada de alta, acuden al
hospital comarcal de Melilla donde se evidencian sig-
nos de deshidratacion moderada-grave y polipnea leve.
En la analitica inicial presenta hiponatremia grave (107
méEg/L), hipocloremia (75 mEq/L) y acidosis metabdlica
grave con pH 7,1 y bicarbonato <15 mmol/L, ademas
de anemia con Hb <6 g/dl. Se administra bolo de suero
salino hiperténico y se inicia sueroterapia endovenosa
de correccion en su hospital de origen y es trasladada a
un hospital terciario.

En la exploracion fisica a su ingreso destaca lo
siguiente:

Se recibe en la unidad de cuidados intensivos en
ventilacion espontanea con:

e Regular estado general, buena perfusion y palidez
cutdnea (no de mucosas) con coloracion terrosa.
Aspecto deshidratado leve-moderado y signo del plie-
gue negativo. Presenta disminucidn de la turgencia
muscular y escaso paniculo adiposo. Afebril.

® [£n la exploracién hemodinamica tiene una frecuencia
cardiaca (FC) de 110 lpm en ritmo sinusal. La tension
arterial (TA) es de 95/51 mmHg. En la auscultacion
cardiaca (AC) se escuchan tonos netos y ritmicos. Los

pulsos periféricos se palpan llenos y el relleno capilar

es <2 segundos.

e Desde el punto de vista respiratorio presenta satura-
cién de oxigeno (Sa0) del 100% sin oxigeno suple-
mentario, con polipnea leve, sin presentar tiraje. En
la auscultacion respiratoria (AR) se evidencia buena
ventilacion bilateral.

e flabdomen es blando y depresible, no doloroso y no
se palpan masas ni megalias.

e Enelapartado neurologico la puntuacion en el Glas-
gow Coma Score (GCS) es de 15. La paciente esta
activa y reactiva, con llanto fuerte. Sus pupilas son
isocoricas y normorreactivas. Sigue objetos con la
mirada y el tono axial esta disminuido.

Entre sus antecedentes, que se recogen con dificultad
dada la barrera idiomatica, destacan:

Embarazo controlado en Marruecos. Parto y periodo
neonatal normales. Recibio calendario vacunal segun
pauta de pais de origen. Se alimento hasta el 2° mes de
vida con férmula artificial. Desde entonces recibe dieta
basada en patata cocida y agua. No han introducido vege-
tales, carnes, frutas ni lacteos. Su curva de crecimiento
muestra un estancamiento pondoestatural (aunque no
consta desde qué mes). La denticion es adecuada. En su
desarrollo psicomotor cabe destacar un retraso psicomo-
tor, con sedestacion autonoma y lenguaje con bisilabos,
pero sin gateo ni deambulacion.

Entre los antecedentes familiares destaca consan-
guinidad de primer grado en progenitores (primos her-
manos). La paciente no tiene hermanos. Los padres han
tenido varios abortos previos.

Su residencia habitual es en zona rural de Marrue-
COsS.

27
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PREGUNTA 1. CONSIDERANDO LOS DATOS CLiNICOS

Y ANALITICOS INICIALES, ;QUE ACTITUD TOMARIA

INICIALMENTE?

a. Canalizacion via periférica y administracion de suero
salino 0,9%.

b. Canalizacién via periférica como apoyo y dado que
la paciente se encuentra estable iniciaria tolerancia
oral por ser la mejor via de hidratacion.

c. La paciente se encuentra estable por lo que iniciaria
correccion de trastornos iénicos y solicitaria ecografia
abdominal urgente.

d. Presenta regular perfusion junto con un cuadro clinico
de vémitos por lo que realizaria puncion lumbar e
iniciaria antibioterapia intravenosa empirica.

e. Todas son incorrectas.

La respuesta correcta es la a.

La secuencia de actuacion inicial en un paciente cri-
tico serfa siguiendo el ABCD. En un primer momento se
debe evaluar la via aérea (A). Una vez asegurada hay
que comprobar la adecuada oxigenacion y ventilacion
del paciente (B). Posteriormente se analiza el estado cir-
culatorio (C), en este caso la paciente no presenta una
frecuencia cardiaca elevada para su edad y el relleno
capilar y la tension arterial son normales, sin embargo
la palidez cuténea (debido a la anemia grave), el estado
acidético junto con la deshidratacién aguda le confiere
una coloracion terrosa, por lo que inicialmente se deberia
canalizar una via periférica (preferiblemente dos) e iniciar
expansion de fluidos (opcion correcta es la a) de forma
cuidadosa ya que la situacion clinica y la anamnesis no
permiten discriminar la cronologia de la sintomatologia.
No existen datos analiticos ni clinicos compatibles con
proceso infeccioso (opcién d incorrecta). La tolerancia
oral no se debe iniciar ya que, aunque el estado clinico
de la paciente esté conservado, presenta alteraciones
hidroelectroliticas graves que precisan correccion (des-
cartando la opcién b). La respuesta ¢ no es del todo
incorrecta, pero siempre tras la estabilizacion inicial de
la paciente. Y por ultimo para completar la secuencia de
actuacion se debe evaluar la disfuncién neurolégica (D).

PREGUNTA 2. ;QUE PRUEBAS COMPLEMENTARIAS SE

REQUIEREN COMO ESTUDIO ETIOLOGICO INICIAL QUE

AYUDE A ORIENTAR EL CUADRO CLINICO?

a. Hemograma, gasometria, bioquimica general y coa-
gulacion.

b. Recogida de orina de 24 horas.

c. Bioguimica (con urea, osmolaridad, iones, creatinina)
y sedimento de orina.

Radiografia de térax.

. Las respuestas a y ¢ son correctas.

o

La respuesta correcta es la e.

Ante un paciente con datos de deshidratacion hay
que realizar una analitica completa para conocer el medio
interno (gasometria y bioquimica) y por si ayuda a orien-
tar la etiologia del cuadro, ampliar a un hemograma y
coagulacion (opcion a).

El estudio de orina se debe realizar en todo paciente
con trastornos hidroelectroliticos, siendo un error des-
cartar una patologia de origen renal simplemente porque
la creatinina plasmatica sea normal. Se debe comen-
zar con el analisis de orina de una Unica miccion, ya
que resulta la forma mas sencilla de estudiar la funcion
renal y de gran utilidad en la préactica clinica para valo-
rar el origen del dafio (prerrenal o intrinseco) antes de
iniciar una correccion que puede artefactar o complicar
la interpretacion de los resultados (opcion c). Para com-
pletar el estudio es Util conocer el manejo renal del agua
conociendo el volumen urinario en 24 horas (opcién b),
ello permite conocer los valores promedios en el perio-
do analizado no viéndose la muestra influenciada por
situaciones puntuales (como expansiones de volumen,
tratamiento diurético...). La radiografia de térax (opcién d)
es una prueba sencilla indicada en presencia de sintomas
respiratorios que en este caso puede solicitarse por la
polipnea objetivada. Por tanto, aunque todas las pruebas
estén indicadas, las que se solicitarian inicialmente para
orientar el diagndéstico y tomar una actitud terapéutica
serfan la respuestas a y ¢ (opcion e).

Los resultados de las pruebas complementarias rea-
lizadas en UCIP al ingreso fueron los siguientes:

e Analitica sanguinea: hemograma: leucocitos 8.500/
mm3 (N 84,6%, L 10,3%), Hb 9,3 g/dl, plaquetas
225.000/mm3. Bioquimica: glucosa 93 mg/dl, crea-
tinina 2,9 mg/dl, urea 277 mg/dl, sodio 112 mEq/L,
potasio 3,5 mEqg/L, cloro 73 mEq/L, calcio idnico 0,53
mmol/L, fosforo 10,1 mg/dl, magnesio 2,7 mg/dl. GOT
56 U/L, GPT 19 U/L, GGT 15 U/L y bilirrubina total
0,5 mg/dl. Proteinas totales 8,7 mg/dl, albimina 4,8
mg/dl. PCR <2,9 mg/L.

e Gasometria: pH 7,18, PaC0O, 19,5 mmHg, HCO519,5
mmol/L, EB -16 mmol/L. Anién gap 29,5.
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FIGURA 1. Radiografia de térax al ingreso.

Coagulacion: TP 66%, TPTA ratio 1,3.

Analitica de orina: Na 60 mEg/L, K 10mEq/L, osmo-
laridad 236 mOsm/L.

Se solicita radiografia de térax (Fig. 1) y ecografia
abdominal para valoracion renal (Fig. 2) que muestra
ambos rifiones aumentados de tamafo, hiperecoicos
y con mala diferenciacion corticomedular.

PREGUNTA 3. ANTE LOS DATOS ANALITICOS PREVIOS,
;CUAL SERIA SU PRINCIPAL SOSPECHA DIAGNOSTICA?

a.
b. Gastritis infecciosa con insuficiencia renal prerrenal.
C.

d. Deshidratacién hiponatrémica grave en paciente mal-

Sindrome hemolitico-urémico.

Necrosis tubular aguda.

nutrido.
Las respuestas c y d son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Claramente esta paciente presenta una insuficiencia

renal aguda; su diagndstico se basa en unos criterios
sencillos de consenso, universalmente reproducibles en
la practica clinica diaria de cualquier hospital, utilizando
las cifras de creatinina sérica (Crs) y el ritmo de diuresis.

Para el abordaje de un fallo renal agudo es importante

tener en cuenta 4 puntos de vista que daran el enfoque
para un correcto abordaje diagnéstico y terapéutico (Fig. 3).

FIGURA 2. Ecografia renal al ingreso.

1. En primer lugar se debe plantear si se trata de una

insuficiencia renal aguda o crénica. Para ello es
importante comparar la situacion actual con estudios
analiticos previos asi como conocer antecedentes per-
sonales y familiares de enfermedad renal. Ademas, es
fundamental solicitar una ecografia abdominal como
prueba de imagen para conocer la morfologia y el
tamano renal.

En este caso se desconocen estos datos al proceder
la paciente de otro pais, ademas de existir barrera
idiomatica que imposibilita una anamnesis adecua-
da. Por ello se deben buscar ciertos hallazgos clini-
cos-analiticos (como estancamiento pondoestatural,
malnutricion, anemia, hipocalcemia, hiperfosforemia,
acidosis metabdlica...). La ecografia abdominal rea-
lizada en este caso muestra ambos rifiones agran-
dados, hiperecoicos y con mala diferenciacion cor-
ticomedular siendo estos hallazgos compatibles con
nefropatia.

. La segunda pregunta a formular es la siguiente:

icuanto se ha deteriorado la funcion renal?

Actualmente no existe una definicion universal de
fracaso renal agudo (FRA), en general todas subrayan
el caracter inmediato del deterioro funcional renal
con un descenso brusco del filtrado glomerular y/o la
elevacion de los productos nitrogenados en sangre.
Por tanto para su definicion (Tabla 1) se establecieron
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Fallo renal agudo

! ! !
‘ 1. ;Sindrémica? ‘ ‘ 3. ;Fisiopatologia? ‘ ‘ 4. ;Etiologfa?
!

¢ Deterioro agudo ;Cuénto se ha deteriorado ‘ ;Qué lo ha producido? ‘
0 cronico? la funcion renal?
v v l

- Analitica orina
- Ecografia renal

- Antecedentes personales
- Analitica sangre
- Ecografia abdominal

T

‘ Aguda ‘ ‘ Cronica ‘

- Creatinina plasmatica
- Diuresis

‘ Clasificacion KDIGO ‘ ‘ Renal H Prerrenal H Postrrenal

FIGURA 3. Abordaje diagndstico del fallo renal agudo.

TABLA 1. CLASIFICACION CRITERIOS DEL FALLO RENAL AGUDO.
Creatinina plasmatica
ESTADIO  RIFLE (2004)
1(R) Cr basal x 1,5

Ritmo diuresis
AKIN (2007) PRIFLE/AKIN/KDIGO

Cr basal x 1,5-2

KDIGO (2012)
Cr basal x 1,5-1,9

Disminucion CICr >25% Aumento >0,3 mg/d|

2(1) Cr basal x 2 Cr basal x 2-3
Disminucion CICr >50%

3 (F) Cr basal x 3 Cr basal > x3
Cr >4 mg/dl Cr >4 mg/dl

Aumento agudo >0,5 mg/dl  Aumento agudo >0,5 mg/d|
Terapia renal sustitutiva

Disminucion CICr >75%
CICr <35 ml/min/1,73 m2

una serie de criterios elaborados por un grupo mul-
tidisciplinar de expertos basados en la magnitud del
cambio de los valores de creatinina plasmatica y /o en
la presencia de oliguria. Inicialmente se propusieron
los criterios RIFLE (2004), tres afios después fueron
revisados y se propusieron modificaciones creandose
los criterios AKIN (2007) y ese mismo afio los criterios
RIFLE fueron adaptados a nifios (criterios pRIFLE).
Finalmente todos ellos fueron unificados en 2012 en
la clasificacién KDIGO. Sin embargo en el consenso
acordado por la European Renal Best Practice (ERBP)
se recomendo utilizar como referencia la clasificacion
KDIGO levemente modificada en la que el cambio que
introduce es valorar la diuresis en bloques de seis
horas y considerar los cambios de creatinina con res-
pecto a la primera documentada en el ingreso actual.
Todas estas clasificaciones utilizan la creatinina como
biomarcador de FRA, pero este valor aislado no es
util para valorar ni cuantificar la funcion renal ya que
su concentracion plasmaética depende de multiples

<0,5 mli/kg/h x 6-12 h
Aumento >0,3 mg/dl en 48 h

Cr basal x 2,9 <0,5 ml/kg/h x 12 h
Cr basal >3 <0,3 ml’kg/h x 24 h o
Cr >4 mg/d| anuria 12 h

Terapia renal sustitutiva

factores (masa muscular, dieta, algunos farmacos...)y
ademas en nifios pequefios se modifica con la madu-
racion renal. Es el cambio en los niveles de creatini-
na en un mismo individuo lo que refleja un cambio
significativo en el filtrado glomerular aunque no lo
cuantifique.

En los ultimos afios han surgido nuevos biomarca-
dores mas especificos, entre ellos destacaremos
la cistanina C. Es una proteina de eliminacion casi
exclusivamente renal convirtiéndola en un excelente
marcador del filtrado glomerular pero, al contrario
que la creatinina, es independiente de la talla, edad,
sexo, dieta y estados inflamatorios y nutritivos. Es,
por tanto, un buen marcador en el seguimiento de
la insuficiencia renal crénica y del trasplante renal y
parece tener un especial interés en la valoracion de
la funcion renal fetal y neonatal inmediata. En el FRA
parece predecir de manera precoz la insuficiencia
renal aguda en pacientes criticos, algunos autores
incluso documentan un aumento de hasta el 50%
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TABLA 2. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LOS [NDICES URINARIOS EN IRA.

Parametros Célculo Neonato prerrenal
indice osmolar Uosm/Posm >14

indice ureico Uurea/Purea >10

indice creatinina Ucr/Per >20

Na orina - <30

EF Na UNa x Pcr <2,5

PNa x Ucr
IFR UNa <3
Ucr/Per

de la cistatina C plasmatica 24-48 horas antes de la
elevacion de la creatinina.

En tercer lugar hay que realizar un diagnéstico fisiopa-
tolégico para conocer los mecanismos responsables.
Se necesitara analitica de orina y ecografia abdominal
para definir si el origen del fallo renal es prerrenal (por
alteracion en la perfusion renal) de causa intrinseca
(por afectacion parenquimatosa) o postrrenal (por
obstruccion al flujo urinario). En este caso la eco-
grafia, ademas de informar acerca de la morfologia y
el tamafo renal, descarto la patologia obstructiva. El
resultado de la bioguimica de orina, al compararla con
las tablas de diagndstico diferencial (Tabla 2), muestra
datos compatibles con necrosis tubular aguda: Na 60
mEg/L (>20), EFNa 20 (>1%), CrO/CrP 1,5 (<20),
UreaO/UreaP 1,5 (<10), IFR 40 (>2).

Finalmente se debe buscar la causa etioldgica.

En este paciente la principal sospecha de FRA es
de origen parenquimatoso (opcion c). Ante los datos
analiticos de anemia grave y dado que es una de
las principales causas en pediatria, se solicita frotis
sanguineo que descarta sindrome hemolitico urémico
(opcion a). La insuficiencia renal aguda secundaria
a gastritis infecciosa es de origen prerrenal por hipo-
volemia (opcion b).

Revisada la radiografia de térax con mas detalle se
evidencia un marcado ensanchamiento del extremo ante-
rior de las costillas y epiffisis proximales de ambos hime-
ros no osificadas con ensanchamiento de las metéfisis
proximales de ambos humeros siendo estos hallazgos
compatibles con cuadro carencial (raquitismo ¢seo) que,
junto al estado de malnutricién, podrian orientar hacia
una posible afectacién renal crénica reagudizada por un
cuadro intercurrente (opcion d). Se amplia estudio para
identificar otras posibles enfermedades de base solici-
tandose test del sudor y prueba del talén que fueron
normales.

w

&

Neonato renal Nifio prerrenal Nifio renal
<1,1 >1,5 <1,1
<10 >20 <10
>10 >30 <20
>60 <10 >60
>2,5 <1 >2
>3 <1,5 >2

Evolucion inicial:

En las primeras 24 horas se inicia correccion de hipo-
natremia severa (Na 112mEq/L), administrandose un bolo
de suero salino hiperténico al 3% (SSH3%) a 3 ml/kg y
a continuacion se procede a una correccion mas lenta
en las siguientes 24 horas (primeras 6 horas Na = 120
mkEq/L; alas 12 horas Na = 132 mEq/L; a las 24 horas Na
= 138 mEq/L). También se corrige la acidosis metabolica
(reponiendo 1/3 del déficit en bolo, el otro tercio en 6
horas) y la hipocalcemia grave, administrando gluconato
calcico intravenoso a dosis elevadas (hasta 2,5 mEq/kg/
dia) por niveles bajos mantenidos. Se inicia ademas rehi-
dratacion (necesidades basales mas un 5% del déficit)
y se transfunde concentrado de hematies a 15 mi/kg.

A las 24 horas presenta mejoria de los trastornos ioni-
cos, se mantienen aportes con gluconato calcico y bicar-
bonato intravenosos (8 mEqg/kg/dia) y se inicia 1,25 dihi-
droxicolecalciferol (calcitriol) dado los datos radiologicos
de patologia carencial en paciente con insuficiencia renal.
Ademads se amplia analitica para estudio de vitaminas.

La funcion renal también mejora progresivamente con
descenso de los niveles de creatinina plasmatica (2,9 mg/
dlaZ277mg/dl a 1,83 mg/dl al,6 mg/dl) y con niveles
de fésforo y potasio en sangre en limite alto (6,2 mg/dl y
5,5 mEg/L, respectivamente).

Se realiza estudio antropométrico para la evaluacion
nutricional: talla 74 cm (<P1; -3,5 DS); peso 8 kg (<P1;
-2.45 DS); perimetro craneal 45 cm (P8, -1,39 DS) con
una relacion peso/talla de 0,11 (P11; -1,25 DS), indice
nutricional (Shukla) de 82,4 %, un indice de Waterlow
para peso de 89,9% y para talla 87,4% siendo estos para-
metros compatibles con desnutricién crénica leve-mo-
derada. La medicion del pliegue tricipital fue de 10 mm
(-1,2 DE) y del perimetro braquial de 13 mm (-1,59 DS).
Se solicita ademds analitica completa para valoracion
nutricional (bioquimica con albumina, prealbumina,
transferrina, vitaminas liposolubles y perfil lipidico).



32

Trastornos metabdlicos graves en el lactante malnutrido

Ante la estabilidad clinica y analitica se inicia toleran-
cia oral con dieta pautada por nutricionista (al tratarse de
una paciente nefrépata con malnutricion crénica) y dada
la buena evolucion se plantea alta a planta.

Al tercer dia de ingreso (12 horas después de normali-
zacion del medio interno) comienza con nuevas alteracio-
nes iénicas no observadas previamente: hipofosforemia
grave (4,1a 3,7 a 3al mg/dl), hipomagnesemia leve (1,6
mg/dl) e hipopotasemia progresiva (4,7 a4,2a 3,4a 2,6
mEqg/L). Se inician suplementos de magnesio (de 25 a
50 mg/kg/dosis), se aumentan aportes de potasio en el
suero de base (de 6 a 8 mEqg/kg/dia) y se inicia perfusion
correctora de fésforo a 1 mmol/kg/d. Ademas continta
con calcio y bicarbonato endovenosos para mantener
niveles. Antes estos nuevos hallazgos se postpone el alta.

PREGUNTA 4. ANTE ESTOS NUEVOS HALLAZGOS, ;SE

DEBE REPLANTEAR EL DIAGNOSTICO?

a. Si, se debe pensar en una tubulopatia.

b. Si, no se puede descartar un sindrome de realimen-
tacion.

c. No, no hay que replantear un nuevo diagnostico. El
paciente esta estable y los nuevos trastornos electro-
liticos se deben a su patologia carencial.

d. Lasrespuestas ay b pueden ser correctas.

e. Si, se debe a un raquitismo hipofosforémico.

La respuesta correcta es la d.

Se emplea el término sindrome de realimentacién
para describir aquellas alteraciones metabdlicas que
ocurren durante la replecién nutricional, ya sea oral,
enteral o parenteral, de individuos gravemente desnu-
tridos o privados de alimentos. Su principal hallazgo es
la hipofosforemia grave pero también se acompafia de
otros trastornos electroliticos tales como hipopotasemia e
hipomagnesemia, alteraciones en el balance de fluidos,
anomalias en el metabolismo hidrocarbonado, proteico
y lipidico, asi como déficits vitaminicos, fundamental-
mente de tiamina (vitamina B1). Esto se traduce en una
gran variedad de manifestaciones clinicas: alteraciones
neurologicas (parestesias, paralisis de pares craneales,
convulsiones...), respiratorias (insuficiencia respiratoria
aguda), cardiovasculares (insuficiencia cardiaca, arrit-
mias, infarto agudo de miocardio) y hematolégicas (ane-
mia hemolitica, trombocitopenia...) por tanto se trata de
un cuadro clinico complejo que conlleva un aumento de
la morbimortalidad.

En el paciente ingresado y grave existen numero-
sas patologias que se solapan con este cuadro clinico,
por tanto el sindrome de realimentacion se convierte
en un diagnostico de exclusion y generalmente suele
ser infradiagnosticado (opcion b). Dentro del diagnés-
tico diferencial se tendran en cuenta las tubulopatias
ya que comparten la misma fisiopatologia en ambas
enfermedades: en el sindrome de realimentacion se
produce un pico de insulina secundario a la hipergluce-
mia al iniciar la alimentacién tras un periodo de ayuno
prolongado. Este aumento de insulina desencadena
la entrada masiva de fésforo, potasio y magnesio al
espacio intracelular y promueve la retenciéon de sodio
y agua a nivel de los tubulos renales compartiendo
este fenémeno con las tubulopatias que son un grupo
heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por
alteraciones especificas de la funcion tubular con afec-
tacion nula o escasa de la funcién glomerular, dandose
esta Ultima en estadios avanzados de la enfermedad
(opcioén a). Por tanto, dentro del diagnéstico diferencial
no se puede descartar ninguna de las dos entidades
(opcion correcta d).

El raquitismo hipofosfatémico también se debe a una
alteracion exclusiva en el transportador del fésforo a nivel
tubular por lo que se manifiesta con hipofosforemia sin
otras alteraciones idnicas quedando esta opcion descar-
tada en este paciente (opcion e).

Con el diagnéstico probable de sindrome de realimen-
tacion se inicia nutricion enteral por sonda nasogastrica
de manera continua (para evitar el pico de insulina) al
50% de las necesidades basales con aumento progre-
sivo de las kilocalorias (kcal) diarias (aproximadamente
15-20 kcal/kg/dia cada 24-48 horas) hasta el séptimo
dia aproximadamente asi como restriccion hidrica, bus-
cando balance neutro controlando la ganancia ponderal
semanal (0,5-1 kg/semana). Ademas se suplementan los
déficits iénicos que presenta y se administran vitaminas
(complejo multivitaminico) y tiamina (dosis 400 mg/dia).
Paralelamente se inicia recogida de orina de 24 horas
para completar estudio de funcion tubular.

En este nuevo contexto, al cuarto dia de ingreso (12
horas tras el diagndstico del sindrome de realimentacion),
se observa en la monitorizacion electrocardiogréfica
continua la presencia de ondas T picudas con ascenso
progresivo de ST compatibles con lesion subepicardica
lateral y lateral alta. El resultado de la curva enzimatica
muestra elevacion de troponinas de hasta 2,6 ng/dl y
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CK-MB de 12,7 U/L y se constata en ecocardiograma
disfuncion sistolica global leve-moderada [con fraccion
de eyeccion (FE) del 45%], con insuficiencia mitral
leve sin signos de hipertension pulmonar. La paciente
presenta FC entorno 140 lom, TAM de 55-60 mmHg y
lacticos negativos. Se decide, ante los datos de infarto
agudo de miocardio y disfuncion ventricular, canalizar via
central e iniciar perfusion de milrinona y antiagregacion
plaquetaria.

Entre las posibles causas del infarto agudo de mio-
cardio (IAM) en este caso se barajan las alteraciones
electroliticas graves que padecia o bien como conse-
cuencia del sindrome de realimentacion, ya que una de
las complicaciones asociadas mas significativas son las
cardiovasculares ya comentadas.

La paciente presenta progresivamente mala evolucion
hemodinamica con taquicardia sinusal de hasta 190 Ipm
e hipertension arterial (TAM 89-90) por lo que se opti-
miza dosis de milrinona hasta 1,2 mcg/kg/min, se inicia
nitroglicerina en perfusion continua y se asocia perfusion
de levosimendan sin mejoria. Presenta poliuria intensa a
ritmo de 15 mi/kg/h con polidipsia marcada sin respuesta
a cargas de volumen. Se realiza analitica urgente donde
persisten los trastornos electroliticos ya conocidos pero
destaca una hipernatremia de 154m€Eq/L, por ello se rea-
liza prueba terapéutica con desmopresina intravenosa
con respuesta parcial sin confirmarse diabetes insipida
en la analitica de orina (Nao >40 mEq/L y osmolaridad
urinaria >250 mOsm/L).

Pese al tratamiento optimizado con soporte vasoacti-
vo, cargas de volumen (por poliuria intensa) y correccion
de iones continda con taquicardia sinusal con ascenso de
lactico hasta 5,4 mmol/L y mala perfusion, persistiendo
en electrocardiograma leve elevacion del ST pero con
curva de enzimas cardiacas en descenso (CKMB 8 U/L
y troponinas de 1 ng/dl).

PREGUNTA 5. ;CUAL SERIA LA ACTITUD ADECUADA?

a. Lataquicardia podria ser refleja ante la poliuria inten-
sa, por lo que se debe continuar administrando cargas
de volumen y dar acceso libre a liquidos via enteral
para aumentar la precarga.

b. Evitar la administracion de mas liquidos ante los datos
de insuficiencia cardiaca.

c. Iniciar un beta-bloqueante para disminuir la frecuen-
cia cardiaca, ya que esta podria ser refleja ante la
poliuria intensa y la hipovolemia resultante.

d. Iniciar un beta-bloqueante para disminuir la frecuen-
cia cardiaca y asi favorecer la diéstole y la perfusién
coronaria.

e. Lasrespuestas ¢y d podrian ser ciertas.

La respuesta correcta es la e.

La terapia con bloqueadores beta tiene un papel
importante en el tratamiento de las enfermedades car-
diovasculares. Sus principales mecanismos de accién son
multiples y conocidos con escasas contraindicaciones.
Los beneficios de los beta bloqueantes estan amplia-
mente estudiados en diversas enfermedades, pero des-
tacaremos dos indicaciones; una de ellas la taquicardia
sinusal, en si no se considera una enfermedad primaria
pero en algunos individuos se pueden utilizar bloquea-
dores beta para reducir la frecuencia cardiaca (clase
[, grado de evidencia C) si se asocia a estados B-adre-
nérgicos hiperdinamicos como por ejemplo el dolor, la
ansiedad, en hipertiroidismo... (opcién c¢), pero nunca
para evitar o frenar un mecanismo compensador, en esta
situacion estarian contraindicados. También estéa indicada
su administracion oral durante la fase aguda del infarto
de miocardio en todos los pacientes que no presenten
complicaciones (clase |, grado de evidencia A) y se debe
considerar su empleo intravenoso en pacientes con dolor
isquémico resistente a los opiaceos, con isquemia recu-
rrente y en el control de la hipertension, la taquicardia y
las arritmias. Hay estudios que han demostrado limitar el
tamafo del infarto, reducir las arritmias potencialmente
mortales, aliviar el dolor y reducir la mortalidad, incluida
la muerte cardiaca subita (opcion d).

En este caso la paciente presentaba una taquicar-
dia sinusal, lo cual no favorecia la didstole y por tanto
la perfusion coronaria, por ello, tras optimizacion del
soporte vasoactivo se inicia como ultimo escalén esmo-
lol en perfusion continua (50 mcg/kg/min) con respuesta
inmediata, descendiendo 40 puntos la FC y la TAM a 45
mmHg. Presenta mejoria progresiva, permitiendo retirada
del soporte vasoactivo tras 5 dias, con normalizacion en
EKG a las 72 horas y recuperacion de la funcion ventri-
cular en controles ecocardiograficos posteriores.

Se recibe resultado del estudio de la funcion tubular
con EF Na 16% y tasa de reabsorcion tubular de fésforo
del 52% (siendo el intervalo normal de 89-90%), acido
arico de 3,4 mg/dl, beta-2-microglobulina de 13,6 mg/
dl y elevacion generalizada de aminoacidos en orina,
datos compatibles con sindrome de Fanconi. Por ello se
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completa el estudio de extension con fondo de ojo en el
que se observan depdsitos de cristales en cornea que
refuerzan la sospecha de cistinosis. Se inicia tratamiento
sintomatico para paliar la poliuria con indometacina y
tiazidas, aportes orales de bicarbonato, calcio y fésforo
y tratamiento etiologico con cisteamina oral con buena
respuesta. Se recibe resultado de cistina intraleucocita-
ria con niveles elevados: 5,78 nmol cistina/mg proteina
(valores normales <0,2 nmol cisteina/mg proteina) con-
firmando el diagnostico.

Como causa de IAM se plantea como primer diag-
ndstico el sindrome de realimentacion aunque tampoco
se podria descartar que la afectacion coronaria hubiese
sido por cristales de cistina pero esta opcion es poco
probable ya que estan descritos tras afios de evolucion de
la enfermedad. Finalmente es dada de alta de cardiologia
tras un afio de seguimiento con electrocardiogramas y
funcién ventricular normal.

Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento
mensual por nefrologia infantil con una evolucion de la
enfermedad renal crénica a estadio Il [filtrado glomerular
(FG) por el método de Schwarts de 35 ml/min/1,73mz],
mantiene tratamiento para la cistinosis que se ajusta
segun niveles de cistina intraleucocitaria en plasma en
cada cita. Es portadora de gastrostomia percutanea por
mala tolerancia oral, recibiendo soporte nutricional con

formula polimérica hipercaldrica y medicacion para enfer-
medad renal cronica.
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Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia.

Se trata de un lactante de 55 dias que es traido a
Urgencias por cuadro de hipodinamia, palidez cuta-
neo-mucosa y rechazo de las tomas de 18 horas de
evolucion. Los padres refieren ademas que padece un
cuadro catarral con rinorrea y tos humeda desde hace
48-72 horas. Ha estado afebril. El dia previo habia reali-
zado bien las tomas con buena tolerancia.

Entre los antecedentes familiares destaca que la
madre tiene 36 afios y es sana. Ha tenido 3 gestaciones,
de las cuales una fue un aborto (GAV 3/1/2). El padre
tiene 37 afios y es sano. No presentan habitos toxicos
ni consanguinidad. El paciente tiene un hermano de 7
afos intervenido de pulgares en resorte a los dos afios.
No hay otros antecedentes familiares de interés.

Entre los antecedentes personales se recogen los
siguientes: el embarazo fue controlado, con ecografias
prenatales normales, serologias negativas y deteccion
de Streptococcus grupo B negativa. La tensién arterial
(TA) de la embarazada fue normal. Tuvo una diabetes
gestacional tratada con insulina y una disfuncion tiroidea
del embarazo (anticuerpos antimicrosomales positivos
anticuerpos antitiroglobulina negativos). Recibid trata-
miento con levotiroxina con adecuado control. El parto
fue eutdcico a las 38 semanas con amniorrexis 5 horas
anteparto. Del periodo neonatal destaca lo siguiente: el
peso al nacimiento fue de 3.750 g. No precisé reani-
macion. Ingresa a las 29 horas de vida en neonatologia
por hipoglucemia asintomatica controlada con aportes
orales con controles posteriores de glucemia normal.
Las otoemisiones acusticas fueron positivas y el cribado
metabdlico neonatal esta pendiente de resultado.

En la exploracién a su llegada a urgencias presenta
mal estado general con una saturacion de oxigeno (SatO2)

del 85%, una fracuencia cardiaca (FC) de 90 Ipm, una
tension arterial (TA) de 52/28 mmHg, una temperatura
(T?) de 34,5°C y una frecuencia respiratoria (FR) de 50
rom.

Presenta palidez cutaneo mucosa, frialdad acra,
tiempo de revascularizacion alargado con un térax nor-
moconfigurado, sin evidenciar signos de distrés. En la
auscultacion pulmonar (AP) se escuchan crepitantes
en hemitérax derecho y la cardiaca (AC) es ritmica, sin
soplos. El abdomen es globuloso, sin palparse masas ni
megalias. En la exploracion neuroldgica el lactante esta
hipoactivo, con leve respuesta a estimulos dolorosos, sin
apertura ocular y con pupilas midriaticas bilaterales, poco
reactivas.

PREGUNTA 1. ANTE LA CLINICA DESCRITA, ;CUAL SERIA
SU ACTITUD INICIAL?

a. Solicitar una radiografia.

Pedir analitica completa con reactantes de fase aguda.
Apertura de via aérea y oxigenoterapia.

Iniciar antibioterapia.

Intubacidén orotraqueal.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

La atencion urgente a un nifio es un proceso de eva-
luacién clinica, destinado a identificar anomalias ana-
témicas o fisioldgicas, valorar la gravedad de la lesion o
enfermedad y determinar la urgencia de los tratamientos.

El triangulo de evaluacion peditrica (Fig. 1) es una
herramienta rapida para la valoracion inicial del paciente
pediatrico que trata de minimizar el componente subjetivo
cuando se valora por primera vez al paciente.
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Apariencia
Anormal: hipotonia,
desconexion con
el medio, mirada
perdida, irritabilidad,

inconsciencia

Respiracion
Anormal: ruidos
respiratorios o
signos de dificultad
para respirar

Circulacion
Anormal: cianosis,
palidez parcheada

FIGURA 1. Triangulo de Evaluacién Pediétrica.

El triangulo de evaluacion pediatrica consta de tres
lados:

a) Apariencia: es el mas importante dado que es un indi-
cador del nivel de perfusién y oxigenacion cerebral.

b) Trabajo respiratorio: es un indicador mas sensible de
patologia respiratoria que una frecuencia respiratoria
aumentada o una auscultacion patolégica.

c) Circulacion: la circulacion cuténea es un signo muy
fiable, ya que en situaciones de fallo cardiaco, el
cuerpo reacciona limitando la perfusiéon de zonas
secundarias, como la piel, para mantener el mayor
tiempo posible la de zonas nobles (cerebro, corazén
y rifiones). Los principales indicadores a valorar son:
palidez, cianosis, cutis reticular...

La combinacion de estos tres lados nos proporcionara
una evaluacion rapida y precisa del estado fisiolégico del
paciente y de cuéles son sus necesidades prioritarias,
hacia las cuales debemos dirigir nuestras actuaciones
siguientes.

El siguiente componente seria el manejo inicial, tam-
bién secuencial, y que incluye el ABCDE (via aérea, respi-
racion, circulacion, neurolégico y exposicidn). Lo primero
y por tanto mas importante es la optimizacion de la via
aérea con apertura de la misma y oxigenoterapia (Fig. 2).

En urgencias se inicia oxigenoterapia con mascarilla
reservorio, se administra nebulizacion de adrenalina, se
canaliza una via venosa periférica junto con extraccion de
analitica completa y se administra expansion con volumen
con suero salino fisioldgico (SSF). Se canaliza via venosa
central tras lo que presenta bradicardia extrema con FC
35 Ipm, ausencia de pulso e hipotension.

Soporte Vital Basico

(SEGUN RECOMENDACIONES 2010 DEL EUROPEAN RESUSCITATION COUNCIL)

¢NO RESPONDE?

Grite pidiendo ayuda

@

RESPIRA \
NORMALMENTE?

NO P — ﬁ%@
POSICION DE RECUPERACION

Llame al 112

y

30 compresiones toracicas
2 ventilaciones

30:2

Si dispone de ella,
DESFIBRILACION
AUTOMATICA (DEA)

ijUsted puede evitar una muerte prematura!
Sericyuc &RCP Jdfeec

FIGURA 2. Soporte Vital Basico (segtin recomendaciones 2010
del European Resuscitation Council).

Se inicia reanimacién cardiopulmonar (RCP) avanza-
da durante 15 minutos, remontando la situacion hemodi-
namica tras masaje y ventilacion con bolsa autoinflable,
dos dosis de adrenalina y una de atropina procediendo a
ventilacion orotraqueal durante reanimacion y conexion
posterior a ventilacion mecanica (VM).

Se realiza radiografia de térax portatil (Fig. 3) y se
recibe resultado analitico que muestra los siguientes datos:

Bioquimica: glucosa 82 mg/dl, urea 14 mg/dl, creati-
nina <0,17 mg/dl, Na 129 mEg/L, K 2,9 mEg/L, PCR 2,97
mg/dl, PCT 1,06 ng/dl, bilirrubina total 3,73 mg/d! (BD
3,62 mg/L), GOT 90 g/dl, GPT 34 g/dl. Hemograma: Hb
8,1 g/dl, plaquetas 144.000, leucocitos 3.890 (75% linfo-
citos). Coagulacion: actividad de protrombina 55%, TTPA
117,1 seg, fibrinégeno 313 mg/dl. Gasometria: pH 7,15,
pCO> 50 mmHg, HCOs 20 mmol/L, lactico 1,8 mmol/L.

PREGUNTA 2. ANTE LA CLINICA DESCRITA, LA IMAGEN Y
ANALITICA, SU SOSPECHA DIAGNOSTICA INICIAL SERIA:
a. Deshidratacion por mala técnica de lactancia.

b. Metabolopatia pendiente de filiar.
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FIGURA 3. Radiografia inicial del paciente.

c. Shock séptico secundario a infeccion respiratoria.
d. Shock hipovolémico de causa desconocida.
e. Shock secundario a obstruccion intestinal.

La respuesta correcta es la c.

La sepsis se define como un sindrome de respuesta
inflamatoria sistémica (SRIS) en presencia o como resul-
tado de una infeccion sospechada o confirmada.

*La infeccién sospechada o probada (por cultivo
positivo o reaccién de cadena de polimerasa) es aquella
causada por cualquier patdégeno o sindrome clinico aso-
ciado a alta probabilidad de infeccion. La evidencia de
infeccion incluye hallazgos en el examen clinico, pruebas
de imagen o de laboratorio (como presencia de leucoci-
tos en liquido normalmente estéril, perforacién visceral,
radiografia compatible con neumonia, exantema petequial
0 purpurico o purpura fulminante).

*Se confirma el SRIS ante la presencia de al menos
dos de los siguientes cuatro criterios, uno de los cuales
debe ser la alteracion de la temperatura o del recuento
leucocitario.

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

2. Taquicardia, definida como una elevacién >2 DE
de la media para su edad en ausencia de estimulos
externos, medicacion o estimulo doloroso; o elevacion
persistente inexplicable durante 0,5-4 horas; o por

debajo del afio de edad, bradicardia < percentil 10
para su edad en ausencia de estimulo vagal, medi-
cacion beta-bloqueante o cardiopatia congénita; o
disminucion de la frecuencia inexplicable durante
mas de 0,5 horas.

3. Taquipnea con frecuencia respiratoria >2 DE sobre
la media para la edad, o ventilacién mecanica para
un proceso agudo no relacionado con enfermedad
neuromuscular o anestesia general.

4. Recuento leucocitario elevado o disminuido para su
edad (no secundario a quimioterapia) o >10% de
neutréfilos inmaduros.

Volviendo al caso clinico, se trata de un lactante de
55 dias con sospecha de infeccién (cuadro previo de
infeccion respiratoria junto con imagen compatible con
neumonia en LSD) y clinica de SRIS (T¢ <36°C, bradi-
cardia, necesidad de ventilaciéon mecanica y leucopenia)
por lo que la sospecha clinica inicial es de sepsis de
origen respiratorio.

Se procede a expansion de volumen con SSF (20 ml/
kg, en total 40 ml/kg), inicio de antibioterapia empirica
(cefotaxima i.v. a 300 mg/kg/dia) e ingreso en la Unidad
de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP). A su ingreso,
ante la persistencia de tensiones limites, se inicia dopa-
mina a 10 mcg/kg/min y posteriormente adrenalina a
0,3 mcg/kg/min.

Por tanto, ademds de clinica de sepsis el paciente
presentaba criterios de disfuncion organica (véase tabla
1) cumpliendo criterios de shock séptico. El paciente
permanece hipotenso con signos evidentes de bajo gasto.

PREGUNTA 3. ;CUAL SERIA EL SIGUIENTE PASO A
SEGUIR?

a. Aumento de dopamina hasta 20 mcg/kg/min.
Aumento de adrenalina hasta 1 mcg/kg/min.
Asociar dobutamina.

Asociar hidrocortisona.

Esperar evoluciéon pues aln es pronto para obtener
respuesta.

® o0 o

La respuesta correcta es la d.

Algunos pacientes con shock séptico presentan una
insuficiencia adrenal funcional relativa definida como una
produccién de corticoides que, aunque puede ser ele-
vada, es insuficiente para controlar una respuesta infla-
matoria sistémica. En algunos pacientes los corticoides



38 Shock en un lactante, cuando la etiologia va mas alla de la evidencia inicial

TABLA 1. CRITERIOS DE DISFUNCION ORGANICA.

Disfuncion cardiovascular

e Tras administracion de fluidos isotonicos >40 ml/kg en 1 h:
presion arterial <P5 para su edad o PAS <2 DE por debajo
de normal para su edad

0
e Necesidad de drogas vasoactivas para mantener PA en
rango normal (dopamina >5 pg/kg/min o cualquier dosis de
adrenalina, noradrenalina o dobutamina)
0
¢ Dos de los siguientes:
- Acidosis metabdlica inexplicable: déficit de bases <5
mEq/L
- Incremento de lactato arterial >2 veces por encima del
normal
- Oliguria <0,5 ml/kg/h
- Relleno capilar alargado >5 seg
- Gradiente de temperatura central-periférica >3°C

Disfuncidn respiratoria

e Pa0,/Fi0, <300, sin cardiopatfa cianética o enfermedad
pulmonar previa
0
e PaCO, >65 (0 20 mmHg sobre la PaCO, basal)
0
e Necesidad de >50% de FiO, para SatO, >92%
Disfuncidn neurolégica

e Score de coma de Glasgow <11
0
e Cambio brusco con descenso de >3 puntos desde un score
basal anormal

Disfuncidn hematoldgica

e Recuento plaquetario <80.000/mm3 o descenso del 50% del
valor previo anterior a 3 Ultimos dfas (en pacientes crénicos
hemato-oncolégicos)

0
e Relacion internacional normalizada (INR) >2

Disfuncion renal

e Creatinina sérica >2 veces por encima del limite para su
edad o el doble de la basal

Disfuncidn hepatica
e Bilirrubina total >4 mg/dl (no en neonatos)

0
o ALT 2 veces por encima del limite normal para su edad

consiguen una mejoria hemodindmica (aumento de la
tension arterial, de las resistencias vasculares, del gasto
cardiaco y disminucioén de la necesidad de catecolami-
nas) junto con un efecto inmunomodulador. Por tanto,
ante un paciente con shock séptico refractario a fluidos
y catecolaminas se valorara hidrocortisona a dosis de
stress (50-100 mg/m2) (Figs. 4 y b).

Se afiade al tratamiento hidrocortisona (a dosis de 50
mg/m?2) por shock refractario a drogas. Se consigue cifras
tensionales de 90/45, lacticos normales y poliuria aun-
que persiste con una saturacion venosa central del 66%,

acidosis metabdlica y deficiente perfusion periférica, FC
oscilante entre 65-115 lom e hipotermia (34,5°C).

PREGUNTA 4. ANTE LA CLINICA DESCRITA DE SHOCK
REFRACTARIO, BRADICARDIA SINUSAL Y ANTECEDENTE
DE HIPOTIROIDISMO MATERNO GESTACIONAL, ;CUAL
SERIA EL SIGUIENTE PASO A SEGUIR?

a. Estudio metabodlico.

Estudio de hormonas tiroideas.

Estudio cardioldgico.

Todas son falsas.

Todas son correctas.

® o0 o

La respuesta correcta es la e.

A pesar de que la bradicardia sinusal puede ser secun-
daria a la hipoxemia y la acidosis, no debemos olvidar
solicitar estudio de hormonas tiroideas ante un paciente
con bradicardia sinusal e hipotermia, sobre todo si hay
antecedentes personales de hipotiroidismo gestacional con
anticuerpos positivos. Ademas, ante un shock refractario
debemos ampliar estudio cardiol6gico v, si no tiene una
causa clara, realizar despistaje de metabolopatias ya que el
shock es una forma de debut frecuente en estas patologias.

Por persistencia de bradicardia y shock refractario se
solicita estudio metabdlico (consistente en acidos organi-
CO0S en sangre y orina, aminograma, carnitina, hormonas
tiroideas). Destaca entre los resultados un hipotiroidismo
de origen central (T4 0,44 pg/ml, TSH 0,77 uU/ml) que
es tratado con levotiroxina.

Se realiza electrocardiograma (ECG) con ritmo sinusal,
sin alteraciones en la repolarizacion y ecocardiografia con
resultado normal. Ante la persistencia de mala perfusion
periférica se afiade al tratamiento milrinona (0,5 mcg/
kg/min), manteniendo adrenalina (0,15 mcg/kg/min) y
dopamina (10 mcg/kg/min).

A nivel respiratorio presenta infiltrados bilaterales e
hipoxemia, con un cociente presion parcial arterial de
oxigeno/fraccion inspirada de oxigeno (PaOz/FiO- o P/F)
de 101 (Fig. 6). Se realiza ventilacion mecédnica segun
estrategia de proteccion pulmonar con elevacion de PEEP
hasta 18 cmH-0, manteniendo la presion meseta por
debajo de 30 cmH- y la driving pressure por debajo de
15 cmH-0. Ante la persistencia de un P/F por debajo
de 150 se ahade oxido nitrico (NO) que es eficaz y se
efectian maniobras de reclutamiento una vez al dia que
redundan en un aumento del P/F.
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Reconocimiento de sepsis grave

(alteracion nivel de conciencia y perfusion)

- Establecer A, B, C de la reanimacion

- Aplicar Oz alto flujo

- Si es preciso intubar*

- Monitorizacion: FC, FR, ECG, SatOz, TA no invasiva
- Canalizacion 2 vias venosas periféricas

- Si no se consigue via intradsea (valorar sedoanalgesia) o via venosa central

,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,, }

- Infusion de cristaloides o coloides 20 cc/kg en 5-10 minutos
- Emplear manguito de presion 300 mHg o manualmente

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

- Corregir hipocalcemia/hipoglucemia
- Iniciar tratamiento antibi6tico (siempre en la primera hora)

Objetivos 1°
Normalizacién de

< nivel de conciencia,

15-60 minutos

Respuesta inadecuada

‘ Shock refractario a fluidos’ ‘

- Obtener acceso venoso central*
- Valorar intubacion*

- Continuar optimizacion aportes liquidos
- Iniciar tratamiento inotropos

- Monitorizacién invasiva: TA, SvcsO,, PVC, sondaje vesical

FC, FR, relleno
capilary TA

!

Dopamina***

- Si RVS bajas (PD <% PS): sugerimos noradrenalina

Respuesta inadecuada

‘ Shock refractario a dopamina/dobutamina’ ‘

) | |

- Si TA normal y clinica de RVS altas: sugerimos dobutamins

Objetivos 2°

- Diuresis >1 cc/kg/h

- Lactato <4 mmol/L

- PVC: 8-12 mmHg

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

- Sves02 >70%

Shock frio

- Relleno capilar <2 seg

- Frialdad acra

- Presion diferencial estrecha
- Pulsos débiles

Respuesta inadecuada

‘ Shock refractario a catecolaminas’ ‘

Shock caliente

- Presion diferencial
amplia
- Pulsos saltones

Noradrenalina

- Relleno capilar en flash

Objetivos 2°

- Diuresis >1 cc/kg/h

- Lactato <4 mmol/L

- PVC: 8-12 mmHg

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

- Sves02 >70%

*

* %k

Considerar: atropina, ketamina, sucinilcolina y midazolam

Aparicion de hepatomegalia, crepitantes

***Si solo acceso venoso periférico: dopamina 5-9 pg/kg/min, dobutamina, adrenalina 0,05-0,1 pg/kg/min
Si acceso venoso central: noradrenalina, adrenalina 0,05-0,3 pg/kg/min, dopamina y dobutamina

1: valorar ingreso o traslado a UCIP

FIGURA 4. Algoritmo de actuacion en sepsis grave.
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m Shock refractario a catecolaminas

- Ingreso en UCIP

- Monitorizacién invasiva, si todavia no se ha realizado

Hidrocortisona (si riesgo de insuficiencia adrenal)

! ! ’
Shock caliente con TA baja Shock frio con TA baja Shock frio con TA normal
- GC alto - GC alto - GC bajo
- Sves02 >70% - Sves02 <70% - Sves02 <70%
- RVS bajas - RVS normal o alta - RVS altas
! ! !
Noradrenalina/fluidos Adrenalina/fluidos Adrenalina y vasodilatadores
Considerar terlipresina Si mantiene TA baja valorar
Noradrenalina Objetivos 2°

Levosimendan o
Inhibidores fosfodiesterasa

- Diuresis >1 cc/kg/h
- Lactato <4 mmol/L

Mantener
. - PVC: 8-12 mmHg
I;}_| 2381% - <: - Presion de perfusion

(PAM-PVC): 65 mmHg
(60 mmHg en <1 afio,
- Sves0z >70%

Respuesta inadecuada

‘ Shock persistente resistente a catecolaminas ‘

- Valorar derrame pericardico, neumotérax, sd. compartimental (presién intraabdominal >12 mmHg)
- Monitorizar gasto cardiaco

-1C >3,3 <6 L/min/m?

- Considerar ecocardiografia para guiar fluidos, inotropos, vasopresores, vasodilatasores

Respuesta inadecuada

‘ Shock refractario ‘

!

FIGURA 5. Algoritmo de actuacién en shock refractario a drogas.

El sindrome de dificultad respiratoria aguda (SDRA)
constituye la expresion clinica de un edema pulmonar de
origen no cardiogénico. Es la entidad clinica mas caracte-
ristica dentro de la insuficiencia respiratoria hipoxémica
o tipo I.

La definicion clasica incluye la presencia de infil-
trados bilaterales, la exclusién del origen cardiogénico
(presion capilar pulmonar <18 mmHg) y la aparicion
de hipoxemia. Cuando el grado de hipoxemia medido
por la relacién del cociente P/F es <300 se denomina
lesion pulmonar aguda (LPA) y si es <200, sindrome de
dificultad respiratoria aguda.

En la “definicion de Berlin” se afiade ademas la
presencia de un factor desencadenante conocido en la

FIGURA 6. Radiografia de térax con infiltrados bilaterales.
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semana previa, permitiendo la exclusion de la patologia
cardiaca con ecocardiograffa en lugar de la monitoriza-
cién con Swan-Ganz y se cuantifica el grado de hipoxemia
en funcion de la aplicacion de la presion positiva al final
de la espiracién (PEEP) o presion positiva continua en la
via aérea (CPAP), incluida la suministrada mediante ven-
tilacion no invasiva (VNI). Clasifica la importancia del sin-
drome en: leve (PF <300 con PEEP o CPAP >5 cmH,0),
moderada (PF <200 con PEEP o CPAP =5 cmH.0), grave

(PF <100 con PEEP o CPAP >5 cmH0).

Un nuevo consenso de expertos, el denominado
PALICC (The Pediatric Acute Lung Injury Consensus
Conference Group) reviso los criterios diagnoésticos del
SDRA para la edad pediatrica (PARDS) destacando las
siguientes recomendaciones:

e Utilizar el indice de oxigenacion (Ol = Paw x FiO,
x 100 / Presioén arterial de oxigeno, siendo Paw la
presion media en via aérea) mejor que el P/F para
medir el grado de gravedad del PARDS en pacientes
con ventilacién mecanica invasiva (VMI) y el PF para
aquellos que reciben ventilacion no invasiva (VNI).

e Sin monitorizacion arterial deberia utilizarse el 0S|
(indice de saturacién = Paw x FiO, x 100 / Satura-
cién oxigeno) para estadificar a los pacientes con VMI
mientras que el cociente SatO./FiO, (SF) deberia ser
utilizado para los pacientes que reciben VNI.

¢ Refleja que los pacientes con patologfa pulmonar cro-
nica y aquellos que padecen cardiopatias congénitas
ciandgenas son susceptibles de padecer un PARDS
pero son necesarios estudios para determinar el grado
de gravedad en estos pacientes.

e Los nifios con disfuncién ventricular izquierda que
presenten hipoxemia e infiltrados bilaterales si cum-
plen criterios de PARDS deberian ser diagnosticados
también como PARDS siempre que la hipoxemia y los
infiltrados en la radiografia de térax no sean explica-
dos por la propia disfuncién ventricular.

Por otro lado, el 6xido nitrico es considerado el vaso-
dilatador pulmonar por excelencia ya que presenta un
efecto de accion corto y local. A pesar de los efectos
beneficiosos que se le atribuyen no ha demostrado dis-
minuir la mortalidad, ni en los dias de ventilacidon meca-
nica invasiva ni en los dias de estancia en UCI. Ademas
hay que recordar que su uso tiene efectos deletéreos a
nivel renal. Por tanto, actualmente no se recomienda su
utilizacion de forma rutinaria en el PARDS. Sin embargo,
debe ser considerado en los pacientes con hipertension
pulmonar documentada o grados importantes de disfun-

cion ventricular derecha 'y en los casos graves de PARDS
como rescate 0 como camino intermedio hacia una oxi-
genacion por membrana extracorpérea (ECMO). Deberan
seguirse de forma estrecha sus posibles beneficios en el
paciente y, en caso de no obtenerlos, suspender su uso.

PREGUNTA 5. ;CUAL ES LA MEDIDA ESTRATEGICA MAS

EFICAZ PARA EVITAR LA LESION PULMONAR INDUCIDA

POR LA VENTILACION (LPIV) EN EL SDRA?

a. Mantener un presién pico (PIP) por debajo de 40
cmH0.

b. Mantener una presién meseta (Pmes) por debajo de
35 cmH0.

c. Mantener una driving pressure (Pmes-PEEP) por
debajo de 15.

d. Maniobras de reclutamiento.

e. Irreclutando alveolos con PEEP hasta un maximo de
12 cmH0.

La respuesta correcta es la c.

El pico de presion tiene mas relacion con la resisten-
cia de la via aérea que con la complianza de la misma,
por lo que no se refleja la presion en el alveolo. La con-
ferencia PALICC considera como medidas para evitar la
LPIV mantener una presion meseta o plateau por debajo
de 28 cmH-0. Si bien las maniobras de reclutamiento
pueden ser Utiles en casos seleccionados, no hay en la
actualidad estudios suficientes como para recomendar
su uso. El aumento de PEEP en la llamada estrategia
de pulmoén abierto es una medida fundamental, pero
no tiene un limite en si mismo, sino en relaciéon con la
capacidad de lograr el reclutamiento pulmonar.

Amato introduce el concepto de driving pressure o pre-
sién de trabajo (diferencia entre presion plateauy PEEP)
como variable independiente de la mortalidad. En su estu-
dio refleja que el aumento de presion plateau no siempre
es deletérea ni el aumento de PEEP siempre protector, sino
que es la diferencia de presion entre ambas la que origina
la lesion pulmonar. Establece este punto de control en una
presion de trabajo por debajo de 15 cmH20 (Amato 2015).

A nivel metabdlico se detecta hipoglucemia al ingre-
50 gue se corrige con bolo de suero glucosado al 10%.
Ademas presenta otras alteraciones hidroelectroliticas,
destacando hiponatremia e hiperpotasemia. Se procede
a reexploracion fisica del paciente llamando la atencion
una longitud del pene en limite inferior de la normalidad.
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PREGUNTA 6. CON LOS HALLAZGOS MENCIONADOS

(SHOCK REFRACTARIO A DROGAS, HIPONATREMIA,

HIPERPOTASEMIA, HIPOTIROIDISMO CENTRAL Y

MICROPENE), ;QUE OTRAS PRUEBAS SOLICITARIA?

a. Ecografia abdominal buscando hipoplasia de glandu-
las suprarrenales.

b. Resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral, bus-
cando agenesia de hipdfisis.

c. Estudio hormonal completo.

d. Todas las anteriores.

e. Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la c.

Ante un paciente con sospecha de insuficien-
cia suprarrenal se debe realizar un estudio hormonal
para demostrar la produccion insuficiente de cortisol.
Las determinaciones hormonales deben incluir cortisol
plasmatico, niveles plasmaticos de ACTH , aldosterona
y renina. Hay que recordar que, en la mayor parte de
las ocasiones, las determinaciones basales de cortisol y
ACTH muestran valores que no son concluyentes y es
preciso recurrir a estimulos dindmicos para evaluar la
integridad del eje hipotalamo-hipofisario. Ademas, como
en este caso se sospecha que el origen de la insuficiencia
suprarrenal sea secundario a una alteracion hipotéla-
mo-hipofisaria debido al antecedente de hipotiroidismo
de origen central, debemos ampliar el estudio con las
hormonas hipofisarias. En dicho caso, se deben solicitar
cortisol, TSH, T3, T4, FSH, LH y testosterona, GH.

Volviendo al caso, se amplia el estudio hormonal con
los siguientes resultados: FSH 0,1 mUIl/ml, LH 0,5 mUIl/
ml, testosterona <0,1 ng/dl, cortisol 9,9 mg/dl, somato-
medina C <10, ACTH 8 pg/ml, aldosterona 258 pmmol/L,
renina 11,6 ng/dl, 17-OH progesterona 1,9 ng/mi.

PREGUNTA 7. ANTE ESTOS HALLAZGOS, ;CUAL SERIA LA
SIGUIENTE PRUEBA DIAGNGSTICA?

a. Ecografia abdominal.

RMN craneal.

Radiografia de térax.

Test de estimulo.

Ampliacién analitica con otras hormonas.

o oo o

La respuesta correcta es la b.
Cuando se confirme el hallazgo de cortisol disminuido
habra que localizar a qué nivel se encuentra el defecto

para determinar si la insuficiencia suprarrenal es pri-
maria 0 secundaria a un fallo hipotalamo-hipofisario. En
caso de que, ademas de obtener un cortisol disminuido,
obtengamos una determinacion de ACTH por debajo de
la normalidad, habra alta sospecha de que exista una
insuficiencia secundaria o terciaria debiendo buscar por
tanto la causa del fallo de origen central.

La adenohipo6fisis o hipofisis anterior sintetiza y
secreta hormonas que estimulan otras glandulas, como
el tiroides (TSH), las gébnadas (LH y FSH), las glandulas
suprarrenales (ACTH), las mamas (prolactina) o la pro-
duccién de IGF-1 en el higado y muchos otros 6rganos y
tejidos gracias a la accién de la hormona de crecimiento
0 GH. Existe hipopituitarismo si la secrecién de una o
méas hormonas adenohipofisarias es deficitaria. Puede
afectar a una, a varias o a todas las hormonas hipofisa-
rias, en cuyo caso se habla de panhipopituitarismo. Si
la destruccion es cronica, las carencias méas frecuentes
corresponden, por este orden, a GH, gonadotropinas,
TSH, ACTH y prolactina, mientras que si la destruccion es
aguda el cuadro clinico inicial es el de una insuficiencia
suprarrenal aguda. El diagndstico etiol6gico se consigue
con el estudio radiolégico. La RMN es la exploracion
de eleccién ya que tiene mayor poder de resolucion y
capacidad de identificar hip6fisis normal y patologica y
su relacion con las estructuras vecinas (quiasma 6ptico,
hipotalamo, senos cavernosos, seno esfenoideal, etc.)
sobre todo si se complementa con la administracion de
contraste.

Ante sospecha de hipopituitarismo se solicita RMN
cerebral (Figs. 7 y 8).

En la RMN se evidencia una alteracion del eje hipota-
lamo-hipofisario con adenohipdfisis de pequefio tamafio
con tallo hipofisario parcialmente identificable y adelgaza-
do y neurohipdfisis ectdpica. Aparece ademas ampliacion
del espacio extraaxial bilateral, a correlacionar con el
perimetro cefélico.

El sindrome de interrupcién del tallo hipofisario
(PSIS) es una anomalia congénita de la hipdfisis que
provoca una deficiencia hipofisaria y que se caracteriza
generalmente por una triada que incluye: tallo hipofi-
sario interrumpido o muy delgado, hipoéfisis posterior
ectdpica (o ausente), y aplasia o hipoplasia de la hip6-
fisis anterior visible por RNM. En algunos pacientes la
anomalia puede limitarse a la hip6fisis posterior (también
llamada neurohipofisis ectopica) o a presentar el tallo
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FIGURAS 7 Y 8. Alteracion del eje hipotalamo-hipofisario.

hipofisario interrumpido. La prevalencia del PSIS se des-
conoce pero, a dia de hoy, se han descrito alrededor de
1.000 casos con o sin la triada completa. En el periodo
neonatal, el PSIS se presenta con hipoglucemia, icteri-
cia prolongada, anomalias congénitas y micropene y/o
criptorquidia, todos ellos signos que sugieren un déficit
hipotdlamo-hipofisario. Méas adelante en la infancia, los
signos que sugieren el PSIS incluyen talla baja, dismi-
nucion en la velocidad de crecimiento y/o una diferencia
entre la talla diana y la actual de méas de 1,5 DS. Los
pacientes pueden también presentar convulsiones, hipo-
tension y/o retraso intelectual. Se desconoce la etiologia
exacta. Se han identificado mutaciones en el factor de
transcripcién HESX1 (3p21.2-p21.1) en pacientes con
PSIS aislado y con PSIS asociado a displasia septodp-
tica. También se han asociado con el PSIS mutaciones
en el gen LHX4 (1g25). En la mayoria de casos no se
detecta causa genética, sin embargo, la presencia de
formas familiares y la asociacion del PSIS con micrope-
ne y anomalias congénitas, especialmente en 1os 0jos,
sugiere un origen prenatal. El diagnostico se sospecha
en base a los hallazgos clinicos, a un pico de hormo-
na de crecimiento (GH) disminuido en una prueba de
estimulacion y a concentraciones bajas del factor de
crecimiento insulinoide tipo 1 (IGF-1). La RNM es la
prueba diagnostica de eleccion.

El tratamiento se basa en la sustitucion de las hor-
monas deficitarias, la GH especialmente, la tiroxina, la
hidrocortisona y, en la pubertad, los esteroides sexuales.
Es fundamental diagnosticar el PSIS al nacer para evitar
la hipoglucemia y la insuficiencia suprarrenal secunda-
ria y sus riesgos cerebrales y vitales asociados. Con un
diagnostico y un tratamiento oportunos, el prondéstico

es bueno. Un retraso en el diagnoéstico puede dar lugar
a convulsiones debido a la hipoglucemia, aparicion de
hipotension debido al déficit de cortisol y/o retraso inte-
lectual debido al déficit de hormonas tiroideas. Como
resultado de estos riesgos, la mortalidad y la morbilidad
en pacientes con PSIS son mayores que en la poblacion
general, produciéndose generalmente antes de los 2 afios
de edad.

En la evolucion a otros niveles, a nivel renal durante
el ingreso el paciente presento insuficiencia renal aguda
secundaria a hipoperfusion que requirio furosemida y
aminofilina con recuperacion posterior.

A nivel infeccioso y hematoldgico tuvo una determi-
nacion de hemogobina (Hb) inicial de 8,3 g/dl y coa-
gulopatia que requirio transfusion de concentrado de
hematies y plasma fresco las primeras horas. Ante sos-
pecha de cuadro séptico se inicio tratamiento empirico
con ampicilina y cefotaxima previa extraccion de culti-
vos (con resultados negativos). Durante su ingreso en
UCI presentd una sepsis nosocomial por catéter central
por Klebsiella y Citrobacter que requirid tratamiento con
lazozel y amikacina.

En el neurolégico, tras la extubacion se detecta en
el electroencefalograma (EEG) una actividad de fondo
deprimida para la edad del paciente con signos de sufri-
miento-irritacion cerebral. Al alta se encuentra conectado,
reactivo y con mejoria de tono y succion. Actualmente
esta en seguimiento por neuropediatria y genética (pen-
diente de cariotipo).

Al alta recibio los siguientes diagndésticos: sindro-
me de interrupcion tallo-hipofisario (con disfuncion de
adenohipdfisis); crisis adrenal asociada; shock séptico;
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parada cardiaca reanimada; SDRA; insuficiencia res-
piratoria aguda; fracaso renal agudo con oligoanuria;
hipoglucemia; anemia aguda; sepsis nosocomial y ence-
falopatia aguda.

Como comentario final, cabe destacar que el sindro-
me de interrupcion del tallo hipofisario (PSIS) es una
anomalia congénita de la hipéfisis de causa genética que
provoca una deficiencia hipofisaria y que se caracteriza
generalmente por una triada que incluye tallo hipofisario
interrumpido o0 muy delgado, hipdfisis posterior ectopica
(0 ausente), y aplasia o hipoplasia de la hipdfisis anterior
visible por RNM.

Puede debutar como una crisis suprarrenal y debe
sospecharse en paciente con shock refractario a la admi-
nistracion de fluidos y catecolaminas, sobre todo si el
paciente presenta hipoglucemia, palidez, hiponatremia
e hiperpotasemia.

En este caso, ademas de la sospecha de shock sép-
tico (con consolidacién pulmonar, fiebre y aumento de
reactantes de fase aguda), que se trata como tal (con
antibioterapia, liquidos, drogas vasoactivas), hay una gran
refractariedad del shock a drogas vasoactivas, ademés de
las alteraciones hidroelectroliticas y una posterior excelen-
te respuesta a la hidrocortisona por lo cual se sospecha
un shock debido a crisis adrenal. El hallazgo en explo-
racion fisica de micropene orienta hacia una patologia
de origen central con alteracion de adenohipdfisis, datos
que se confirman con los niveles bajos de hormonas

hipofisarias junto con imagen radiolégica compatible con
interrupcion del tallo hipofisario.
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Caso ¢l n

Shock en neutropenia

Ponente: Elena Fresan Ruiz. Tutora: Rosalia Pérez Hernandez.
Hospital Universitario de Canarias. San Cristobal de La Laguna. Tenerife.

Se trata de una lactante de 19 meses diagnosticada
de leucemia linfoblastica aguda (LLA) tipo B comtin de
riesgo intermedio, en tratamiento quimioterapico segun
protocolo LAL/SEHOP-PETHEMA 2013. Se encuentra en
la fase de tratamiento de induccion IA. Presenta una
neutropenia profunda y prolongada secundaria a la qui-
mioterapia (prednisona, vincristina y daunorrubicina) de
mas de 10 dias de duracién. Recibe 24 horas antes de su
ingreso una dosis de L-asparraginasa intramuscular, sin
incidencias. Acude al hospital por vomitos alimentarios,
decaimiento y molestias abdominales de unas 18 horas
de evolucion. No ha realizado deposiciones en las ultimas
48 horas. Esta afebril y sin otra sintomatologia asociada.
En su valoracion inicial se encuentra una tension arterial
(TA) de 149/83 mmHg siendo el resto de constantes
normales. Se objetiva regular estado general, palidez
cutdnea no mucosa, esta ojerosa y con labios y lengua
secos, decaida pero alerta, con quejido intermitente. EI
abdomen es blando, con aparente dolor a la palpacion
profunda en ambas fosas iliacas (mayor en derecha que
en izquierda), con timpanismo a la percusion y escasos
ruidos intestinales, sin otros hallazgos patoldgicos de
interés. Se extrae analitica sanguinea con pancitopenia
ya conocida en el hemograma y bioquimica normal; ana-
litica de orina con resultado normal; asi como cultivos.
Se realiza ecografia abdominal de urgencias en la que
no hay hallazgos patologicos.

Se decide su ingreso para vigilar la evolucion y tratar la
deshidratacion moderada con sueroterapia endovenosa.

A las 72 horas de ingreso presenta un pico febril
con temperatura (T%) de 38,5° C y deterioro clinico. A la
exploracion presenta frecuencia cardiaca (FC) 180 Ipm,
TA 70/40 mmHg, frecuencia respiratoria (FR) 35 rom y
saturacion de oxigeno (SatO.) 93%. Llama la atencidn
una marcada palidez cutanea, un relleno capilar enlen-

tecido y quejido intermitente. En la auscultacion cardiaca
se evidencia soplo sistdlico Il/VI en borde paraesternal
izquierdo; y en la pulmonar hay buena entrada de aire
bilateral sin ruidos sobreafiadidos. El abdomen esta dis-
tendido, duro y doloroso, lo cual dificulta la palpacion de
masas y/o megalias, con ruidos hidroaéreos presentes.
Ademads se observa una fisura perianal y un hematoma
que se extiende desde la zona perianal hacia anterior,
con aumento del tamario de los labios mayores.

PREGUNTA 1. ;COMO ACTUARIA INICIALMENTE ANTE

ESTOS HALLAZGOS?

a. Extraer analitica y hemocultivos, y actuar segin los
resultados.

b. Extraer analitica y hemocultivos, e iniciar antibiotera-
pia empirica.

c. Extraer hemocultivos, iniciar antibioterapia empirica
y expansion de volumen.

d. Iniciar oxigenoterapia, extraer hemocultivos e iniciar
antibioterapia empirica.

e. Iniciar oxigenoterapia, extraer hemocultivos, iniciar
antibidtica empirica y expansion de volumen.

La respuesta correcta es la e.

Se trata de una paciente afecta de una neoplasia
hematoldgica, que presenta una neutropenia profunda
y prolongada secundaria a la quimioterapia. Inicia un
cuadro de fiebre y datos de disfuncién organica (car-
diovascular y hematolégica que conozcamos hasta el
momento), por lo que cumple criterios diagnosticos en
la actualidad de sepsis grave.

Las definiciones de sindrome de respuesta inflamato-
ria sistémica, sepsis y shock séptico validas en la actua-
lidad fueron adaptadas en la Conferencia de Consenso
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Shock en neutropenia

Internacional en Sepsis Pediatrica y se publicaron en

2005. Son las siguientes:

¢ Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SIRS):
presencia de, al menos, dos de los siguientes criterios,
uno de los cuales debe ser alteracion de la tempera-
tura o del recuento leucocitario:

— Temperatura >38,5°C 0 >36°C.

— Taquicardia (definida como FC media >2 DS por

encima de la normal para la edad del paciente).
Para nifios menores de 1 afio también se conside-
ra la bradicardia (< percentil 10 para su edad en
ausencia de estimulo vagal, medicacion betablo-
queante o cardiopatia congénita).

— Taquipnea (definida como FR media >2 DS por

encima de lo normal para la edad del paciente).

— Recuento leucocitario elevado o disminuido para

su edad (no secundario a quimioterapia) o0 >10%
de neutrdfilos inmaduros.

e Sepsis: SIRS en presencia o como resultado de una
infeccion sospechada o confirmada.

e Sepsis grave: sepsis y uno de los siguientes criterios:
— Disfuncion cardiovascular.

— Sindrome de distrés respiratorio agudo.

— Disfuncion de 2 0 mas 6rganos (definidos en la

tabla 1).

e Shock séptico: sepsis grave con disfuncién orgénica
cardiovascular, que provoca hipoperfusion o hipoten-
sién a pesar de un adecuado tratamiento con liquidos
(=40 ml/kg en 1 hora).

Tras diagnosticar la sepsis grave y el shock séptico
es prioritario iniciar el tratamiento de forma precoz, sin
necesidad de conocer el resultado de las exploraciones
complementarias, puesto que va a ser determinante para
el prondstico del paciente.

La actuacion inicial correcta consiste en una reani-
macién inicial, que tiene lugar durante los primeros 15
minutos:

e Asegurar la permeabilidad de la via aérea e iniciar
oxigenoterapia. Valorar periddicamente la necesidad
de intubacion.

e Monitorizacion de FC, FR, electrocardiograma (ECG)
continuo, pulsioximetria y TA no invasiva.

e (Canalizacion de 2 accesos venosos periféricos o via
intradsea.

e Expansion de volumen con fluidoterapia: bolos de 20
ml/kg de cristaloides o coloides, lo més rapido posi-
ble y repitiéndolos cada 5-10 minutos, hasta que la
situacion hemodinamica mejore o hasta la aparicion

TABLA 1. CRITERIOS DE DISFUNCION ORGANICA.

Disfuncion cardiovascular

Tras administracion de fluidos isoténicos >40 mi/kg en 1 h:

e TA <P5 para su edad o TAS <2 DE por debajo de normal
para su edad

e Necesidad de drogas vasoactivas para mantener TA en
rango normal (dopamina >5 mcg/kg/min o cualquier dosis
de adrenalina, noradrenalina o dobutamina)

e Dos de los siguientes:
- Acidosis metabdlica inexplicable: déficit de bases <5 mEgq/L
- Incremento de lactato arterial >2 veces por encima del

normal

- Oliguria <0,5 ml/kg/h
- Relleno capilar alargado >5 seg
- Gradiente de T? central-periférica >3°C

Disfuncion respiratoria

e Pa0,/Fi0, <300, sin cardiopatia cianética o enfermedad
pulmonar previas

e PaCO, >65 mmHg (o 20 mmHg sobre la PaCO, basal)

e Necesidad de FiO, >50% para SatO, >92%

Disfuncion neurolédgica

e Score de coma de Glasgow <11
e Cambio brusco con descenso de >3 puntos desde un score
basal anormal

Disfuncién hematoldgica

e Recuento plaguetario <80.000/mms3 o descenso del 50%
del valor previo anterior a 3 Ultimos dias (en pacientes
crénicos hemato-oncolégicos)

e Relacion internacional normalizada (INR) >2

Disfuncion renal

e Creatinina sérica >2 veces por encima del limite para su
edad o el doble de la basal

Disfuncidn hepatica

e Bilirrubina total >4 mg/dl (no en neonatos)
e ALT 2 veces por encima del limite normal para su edad

PaO,: presion arterial de oxigeno; FiO.: fraccion inspirada de Os;
PaCO.: presion arterial de carbénico (CO.).

de signos de sobrecarga de volumen (edema agudo
de pulmén, hepatomegalia, etc.).

e Extraccion de muestra para analitica, hemocultivo y
otros cultivos para localizar el foco de infeccién (aun-
que esto no debe demorar nunca la administracion
del antibiético).

e Administrar la primera dosis de antibiético lo antes
posible y siempre en la primera hora de reconoci-
miento del shock séptico dado que disminuye signi-
ficativamente la mortalidad.

PREGUNTA 2. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES PAUTAS DE
ANTIBIOTERAPIA EMPIRICA CONSIDERA IDONEA?

a. Amoxicilina-clavulanico.

b. Cefotaxima.
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c. Meropenem y vancomicina.
d. Cefotaxima y vancomicina.
e. Amikacina y teicoplanina.

La respuesta correcta es la c.

El tratamiento antibidtico inicial del paciente séptico
debe ser empirico y de amplio espectro, con uno o mas
farmacos que tengan actividad frente a todos los posibles
patégenos y una adecuada penetrancia en el supuesto
foco de sepsis.

La eleccion del antibiotico empirico dependera de
diversos factores:

e Fdad.

e (aracteristicas del paciente (enfermedad de base,
alergias, inmunodeficiencias).

e (Colonizaciones del paciente.

e Foco infeccioso.

e Origen de la infeccion (extrahospitalaria, nosocomial).

e Epidemiologia y resistencia de la flora local.

e FEvitar el empleo de antibitticos usados recientemente.
Tal y como recomiendan las guias actuales (Tabla 2),

en un paciente neutropénico con sepsis grave 0 shock

séptico se deben emplear combinaciones de antimicro-
bianos que incluyan cobertura frente a bacterias:

e Gram negativas y con actividad antipseudomonas:
ceftazidima, cefepime, meropenem o piperacilina-ta-
zobactam.

e Gram positivas: teicoplanina o vancomicina.

En esta paciente se realizaron las medidas de resuci-
tacion inicial, con administracion de oxigenoterapia suple-
mentaria, canalizacion de un acceso venoso periférico,
extraccion de analitica sanguinea y hemocultivos (de
Port-a-Cath y periférico), inicio de antibioterapia empiri-
ca con meropenem y vancomicina, asi como expansion
de volumen con suero salino fisiolégico (a 40 ml/kg).
Se decide traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP).

A su llegada a la UCIP la paciente continta el empeo-
ramiento clinico a pesar de la expansion de volumen.
Presenta mal estado general, coloracion palida y dismi-
nucién del nivel de conciencia. Se objetiva mala perfusion
periférica, pulsos débiles y frialdad acra. La FC es de 180
lom y la TA de 50/25 mmHg, sin aparecer cambios en la
auscultacion cardiaca. La paciente realiza una diuresis
adecuada, presenta distrés respiratorio grave (FR 50 rpm,
SatO- 75% con FiO-. 100%), con mala entrada de aire
bilateral en la auscultacion, sin ruidos sobreafiadidos.

Persiste distension abdominal importante, siendo el abdo-
men duro y doloroso a la palpacion, sin visceromegalias.
Realiza 2 vomitos, el tltimo sanguinolento.

En el control analitico destaca pancitopenia grave (Hb
7,2 g/dl, neutropenia de 0/mm?3 y trombopenia de 8.000/
mm?3), elevacion de enzimas pancreaticas (lipasa 306
U/L, amilasa 43 U/L), discreta elevacion de transaminasas
(GOT 62 U/L, GPT 53 U/L), hiperbilirrubinemia (fotal de
1,1 mg/dl) y alteraciones en el ionograma (hipopotasemia
de 3 mEq/L e hipofosfatemia de 3,2 mg/dL). Ademas
elevacion de reactantes de fase aguda con PCR >90
mg/dl. En la gasometria venosa presenta acidosis meta-
bdlica grave con pH 7,09, bicarbonato de 16 mmol/L e
hiperlactacidemia de 4,2 mmol/L. Destaca también una
coagulopatia con tiempo de protrombina del 30%, APTT
70 seg y fibrindgeno de 200 mg/dl. Se realiza radiogra-
fia de térax que es compatible con sindrome de distrés
respiratorio agudo (SDRA).

PREGUNTA 3. ;QUE MEDIDAS TERAPEUTICAS ADOPTARIA

A CONTINUACION?

a. Continuar la expansion de volumen hasta lograr obje-
tivos o signos de sobrecarga hidrica.

b. Iniciar soporte inotropico.

c. Intubacion endotragueal y conexion a ventilacion
mecanica.

d. Transfusion de hemoderivados.

e. Todas las opciones son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Se trata de un shock refractario a fluidoterapia en el
que de momento no hay signos de sobrecarga hidrica
(crepitantes, hepatomegalia, etc.), por lo que se debe
seguir optimizando el aporte volumétrico hasta lograr
los objetivos (PVC: 8-12 mmHg) (opcién a correcta). Sin
embargo, no se ha logrado revertir el cuadro clinico, por
lo que es necesario comenzar el tratamiento inotrépico y
vasopresor (opcion b correcta). La dopamina es el farmaco
de eleccion. En caso de TA normal con clinica de resisten-
cia vascular sistémica (RVS) elevada (extremidades frias,
relleno capilar enlentecido, oliguria) o sospecha de dis-
funcién miocéardica se sugiere el empleo de dobutamina.

Si a pesar del tratamiento con dopamina o dobu-
tamina no se consiguen los objetivos terapéuticos, se
considera un shock refractario a dopamina/dobutamina.
A continuacion es necesario diferenciar entre las siguien-
tes situaciones:
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TABLA 2. TRATAMIENTO ANTIBIOTICO EMPIRICO EN SEPSIS.

Foco de infeccion

Ninguno, respiratorio o
SNC en neonato sano

Ninguno, respiratorio
0 SNC en neonato con
via central

Ninguno, respiratorio
ITU 0 CNS

Peritonitis (perforacion
viscera hueca)

Ninguno en
neutropénicos

Si se sospecha
infeccion flngica

Shock frio: relleno capilar >2 segundos, frialdad acra,
TA diferencial estrecha, pulsos débiles. Sugiere RVS
elevadas, por lo que se recomienda administrar adre-

nalina.

Shock caliente: relleno capilar en flash, presion dife-
rencial amplia, pulso saltén sugiere RVS disminuidas,
por lo que se recomienda administrar noradrenalina.
La decision de intubar y conectar al paciente a ventila-

Antibidtico dosis i.v. (mg/kg)

e Ampicilina: 160-200 mg/kg/24 h cada 6 h
con
o (Ceftriaxona: 50 mg/kg/12-24 h*
0
o Cefotaxima: 50-75 mg/kg/6-8 h

Sustituir ampicilina por:

e Cloxacilina: 100-200 mg/kg/24 h cada 6 h**
0

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

e Cefotaxima: 50-75 mg/kg/6-8 h***
0
o (Ceftriaxona: 50 mg/kg/12-24 h

Sospecha de meningitis neumdcica afiadir:
e Vancomicina: 60 mg/kg/dia cada 6 h

e Amoxi-clavulanico: 100-150 mg/kg/dia cada 6-8 h
0
e Piperacilina-tazobactam: 200-300 mg/kg/dia cada 6 h
0
o Meropenem: 20 mg/kg/8 h
con
Amikacina: 15-20 mg/kg/24 h

e Ceftazidima: 150 mg/kg/dia cada 8 h
0

e Cefepime: 150 mg/kg/24 h cada 8-12 h
0

e Meropenem: 60 mg/kg/dia cada 8 h****

e Piperacilina-tazobactam: 200-300 mg/kg/dia cada 6 h
0
e Vancomicina: 40-60 mg/kg/24 h cada 6 h
0
e Teicoplanina: tres dosis a 10 mg/kg/12 h seguido de
6-10 mg/kg cada 24 h

Anfotericina (liposomal) 5 mg/kg/24 h

Alternativas/alérgicos

Ampi mas + genta si no SNC

Gentamicina 4-5 mg/kg/24 h

e Aztreonam: 120 mg/kg/dia cada 6 h
con
Vancomicina: 40 mg/kg/dia cada 6 h

Sospecha de infeccion invasiva por estreptococo
del grupo A:
e Penicilina: G 50.000 U/kg/4 h
con
Clindamicina: 10 mg/kg/6-8 h

® Metronidazol: 7,5 mg/kg/6 h
0
Clindamicina: 10 mg/kg/6 h
con
Aztreonam: 25 mg/kg/24 h
0
Gentamicina: 5 mg/kg/24 h

e Cefoxitina: 80-160 mg/kg/dia cada 4-6 h

e

Gentamicina 5 mg/kg/24 h

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

e Amikacina: 15 mg/kg/?jia

e Vancomicina: 40-60 n?g/kg/24 h cada 6-8 h
Teicoplanina °

cién mecéanica debe ser precoz y basado en la evaluacion
clinica del esfuerzo respiratorio, la alteracién del estado
mental, la hipoventilacién y la inestabilidad hemodina-

mica (opcién ¢ correcta). En general, antes de la intu-

bacion es conveniente realizar expansion de volumen
(excepto si ya hay datos de sobrecarga hidrica) e iniciar
perfusion de farmacos vasoactivos, pues, al sedar, se
frenan los mecanismos compensadores y disminuye el
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retorno venoso, apareciendo hipotension arterial. Para

la intubacion siguiendo las recomendaciones del grupo

de Respiratorio de la Sociedad Espafiola de Cuidados

Intensivos Pediatricos se utiliza ketamina y midazolam.
En cuanto a la administracién de hemoderivados

(opcion d correcta), pese a que no hay estudios espe-

cificos en nifios con sepsis grave, las guias nacionales

actuales recomiendan transfundir si:

e Hematocrito <30% o hemoglobina <10 g/dl para
mantener saturacion venosa central Satycs 02 >70%
durante las primeras 6 horas de resucitacion.

e Alteracion de la coagulacion y sangrado activo, o si el
paciente precisa cirugia o procedimientos invasivos.

¢ Plaquetas <10.000/mms3 0 <30.000/mm?3y riesgo sig-
nificativo de sangrado o para lograr >50.000/mm3
antes de procedimientos invasivos o cirugia.

Esta paciente se intuba a su llegada a la UCIP dada la
insuficiencia respiratoria hipoxémica. Respecto al soporte
inotropico, se pauta dopamina hasta 15 Lig/kg/min a pesar
de lo cual continda inestable hemodindmicamente con
RVS altas (relleno capilar de 3 segundos y frialdad al tacto)
y se objetiva una disminucion de la contractilidad miocar-
dica en la ecocardiografia. Por este motivo se afiade adre-
nalina a 0,5 mcg/kg/min, sin clara mejoria de la situacion
clinica. Se transfunden los siguientes hemoderivados: 2
concentrados de hematies, 3 tranfusiones de plaquetas y
2 de plasma. Se amplia asi mismo la cobertura antibictica
con amikacina dado el riesgo vital y se afiade tratamiento
antifingico con anfotericina B liposomal.

PREGUNTA 4. ;CUAL SERIA EL SIGUIENTE PASO EN EL
TRATAMIENTO DEL SHOCK?

a. Aumentar dosis de dopamina.

Aumentar dosis de adrenalina.

Anadir milrinona.

Anadir noradrenalina.

Administrar hidrocortisona.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

La administracion de corticoides esta indicada en
situaciones de shock resistente a catecolaminasy en
pacientes con diagndstico o riesgo de insuficiencia adre-
nal, que son los siguientes:

e Sepsis grave con purpura.
e Tratamiento previo con esteroides.
e Anormalidades pituitarias o adrenales.

TABLA 3. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ATLANTA PARA

PANCREATITIS AGUDA (DEBE CUMPLIR 2 DE 3 DE LOS
SIGUIENTES).

Clinicos Dolor hemiabdomen superior que se puede
irradiar a la espalda, de inicio agudo,
persistente y grave

Analiticos Amilasa o lipasa séricas elevadas >3 veces del
limite superior de la normalidad

Prueba de Imagen compatible con pancreatitis aguda en

imagen ecografia, TAC 0 RM

TAC: tomografia axial computarizada; RM: resonancia magnética.

La dosis de hidrocortisona recomendada es la de
estrés a 5b0-100 mg/m?/dia, en infusién continua o en
bolo (opcién e correcta).

Con todas estas medidas se alcanza en la paciente
una situacion de estabilidad hemodinamica.

En este momento se sospecha una pancreatitis aguda
(PA) secundaria al uso de L-asparraginasa, puesto que
presenta datos clinicos y analiticos (lipasa méaxima de
2.900 Ul/L) sugestivos (Tabla 3), por lo que se pauta
octredtido. La paciente desarrolla un shock séptico refrac-
tario secundario a infeccion por translocacion intestinal de
bacterias gram negativas (E. coli, E. cloacae complex y P.
aeruginosa, sensibles a la antibioterapia administrada).

PREGUNTA 5. ;QUE SE DEBE MONITORIZAR A

CONTINUACION Y QUE PRUEBAS DE IMAGEN SOLICITAR?

a. Monitorizar la presion intraabdominal (PIA) y solicitar
ecografia abdominal y/o TAC abdominal.

b. Monitorizar el gasto cardiaco por termodilucién y soli-
citar una RM abdominal.

c. Monitorizar el balance hidrico y la diuresis y solicitar
ecografia abdominal.

d. Monitorizar la presion de perfusién abdominal (PPA)
y solicitar ecografia abdominal y/o TAC abdominal.

e. Ninguna es cierta.

La respuesta correcta es la a.

La monitorizacion de la PIA esta indicada ante la
distension abdominal, sospecha de infeccién intraabdo-
minal, asi como en los pacientes que precisan adminis-
tracion masiva de liquidos (Tabla 4). La Sociedad Mundial
del Sindrome Compartimental recomienda medir la PIA
en el paciente pediatrico via transvesical y de forma inter-
mitente (cada 4-6 horas). Para ello el nifio debe estar en
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TABLA 4. INDICACIONES DE MONITORIZACION DE PIA.

Disminucién e Complicaciones de cirugia abdominal
complianza pared e Traumatismo abdominal y/o pélvico
abdominal grave

Incremento ¢ {leo paraitico

contenido o Volvulo

intraluminal e Pseudo-obstruccion colénica

Incremento e |nfeccion abdominal, peritonitis y

contenido pancreatitis

intraabdominal e Hemoperitoneo, neumoperitoneo o
ascitis

e Distension abdominal y clinica de
sindrome compartimental

Fuga capilar e Administracién masiva de liquidos
e Politransfusion

Otras e \entilacion mecanica
e PEEP >10 cmH,0
e Sepsis 0 shock

decubito supino y se debe hacer la medicion al final de

la espiracion. Una vez evacuada la vejiga, se purga el

sistema usando 1 ml/kg de suero salino fisiolégico como

volumen de instilacion (minimo 3 ml, maximo 25 ml) y

se toma el cero a nivel de la linea media axilar o sinfisis

pubica, registrando los valores en mmHg (1 mmHg =

1,36 cmH,0). La PIA considerada como normal en el

nifio critico es de 4 a 10 mmHg.

Se define como presion de perfusion abdominal (PPA)
a la tension arterial media (TAM) menos la PIA, con valo-
res normales >60 mmHg. Esta medicion es aplicada a
adultos, no se acepta como apropiada en la atencion
pediatrica por la variabilidad de la TAM con la edad, por
lo cual el subcomité pediatrico de la Sociedad Mundial
del Sindrome Compartimental no acepta este valor.

La monitorizacién del gasto cardiaco por termodi-
lucién esta indicada en la fase de shock resistente a
catecolaminas, aunque no todas las unidades cuentan
con dicha medida.

Las pruebas de imagen mas adecuadas para la valo-
racion de la cavidad abdominal se enumeran a conti-
nuacion:

e Fcografia abdominal: es de eleccion para el diagnés-
tico de la pancreatitis. Es accesible, facil y barata.
Presenta limitaciones para la valoracion del retrope-
ritoneo y en los pacientes con gran contenido aéreo
en la cavidad abdominal.

e TAC abdominal: posee alta sensibilidad y especifici-
dad en la valoracion de la cavidad abdominal y del
retroperitoneo, asi como del contenido libre interasas
de liquido o aire. Su gran desventaja es la irradiacion

importante a la que se somete al nifio y la necesidad
de trasladar el paciente para su realizacion. Ante la
sospecha de pancreatitis esta indicada su realizacion
si hay dudas diagnosticas, para la confirmacion de
la gravedad, si existe falta de respuesta ante el trata-
miento conservador o aparece deterioro clinico.

Se solicita una ecografia abdominal en la que no se
visualiza el pancreas por interposicion aérea. Se decide,
sin embargo, no realizar TAC abdominal dada la impo-
sibilidad de traslado de la paciente por su inestabilidad
y puesto que se desestima la opcion quirdrgica inicial-
mente. En las siguientes 24 horas presenta PIA de has-
ta 15, inestabilidad hemodindmica y anuria a pesar de
expansion de volumen y diuréticos.

PREGUNTA 6. ;EN QUE COMPLICACION DEBEMOS
PENSAR?

a. Necrosis pancreatica estéril.

Necrosis pancreéatica sobreinfectada.
Sindrome compartimental abdominal (SCA).
Hipertension intraabdominal (HIA).
Ninguna es cierta.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

La cavidad abdominal y el retroperitoneo actiian como
compartimentos estancos, con una distensibilidad limi-
tada, por lo que cualquier cambio de volumen de su
contenido puede elevar la PIA.

La definicion de hipertension intraabdominal (HIA)
es la elevacion patolégica mantenida o repetida de la
PIA >10 mmHg. La HIA contribuye a una disfuncion
orgénica rapida.

El sindrome compartimental abdominal (SCA) en
pediatria se define como la elevacion mantenida o repe-
tida de la PIA >10 mmHg, asociada a fallo multiorgani-
co de nueva instauracion o un empeoramiento del ya
existente.

La persistencia de HIA va a repercutir en distintos
Organos como se detalla a continuacion:

e Pulmonar: produce elevacién de los diafragmas,
compresion pulmonar, aumento de la presion intra-
toracica, disminucion de la distensibilidad pulmonar
y reduccién de la perfusién pulmonar.

e (Cardiovascular: contribuye a una disminucion del
gasto cardiaco (disminucién de precarga, aumento
de postcarga y disminucién de distensibilidad ventri-
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cular). Ademas, con PIA >30 mmHg se observa una

disminucion de contractilidad cardiaca al comprimirse

de forma extrinseca las cavidades cardiacas.

e Renal: aparece un drenaje venoso disminuido por
compresion extrinseca de las venas renales. Provoca
insuficiencia renal aguda prerrenal por vasoconstric-
cion inducida por el sistema renina-angiotensina-al-
dosterona.

e Gastrointestinal (manifestacion temprana): hay una
disminucioén del flujo mesentérico que afecta a la
mucosa gastro-intestinal produciendo isquemia pro-
gresiva. La pérdida de la barrera mucosa conduce a
una translocacion bacteriana, sepsis y fallo multiorga-
nico. Asi mismo el retorno venoso disminuye, lo cual
produce edema intestinal y aumenta mas la PIA.

e Hepatico: aparece incapacidad para metabolizar el
acido lactico.

e Neurologico: se traduce en un aumento de presion
intracraneal, con disminucion de la presion de per-
fusion cerebral e isquemia progresiva.

En la clasificacién de la pancreatitis aguda de Atlanta
de 1992 se define la necrosis pancreatica como una
complicacion local de la pancreatitis aguda grave, que
es aquella que asocia fallo multiorganico. Se manifiesta
como zonas localizadas o difusas de tejido pancreati-
€0 no viable que generalmente se asocian a necrosis
de grasa peripancreatica, que puede ser estéril o estar
sobreinfectada.

PREGUNTA 7. ;QUE ACTITUD TERAPEUTICA ADOPATARIA

EN EL SCA?

a. Mantener a dieta absoluta y colocar sonda nasogéas-
trica y/o rectal.

b. Pautar adecuada sedoanalgesia y valorar miorrelaja-
cion.

c. Evitar balance hidrico positivo.

d. Colocar un catéter de drenaje peritoneal percutaneo
y descompresion quirdrgica.

e. Todas son correctas.

La opcion correcta es Ia e.

A continuacién se enumeran las recomendaciones
actuales del manejo del SCA en pediatria de la Sociedad
Mundial del Sindrome Compartimental Abdominal:

Manejo médico (en HIA: PIA >10 mmHg):

e Evacuacion de contenido intraabdominal, que consis-
te en la descompresion géastrica y rectal (con sondajes

naso-gastrico y rectal), el uso de agentes procinéticos

y en minimizar la nutricion enteral.

e FEvacuacion de colecciones abdominales si existen,
mediante drenaje peritoneal percutéaneo y, por Gltimo,
considerar cirugia evacuadora.

e Mejorar la distensibilidad abdominal, para ello, ase-
gurar una adecuada sedoanalgesia, valorar bloqueo
neuromuscular y evitar la elevacion de la cabecera
de la cama mas de 30°.

e Optimizar la administracion de fluidos, evitando balan-
ce positivo por excesivo aporte hidrico en los estados
de shock, usando coloides y/o fluidos hiperténicos y
diuréticos una vez alcanzada estabilidad hemodina-
mica y, por ultimo, considerando la hemodiafiltracion.

e Optimizar el soporte respiratorio: conviene controlar la
presion pico por lo que ayuda ventilar en modalidad
controlada por presion o disminuir el volumen tidal en
las modalidades controladas por volumen. Se debe
mantener un adecuado reclutamiento alveolar con
PEEP suficiente.

Manejo quiriirgico (en SCA: PIA >10 mmHg, asociada
a fallo multiorganico de nueva instauracién o un empeo-
ramiento del ya existente):

e Realizar laparotomia descompresiva con manteni-
miento de abdomen abierto y cierre temporal de la
pared abdominal, puesto que el cierre definitivo tem-
prano esta asociado a reaparicion del SCA.

e (Colocar terapia de presion negativa en la herida faci-
litando el cierre aponeurotico abdominal en los nifios
con heridas abdominales abiertas. Ademas, reduce
el tercer espacio abdominal y la respuesta inflama-
toria sistémica. En las guias clinicas no se especifica
ninguna técnica de aspiracion negativa especifica.

e Para el cierre definitivo del abdomen no existe una
recomendacion exacta, pero se subraya que cuanto
mas tiempo permanezca abierto el abdomen mayor
es la potencial morbilidad.

Es necesario tener en cuenta el sindrome de reper-
fusién temprana, en el que se pueden observar hemo-
rragias masivas y/o disminucion rapida de la precarga
a consecuencia de un atrapamiento de la volemia en el
territorio reperfundido. La mortalidad en estos pacientes
oscila entre el 30y el 60%.

En este caso se intenta colocar un drenaje peritoneal
percutaneo cuando comienza la hipertension intraabdo-
minal (PIA >10 mmHg) pero no es posible por dificulta-
des técnicas. Se produce un empeoramiento progresivo
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FIGURA 1. Laparotomia descompresiva.

en las siguientes 48 horas. Evoluciona hacia un sindrome
compartimental abdominal (PIA hasta 14 mmHg) por lo
que requiere laparotomia descompresiva. Se realiza ins-
peccion de la cavidad abdominal visualizando hematoma
organizado en fondo de saco de Douglas sin datos de
sangrado activo y liquido serohematico libre entre asas,
sin otros hallazgos. Se deja el abdomen abierto con un
dispositivo de vacio con presion negativa.

El cierre definitivo del abdomen se lleva a cabo el 11°
dia de ingreso en UCIP. Posteriormente la evolucion resul-
ta favorable, pudiendo retirar el soporte progresivamente.
En la actualidad se encuentra en fase de mantenimiento
de su enfermedad.

BIBLIOGRAFIA

1. Tratamiento de la Leucemia Aguda Linfoblastica de Nuevo
Diagndstico (para nifios mayores de 1 afio y menores de
19 afios). Recomendaciones terapéuticas LAL/SEHOP-PE-
THEMA 2013. Version 2.0 (09.10.2014).

10.

Dellinger RP, Levy MM, Rhodes A, et al. Surviving Sepsis
Campaign: International guidelines for management of seve-
re sepsis and septic shock: 2012. Crit Care Med. 2013; 41:
580-637.

Alonso Salas MT, De Carlos Vicente JC, Gil Anton J, Pinto
Fuentes I, Quintilla Martinez JM, Sanchez Diaz JI. Docu-
mento de consenso SECIP-SEUP sobre manejo de sepsis
grave y shock séptico en pediatria. www.secip.com.

Working Group IAP/APA Acute Pancreatitis Guidelines.
IAP/APA evidence-based guidelines for the management
of acute pancreatitis. Pancreatology. 2013; 13(4 Suppl 2):
el-15.

Banks PA, Bollen TL, Dervenis C, et al. Classification of
acute pancreatitis-2012: revision of the Atlanta classification
and definitions by international consensus. Gut. 2013; 62:
102-11.

Martinez Lépez MC, Miranda Herrero MC, Hernando Puente
M, Tolin Hernani M, Sénchez Sanchez C, Alvarez Calatayud
G. Pancreatitis aguda: nuestra experiencia. Acta Pediatr
Esp. 2013; 71(1): 3-8.

Raja RA, Schmiegelow K, Albertsen BK, et al. Asparagina-
se-associated pancreatitis in children with acute lympho-
blastic leukaemia in the NOPHO ALL2008 protocol. Br J
Haematol. 2014; 165: 126-33.

Ferer Gonzalez P, Giménez Abadia MA, Ferrer Calvete J,
Nadal Ortega JM. Enfermedades del pancreas exocrino.
En: SEGHNP. Tratamiento en gastroenterologia, hepatologia
y nutricién pediatrica. 32 ed. Madrid: Ergon; 2012. p. 265-
77.

Kirkpatrick AW, Roberts DJ, De Waele J, et al. Intra-abdo-
minal hypertension and the abdominal compartment syn-
drome: updated consensus definitions and clinical prac-
tice guidelines from the World Society of the Abdominal
Compartment Syndrome. Intensive Care Med. 2013; 39:
1190-206.

De Waele JJ, et al. Intra-abdominal hypertension and abdo-
minal compartment syndrome in pancreatitis, paediatrics,
and trauma. Anaesthesiol Intensive Ther. 2015; 47(3): 219-
27.



Sindrome de bajo gasto

Ponente: M. Angeles Rivas. Tutora: Elena Alvarez.

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Nifio de 15 meses, sin antecedentes personales de
interés, que acude al Servicio de Urgencias de su hospital
de referencia por vémitos y decaimiento de dos dias de
evolucion (2-3 vomitos al dia, con adecuada tolerancia
oral a liquidos), sin otros sintomas asociados (esta afebril,
sin cambios en las deposiciones ni sintomas catarrales).
Como ambiente epidémico, su hermana y abuelo presen-
tan cuadro de gastroenteritis aguda. En la exploracion
fisica sus constantes son: frecuencia cardiaca (FC) 45
Iom, tension arterial (TA) 107/43 mmHg, frecuencia respi-
ratoria (FR) 29 rpm, saturacion de oxigeno (Sat 0-) 100%,
temperatura (T?) 36,4 °C. Se objetivan mucosas htimedas
v piel turgente, palidez cutanea, frialdad acra, relleno
capilar 3-4 segundos. A la auscultacion cardiopulmonar
(ACP) existe buena ventilacion pulmonar bilateral, pero
ritmo cardiaco apagado y lento. No presenta alteraciones
a la palpacion abdominal salvo hepatomegalia de tres
centimetros y conserva adecuado nivel de conciencia.

Se canaliza via venosa periférica y se extrae anali-
tica en la que se detecta: acidosis metabdlica y |actica
(pH 7.34, pCO» 36 mmHg, HCO3 18 mmol/L, lactato 5,1
mmol/L), elevacién de enzimas cardiacas [troponina |
(Tnl) 15,19 mcg/L, CK 1.563 Ul/L], de transaminasas
(GPT 77 UI/L), sin otras alteraciones bioquimicas. En el
hemograma llama la atencion leucocitosis con linfocitosis
(21.750/mm3: 8.780 PMN/mm; 11.100 linfocitos/mm3)
sin otros datos indicativos de infeccion bacteriana (PCR
<29 mg/L) ni otras alteraciones en hemograma [hemo-
globina (Hb) 12 g/dl].

PREGUNTA 1. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS

CORRECTA EN URGENCIAS?

a. Via periférica, rehidratacion intravenosa (i.v.) y dieta
absoluta.

b. Via periférica, expansion con cristaloides y ecografia
abdominal.

c. Via periférica, electrocardiograma (ECG), ecocardio-
grafia y expansién con cristaloides.

d. Via periférica, ECG, ecocardiografia e isoproterenol/
adrenalina en perfusion continua por via periférica.

e. Via periférica, ECG, ecocardiografia y tratamiento con
atropina i.v.

La respuesta correcta es la d.

La sintomatologia descrita muestra signos de bajo gasto
cardiaco con hipoperfusion periférica (palidez cutanea,
frialdad acra, relleno capilar enlentecido) y acidosis meta-
bolica y lactica. En situacion de bajo gasto se activan meca-
nismos compensatorios para evitar la disoxia celular, pero
si el fallo circulatorio persiste y se supera el punto critico
de transporte de oxigeno (punto critico DO,) se instaura el
shock y se produce dafio sistémico. Con los datos expues-
tos en este caso clinico, no se puede afirmar que se trate
de una situacion de shock, ya que la muestra de sangre
de la que se obtiene la gasometria es venosa periférica y el
resultado podria estar interferido por la hipoperfusion local
producida por la compresion para su obtencion.

Los hallazgos de la exploracion fisica indican el origen
cardiogénico del fallo circulatorio (FC 45 Ipm, tonos apa-
gados y débiles), por lo que estaria indicado realizar prue-
bas para filiar su origen y dirigir el tratamiento a aumentar
el gasto cardiaco incrementando la frecuencia cardiaca
y/o el inotropismo. La administracién de atropina no esta-
ria indicada porque tiene un efecto de corta duracion.

La prueba de expansion con cristaloides no es de
eleccion teniendo en cuenta que el paciente presenta
signos clinicos de insuficiencia cardiaca como hepato-
megalia. La pauta de rehidratacion intravenosa tampoco
es una medida indicada para optimizar la hipoperfusion
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dado que el paciente presenta signos de buena hidrata-
cion. A pesar de la leucocitosis, no presenta clinica infec-
ciosa, ni fiebre y tampoco cumple criterios de sindrome
de respuesta inflamatoria (SIRS) por lo que la posibilidad
de un shock séptico es muy baja.

Se realiza electrocardiograma (Fig. 1) en el que se
objetiva bloqueo auriculo ventricular (BAV) completo con
ritmo de escape ventricular a 50 latidos por minuto y
elevacion del intervalo ST de V2 a V5. Con la orientacion
diagnostica de shock cardiogénico con datos de necrosis
miocardica y BAV, se inicia perfusion intravenosa por via
periférica de isoproterenol (a dosis de 0,6 mcg/kg/min) y
se decide traslado a una Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP).

A su ingreso en UCIP presenta una exploracion fisica
similar a la de su hospital de origen con aumento de la
FC a 65 lom y un pico febril de 38°C. Se inicia monito-
rizacién hemodinamica avanzada con monitor PICCO®
tras la canalizacion de vena central y arteria femoral. Los
parametros obtenidos en la primera termodilucion son:
indice cardiaco (IC) 3,8 L/min/mz, volumen global al final
de la diastole (GEDV) 480 mi/m?, agua extrapulmonar
indexada (ELWI) 19 ml/kg, resistencia vascular sistémica
(RVS) 1.000 dyn-s-cm-m2, y diferencia de saturacion
arterio-venosa de oxigeno (SavO,) 55%.

PREGUNTA 2. ;CUAL ES LA ACTITUD TERAPEUTICA DE
MENOR IMPACTO EN LA FISIOPATOLOGIA DEL SHOCK
CARDIOGENICO?

a. Aumentar la presion arterial de O, (PaQy).

b. Aumentar hemoglobina.

c. Aumentar Sa0s.

FIGURA 1. ECG al ingreso.

{ | BAV completo con ritmo
: ! de escape de QRS ancho

a 50 Ipm. Elevaciéon ST
V2-V5 y descenso ST en
cara inferior (Il, lll'y aVF).

d. Aumentar el gasto cardiaco.
e. Control de la hipertermia.

La respuesta correcta es la a.

La actividad metabdlica celular requiere un consumo
de oxigeno (VO,). En situaciones que cursan con descen-
so significativo del DO,, el VO, inicialmente esta asegu-
rado mediante mecanismos adaptativos que aumentan
la extraccion del O transportado en sangre (fase de VO»
independiente del DO,). Sin embargo, a partir de un valor
de DO,, llamado punto critico de DO», se produce un
descenso en la actividad metabolica del tejido y el VO, es
dependiente del DO,. El DO, depende del gasto cardia-
co (GC) y del contenido arterial de oxigeno (CaQ,) y los
factores de los que depende el Ca0, son: hemoglobina,
Sa0, y Pa0,, siendo esta Ultima la de menor relevancia
(Ca0,=Hb x 1,34 x SatO, + 0,003 x Pa0y,).

La fiebre es un estado hipermetabdlico que conlleva
aumento de las necesidades de oxigeno, por lo que su
tratamiento también ayudara a la optimizacién del estado
del paciente.

Tras la estabilizacion clinica, se repite control analitico
qgue muestra descenso del lactato en sangre, correccion
de la acidosis (pH 7,42 pC0O, 28,1 mmHg, HCO; 19,4
mmol/L, lactato 2,1 mmol/L), Savc Oz: 70,8%, Sa0- 99%,
diferencia arterio-venosa de CO- (A a-v pCO,) 6 mmHg y
persistencia de elevacion de enzimas cardiacas y tran-
saminasas (CK 1.664 Ul/L, Tnl 12,01 ng/ml, LDH 854
UI/L, GOT/GPT/GGT: 231/98/18 Ul/L, Cr 0,32 mg/dl).

Se realiza una radiografia de térax en la que no se
encuentran alteraciones y un ecocardiograma trans-
toracico en el que se visualiza un ventriculo izquierdo
de tamanfo normal con anomalias segmentarias de la
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contractilidad, con afectacion de cara anterior y lateral.
También se detecta dilatacion de auricula derecha, vena
cava inferior y venas suprahepaticas con flujo reverso.
El ventriculo derecho es normal y hay insuficiencias tri-
cuspidea y mitral leves. Las coronarias tienen un origen
normal y no se visualiza derrame pericardico.

PREGUNTA 3. ;CUAL ES LA PRUEBA COMPLEMENTARIA
MAS INDICADA?

a. Ninguna, ya que en el momento agudo no cambiaria
la actitud terapéutica.

Cateterismo cardiaco.

Ecocardiograma transesofagico.

Tomografia computarizada (TC) toracica.
Resonancia magnética nuclear (RMN) cardiaca.

o o0 o

La respuesta correcta es la b.

En el caso descrito, tras las pruebas realizadas, no
se puede concretar si el dafio miocardico se esta pro-
duciendo por isquemia por alteracién del flujo coronario
0 €S una presentacion atipica de miocarditis (alteracion
ECG con elevacion de ST, alteracién de la contraccion
cardiaca en ecografia y elevacion de enzimas miocéardi-
cas), por lo que se inicia tratamiento con nitroglicerina y
heparina sédica en perfusion intravenosa continua y se

TABLA 1. INDICACIONES BIOPSIA MIOCARDIOs.

FIGURA 2. Cateterismo descartando anomalias coronarias.

solicita cateterismo de urgencia que permite visualizar
las arterias coronarias en todo su trayecto y ofrece la
posibilidad de repermeabilizarlas si fuera necesario?. Este
se realiza de forma urgente descartando alteraciones en
el flujo coronario (Fig. 2).

El gold estandar de diagnéstico de miocarditis sigue
siendo la biopsia endomiocardica. En el consenso de
2007 sobre las indicaciones de biopsia endomiocardica3
(Tabla 1) por parte de la American Heart Association, del
American College of Cardiology, de la European Society

Situacion clinica Recomendacion  Evidencia
Insuf. cardiaca de nueva aparicion, <2 sem evolucion con VI normal o dilatado y compromiso HD | B
IC de nueva aparicion de 2 sem-3 m de duracién con VI dilatado y nuevas arritmias ventriculares, | B
blogueo de 2 o 3 grado, o falta de respuesta a tto. habitual tras 1-2 sem

IC de >3 m de duracion con VI dilatado y nuevas arritmias ventriculares, bloqueo de 2 o 3 grado, o I1A ©
falta de respuesta a tto. habitual tras 1-2 sem

Insuf. cardiaca con MCD de cualquier duracion, con sospecha de reaccion alérgica y/o eosinofilia I1A C
IC con sospecha de miocardiopatia por antraciclinas I1A ©
IC con sospecha de miocardiopatia restrictiva sin causa I1A ©
Sospecha de tumor cardiaco I1A ©
Cardiomiopatia sin causa en nifios I1A @
IC de nueva aparicion de 2 sem-3 m de duracién con VI dilatado y sin nuevas arritmias IIB B
ventriculares o bloqueo de 2 0 3 grado, con respuesta a tto. habitual tras 1-2 sem

IC de >3 m de duracion con VI dilatado y sin nuevas arritmias ventriculares o bloqueo de 2 0 3 IIB @
grado, con respuesta a tto. habitual tras 1-2 sem

IC con miocardiopatia hipertréfica sin causa IIB ©
Sospecha ARVD/C IIB C
Arritmias ventriculares sin causa [IB C
Fibrilacion auricular sin causa 1l C
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TABLA 2. CRITERIOS DE DALLAS.
Miocarditis activa

Infiltrado inflamatorio + necrosis
miocitaria
Miocarditis borderline  Infiltrado inflamatorio sin necrosis

Ausencia miocarditis No infiltrado inflamatorio ni necrosis

of Cardiology Endorsed by the Heart Failure Society of
Americay del Heart Failure Association of the European
Society of Cardiology, una de las indicaciones es la insufi-
ciencia cardiaca de menos de dos semanas de evolucion
con compromiso hemodinamico (nivel de evidencia B,
recomendacion 1), donde se encuadra el caso expuesto.
Su realizacion en este caso no fue posible. Dentro de los
criterios histopatolégicos que definen la miocarditis aguda,
se aceptan los Criterios de Dallas (Tabla 2 y Fig. 3), aun-
que cada vez son menos usados por su baja sensibilidad
en la recogida de muestra, por la variabilidad interobserva-
dory por la variabilidad histologica seglin el momento del

cuadro en el que se obtiene la muestra. Sin embargo, con
muestra de tejido miocéardico se pueden realizar otras téc-
nicas de inmunohistoguimica (deteccién de inflamacién
miocérdica) y biologia molecular (deteccién de genoma
de multiples virus) con mayor sensibilidad y que aportan
datos prondsticos y orientacion terapéutica.

La resonancia magnética cardiaca (RMN) es la prue-
ba de imagen més sensible y especifica, obteniendo infor-
macién mediante la combinacion de secuencias en T1,
T2 y con contraste con gadolinio tanto de la funcion ven-
tricular como de zonas de inflamacion, necrosis y fibrosis
cardiaca, permitiendo seguir evolucién. Sin embargo, es
una prueba de dificil acceso de forma urgente y no esta
indicada si el paciente esté inestable. En el momento
agudo no proporciona datos prondsticos ni de manejo
terapéutico ni permite visualizar arterias coronarias. En
este caso se realizd a los 12 dias de ingreso y se observé
engrosamiento miocéardico del septo basal, sin otras alte-
raciones ni zonas de realce patolégico (Fig. 4).

FIGURA 3. Histologia car-
diaca de miocarditis. Ay
B: miocarditis aguda. C
y D: miocarditis croénica.
- A: miocitos necréticos. B:
infiltrado de cel.T CD3+. C:
fibrosis. D: macroéfagos y
- cel. CD 68+. E: miocarditis
crénica con ADN de par-
vovirus B19 en las células
endoteliales de una arterio-
la. F: arn de enterovirus.
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FIGURA 4. RMN cardiaca. Secuencia T2. Engrosamiento tabique
interventricular.

La tomografia computarizada (TC) toracica no apor-
tarfa beneficio para el diagnéstico de miocarditis, y la
ecografia transesofagica no tendria indicacién tras obte-
ner buena ventana transtoracica y no sospecharse endo-
carditis.

Tras realizacion de cateterismo descartando isque-
mia miocardica secundaria a alteraciones en la perfusion
coronaria, se suspende perfusion de nitroglicerina. La
orientacion diagnostica es de shock cardiogénico secun-
dario a BAV completo por miocarditis. Con el paciente
estabilizado, es el momento de iniciar el estudio etiologico.

PREGUNTA 4. ;CUAL ES LA ETIOLOGIA MAS FRECUENTE
DE MIOCARDITIS Y BAV?

a. Miocarditis autoinmune.

Miocarditis infecciosa.

Desconocida.

BAV congénito.

Miocarditis de células gigantes.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

En la mayoria de los casos la etiologia es descono-
cida y en el grupo de causa conocida, la més frecuente
es la infeccion por virus. Los enterovirus (Coxsakie B),
adenovirus, VHS-6 y parvovirus B19 son los que mas
frecuentemente se han asociado con miocarditis aunque
otros mucho virus pueden también producirlo, bien por
dafio directo sobre el miocito o por la reaccion inflama-

toria asociada. El resto de agentes infecciosos (bacterias,
hongos, protozoos) causan excepcionalmente miocardi-
tis en nuestro medio. Los farmacos y otras sustancias
toxicas también pueden desencadenar inflamacion del
miocardio, bien por mecanismo directo (antraciclinas,
catecolaminas, metales pesados) o por reaccion de
hipersensiblidad (acetazolamida, furosemida, penicilinas,
tetraciclinas). Algunas enfermedades sistémicas también
pueden crear miocarditis por mecanismo autoinmune,
aunqgue en pediatria son menos frecuentes [lupus eri-
tematoso sistémico (LES), sarcoidosis, enfermedad de
Kawasaki, diabetes mellitus tipo I1.

La miocarditis de células gigantes es una forma clinica
diagnosticada tras visualizacion de células gigantes en
la biopsia. Es de origen desconocido, aunque se asume
que podria ser autoinmune por su asociacion a otros
trastornos sistémicos. Es rara en pediatria, mas frecuente
en adultos jovenes y suele ser de mal prondstico. El BAV
completo congénito suele diagnosticarse en el periodo
prenatal o neonatal inmediato, tiene un 20% de morta-
lidad y suelen precisar implantacion de marcapasos en
los primeros doce meses de vida.

Dentro de las pruebas complementarias realizadas
para filiar la etiologia del cuadro se hicieron las siguientes:
hemocultivo, urocultivo y aspirado bronco-alveolar, que
fueron estériles, serologias para sffilis, toxoplasma, virus
de Epstein-Barr, varicela zoster, herpes simple (VEB, VWWZ,
VHS), VIH 1/2 Rickettsia conorii, parotiditis, brucelosis,
borreliosis, virus hepatitis B y C (VHB, VHC), Coxiella bur-
netti, Chlamydia y Mycoplasma pneumoniae, que fueron
negativas, rubéola inmune, CMV y Parvovirus B19 IgG
positivo e IgM dudoso. Se hizo estudio de reaccion en
cadena de la polimerasa (PCR) en sangre para enterovi-
rus, coxsackie, parvovirus B19, CMV, VHS, VHS6, VEB
que resultaron negativos. En aspirado nasal se realizo test
rapido de deteccion de antigeno de Virus Respiratorio Sin-
citial (VRS) e influenza siendo positivo para VRS y PCR de
virus respiratorios en el que se detecté VRS B. Los toxicos
en orina fueron negativos y el estudio inmunoldgico no
mostré alteraciones. Con los resultados microbioldgicos se
afind un poco mas el diagndstico llegando a la conclusion
de que la miocarditis y el BAV podrian ser consecuencia
de una infeccion por VRS.

Dentro de las manifestaciones extrapulmonares de la
infeccién por VRS pueden aparecer apneas de origen cen-
tral, convulsiones, hepatitis y afecciones cardiacas como
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arritmias, pericarditis y miocarditis aunque las Gltimas no
suelen ser muy frecuentes. El primer caso descrito fue
en 1972, detectandose el virus en biopsia miocardica?.

PREGUNTA 5. CON EL DIAGNOSTICO DE PRESUNCION DEL
PACIENTE Y SU SITUACION CLINICA, ;CUAL CREE QUE
SERIA EL TRATAMIENTO MAS ADECUADO?

a. Perfusion de isoproterenol, inmunoglobulinas i.v. y
corticoides i.v.

b. Marcapasos transitorio e inmunoglobulinas i.v.
Marcapasos definitivo, inmunoglobulinas i.v. y palivi-
zumab.

d. Perfusion isoproterenol e inmunoglobulinas i.v.
Marcapasos transitorio.

La respuesta correcta es la e.

En un BAV completo sintomatico en situacion aguda
se debe iniciar tratamiento con farmacos vagoliticos o
cronotropos por via endovenosa, pasando a la implanta-
cion de un marcapasos transitorio si estos no son efec-
tivos. La Sociedad Europea de Cardiologia recomienda
la implantacion de marcapasos transitorio en caso de
bradicardia sintomética de cualquier etiologia sin res-
puesta a atropina o isoproterenol, secundaria a disfuncion
sinusal, bloqueo AV o fallo de marcapasos, con un nivel
de recomendacion 15.

En el paciente se observa respuesta de la frecuencia
cardiaca tras inicio de isoproterenol, manteniendo una
situacion de bajo gasto cardiaco, por lo que durante el
cateterismo se implanta un cable de estimulacion bipo-
lar por via endovenosa (vena yugular interna derecha)
en ventriculo derecho y se conecta a un marcapasos
con ritmo de 120 Ipm, sensibilidad 2 mV y salida de 5
mA. La indicacién de un marcapasos definitivo la dara
la evolucion del cuadro.

El uso de corticoides e inmunoglobulinas intravenosas
(IGIV) en miocarditis ha sido muy discutido y su adminis-
tracion no se recomienda segun las ultimas revisiones. El
uso de corticoides no ha demostrado disminucién de la
mortalidad, aunque en casos de miocarditis con dismi-
nucién en la fraccion de eyeccién del ventriculo izquier-
do, podria mejorar la funcién del mismaeé. En cuanto al
tratamiento con IGIV en miocarditis aguda, tampoco hay
un nivel de evidencia que justifique su empleo, por lo que
no se recomienda su uso de forma sistematica’.

El palivizumab no esté indicado como tratamiento de
la infeccién por VRS.

PREGUNTA 6. ;CUAL ES LA EVOLUCION ESPERADA MAS
PROBABLE EN ESTE PACIENTE?

a. Miocarditis fulminante y muerte.

Resolucion de miocarditis y persistencia de BAV.
Depende del virus causante.

Recuperacion del ritmo sinusal a corto plazo.
Aparicion precoz de otras arritmias como TV.

® o0 o

La respuesta correcta es la d.

La supervivencia se estima en torno al 90%. El 67%
de los pacientes con BAV completo y miocarditis recu-
peran la conduccién nodal con una media de tiempo de
3,3 £ 2,8 dias, aunque el 27% requieren implantacion
de marcapasos definitivo a la semanag.

La evolucion del paciente mostré empeoramiento cli-
nico y respiratorio en las primeras 24 horas de ingreso
con aparicion de fiebre y dificultad respiratoria afiadiendo
un componente de shock distributivo, sin acidosis meta-
bdlica ni lactica, aunque con hipotension y saturacion
venosa central (SVC) 55%. Dada la disfuncion del ven-
triculo izquierdo, se decide iniciar soporte con adrenalina
(0,05 mcg/kg/min) y noradrenalina (0,2 mcg/kg/min) con
mejoria de la situacion hemodindmica y retirada de las
mismas a las 12 horas. Mantuvo BAV con ritmo de mar-
capasos hasta el segundo dia de ingreso, cuando entra
en ritmo nodal a 100 lpm con gasto cardiaco adecuado,
permitiendo la desconexion del marcapasos. Al cuar-
to dia de ingreso alterna ritmo nodal con ritmo sinusal,
estando desde el quinto dia en ritmo sinusal completo,
sin alteraciones en la contractilidad.

BIBLIOGRAFIA

1. Feldman AM, McNamara D. Myocarditis. N Engl J Med.
2000; 343: 1388-98.

2. Wang ZQ, Li YG. An unusual case of fulminant myocar-
ditis closely mimicking ST-segment elevation myocardial
infarction and presenting as refractory cardiogenic shock
complicated by multiple life-threatening arrhythmias. Rev
Port Cardiol. 2015; 34(12): 771.e1-5.

3. The Role of Endomyocardial Biopsy in the Management
of Cardiovascular Disease A Scientific Statement From
the American Heart Association, the American College
of Cardiology, and the European Society of Cardiology
Endorsed by the Heart Failure Society of America and



Ponente: M. Angeles Rivas. Tutor: Elena Alvarez

59

the Heart Failure Association of the European Society of
Cardiology.

Menchise A. Myocarditis in the setting of RSV bronchiolitis.
Fetal Pediatr Pathol. 2011; 30(1): 64-8.

. Vogler J, Breithardt G, Eckardt L. Bradiarritmias y bloqueos
de la conduccion. Rev Esp Cardiol. 2012; 65(7): 656-67.
. Chen HS, Wang W, Wu SN, Liu JP. Corticosteroids for viral
myocarditis (Review). Cochrane Database Syst Rev. 2013;
(10): CDO04471.

Robinson J, Hartling L, Vandermeer B, Klassen TP. Intra-
venous immunoglobulin for presumed viralmyocarditis in
children and adults (Review). Cochrane Database Syst Rev.
2015; (b): CD004370.

Batra AS, Epstein D, Silka MJ. The clinical course of acqui-
red complete heart block in children with acute myocarditis.
Pediatr Cardiol. 2003; 24(5): 495-7.






Caso ¢l n

Microangiopatia trombotica en paciente oncologica
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Hospital Universitario Nifio Jesus. Madrid.

Se trata de una paciente de 13 afios diagnosticada
de leucemia linfoblastica aguda B-comun postrasplante,
que ingresa en cuidados intensivos pediatricos (CIP) por
insuficiencia respiratoria e insuficiencia renal aguda.

Entre sus antecedentes destacan:

e Diagnosticada de leucemia linfoblastica aguda B-co-
mun a los 9 afios, tratada segtin protocolo PETHEMA-
LAL-BR.

e Sufre una primera recaida precoz (3 meses tras finali-
zar el tratamiento). Recibe tratamiento quimioterapico
con segunda remision completa.

e Se realiza trasplante alogénico haploidéntico de pro-
genitores hematopoyéticos (hermano) por aplasia
medular prolongada que impide continuar tratamiento
quimioterapico.

e Sufre una segunda recaida aislada en médula ésea a
los 8 meses postrasplante. Se incluye en un ensayo
clinico para leucemia linfoblastica aguda refractaria
(con tratamiento con carfilzomib, dexametasona,
mitoxantrona, asparraginasa y vincristina).

e Ingresa en CIP durante 24 horas por signos de sobre-
carga hidrica (hipertension arterial y edemas).

La nifia presenta en las ltimas 24 horas ortopnea
secundaria a sobrecarga hidrica (con un balance acu-
mulado de +2.500 ml) en el contexto de insuficiencia
renal aguda, que precisa soporte con oxigeno en gafas
nasales. La diuresis espontanea es de 0,7 mi/kg/h. En la
exploracion fisica tinicamente destacan edemas gene-
ralizados e hipoventilacién en bases pulmonares. Sus
constantes son una frecuencia cardiaca (FC) de 125
lom; una tension arterial (TA) de 147/97 mmHg; una
frecuencia respiratoria (FR) de 21 rpm y una saturacion
de oxigeno (Sat O2) del 100% con gafas nasales a 2 lpm.

Se realiza analitica de sangre que muestra los siguien-
tes parametros: 1.220 leucocitos/mcl, hemoglobina 8,9

g/dl, 20.000 plaquetas/mcl, tiempo de protrombina 32%,
tiempo de cefalina 44" (control 27"), fibrinégeno 400
mg/dl, urea 101 mg/dl, glucemia 101 mg/dl, creatinina
1,85 mg/dl, fésforo 6 mg/dl, GOT 19 U/L, GPT 12 U/L,
GGT 96 U/L, LDH 1.096 U/L, bilirrubina total 1,4 mg/
dl, amonio 24 mcmol/L, proteina C reactiva 9,5 mg/dl,
procalcitonina 1,1 ng/ml, con el resto de parametros
normales.

PREGUNTA 1. ;QUE HARIA AL INGRESO DESDE EL PUNTO

DE VISTA RENAL?

a. Iniciarfa hemodiafiltracion veno-venosa continua pre-
coz para forzar balance negativo.

b. Dado que la dificultad respiratoria de la paciente
se resuelve aumentando el soporte respiratorio con
oxigenoterapia de alto flujo, adoptaria una conducta
expectante.

c. Dado que la paciente presenta signos de sobrecarga
hidrica, realizaria restriccion hidrica e iniciarfa perfu-
sion de furosemida intravenosa para forzar balance
hidrico negativo.

d. Iniciarfa ultrafiltracién veno-venosa continua precoz
para forzar balance negativo.

e. Lainsuficiencia renal aguda es probablemente pre-
rrenal por fuga capilar y disminucién del volumen
efectivo, por lo que aumentaria las entradas y con-
trolarfa el balance hidrico.

La respuesta correcta es la c.

Ante signos de sobrecarga de volumen con balan-
ce real acumulado de +2.500 ml los dias previos, dado
que la paciente estd hemodinédmica y respiratoriamente
estable, con una funcién renal tolerable sin olioguria, se
puede intentar forzar diuresis con furosemida y no iniciar
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Microangiopatia trombética en paciente oncolégica

TABLA 1. INDICACIONES DE LAS TECNICAS DE DEPURACION EXTRARRENAL.

Renales

No renales

e Oliguria y sobrecarga hidrica con fracaso de tratamiento
conservador

® |ncremento de soporte respiratorio en paciente con sobrecarga
hidrica

e Alteraciones hidroelectroliticas

e Necesidad elevada de liquidos en contexto de oliguria

e Acidosis metabdlica grave y refractaria

e Elevacion de urea

¢ Hipocalcemia sintomatica con hiperfosforemia

de forma inicial una técnica de depuracion extrarrenal,
mas agresiva y con mas efectos secundarios.

Tras 48 horas se consigue un balance negativo de
-1.500 ml, pero se objetiva un empeoramiento de la fun-
cion renal (urea 192 mg/dl, creatinina 2,4 mg/dl, fésforo
6,2 mg/dl).

PREGUNTA 2. ;QUE CONDUCTA ADOPTARIA USTED EN
ESTE MOMENTO?

a. Hemodiafiltracién veno-venosa continua con anticoa-
gulacion con citrato.

Hemodiafiltracién arterio-venosa continua con anti-
coagulacion con citrato.

Hemodiafiltracién veno-venosa continua con anticoa-
gulacion con heparina.

Hemofiltracién veno-venosa continua con anticoagu-
lacién con citrato.

Hemofiltracion veno-venosa continua con anticoagu-
lacion con heparina.

o

o

=
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La respuesta correcta es la a.

El dafio renal es frecuente en el paciente critico, espe-
cialmente en el paciente oncolégico. En ocasiones, el
fracaso del tratamiento conservador en el control de los
liquidos y las alteraciones metabdlicas hace necesario
establecer una técnica de depuracion extrarrenal. Estas
técnicas se basan en el intercambio de agua y solutos
a través de una membrana semipermeable. Actualmen-
te se podrian utilizar distintas técnicas de depuracion
extrarrenal como didlisis intermitente, diélisis peritoneal
0 técnicas continuas de reemplazo renal.

En los pacientes criticos se prefieren las técnicas
continuas ya que los cambios en la composicion del
medio interno y la volemia se consiguen de forma méas
progresiva.

e |ntoxicaciones

Enfermedades congénitas del metabolismo (amonio, dcidos
organicos)

Depuracion de mediadores inflamatorios en fallo multiorganico,
sindrome de distrés respiratorio agudo, shock séptico
Sindrome postinjerto de médula 6sea

Fallo hepatico

Postoperatorio de cirugfa cardiaca

Sindrome de lisis tumoral y rabdomidlisis

Existen diferentes modalidades de depuracién con-
tinua:

e Ultrafiltracién continua: el agua y los electrélitos se
extraen por conveccion, sin reponerse. Se utiliza
cuando existe sobrecarga hidrica.

e Hemofiltracion continua: se extrae agua y electrdlitos
por conveccion, utilizando una férmula de sustitucion
para reponer agua y solutos. Los solutos no desea-
dos no se reponen, disminuyendo estos en sangre.
Se utiliza en pacientes con sobrecarga hidrica y/o
insuficiencia renal.

e Hemodiafiltracién: se aflade a la hemofiltracion liquido
de didlisis (en la cdmara externa del hemofiltro) en
sentido contrario al flujo sanguineo, para extraer agua
y solutos por didlisis ademés de por conveccion. Se
utiliza en pacientes con sindrome de lisis tumoral,
insuficiencia renal, fallo multiorganico o alteraciones
hidroelectroliticas.

Las indicaciones de las técnicas de depuracion extra-
rrenal se exponen en la tabla 1.

En esta paciente, dada la retencion hidrica y la
insuficiencia renal con elevacion significativa de urea,
la hemodiafiltracion podria ser la técnica de eleccion.
Puesto que la paciente presenta trombopenia y no se
objetiva alteracion de la funcién hepatica ni otro factor
que contraindique el uso de citrato, es preferible utilizar
este modo de anticoagulacion. El citrato consigue una
anticoagulacion regional debido a su efecto quelante
de calcio, que se repone en el paciente para evitar el
efecto anticoagulante a nivel sistémico. Es un método
seguro, eficaz y se ha relacionado con una duracion
mayor del circuito de depuracién extrarrenal. Entre sus
efectos secundarios se encuentran: alcalosis metabo-
lica, hipernatremia y toxicidad por citrato en caso de
insuficiencia hepatica. Otra opcion, en caso de no dis-
poner de citrato, serfa iniciar depuracion extrarrenal
sin anticoagulacion.
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Tras 72 horas de hemodiafiltracion veno-venosa conti-
nua se consigue balance negativo y descenso de las cifras
de urea y creatinina a 60 y 0,8 mg/dl, respectivamente,
manteniendo la diuresis espontanea.

Es dada de alta a planta, pero tras 5 dias presenta
de nuevo balance acumulado de +2.000 ml y ascenso
de urea y creatinina (191 y 2,23 mg/dl, respectivamen-
te) con diuresis a 2 ml/kg/h forzada con furosemida en
perfusion a 0,1 mg/kg/h.

A la exploracion destacan edemas generalizados, sin
dificultad respiratoria y las constantes son las siguien-
tes: FC 142 Ipm; TA 113/58 mmHg; SatO- 97 % sin
soporte.

Se inicia de nuevo hemodiafiltracion veno-venosa
continua (anticoagulacion con citrato) a pesar de lo cual
persisten cifras elevadas de urea y creatinina asi como
leve hiperpotasemia, hiperuricemia e hiperfosforemia.

PREGUNTA 3. ;CUAL CREE QUE PODRIA SER EL ORIGEN

DE LA INSUFICIENCIA RENAL DE LA PACIENTE?

a. Microangiopatia trombdtica secundaria a carfilzomib.

b. Microangiopatia trombdtica secundaria al trasplante
de progenitores hematopoyéticos.

c. Nefrotoxicidad por farmacos.

d. Sindrome de lisis tumoral.

e. a, bycson correctas.

La respuesta correcta es la e.

El paciente oncolégico —en especial el paciente tras-
plantado— esta expuesto a multiples factores de riesgo
para el desarrollo de insuficiencia renal. La tabla 2 recoge
las principales etiologias.

La toxicidad farmacolégica contribuye al dafio renal
en estos pacientes. Sin embargo, dado que la paciente
no presenta leucocitosis —sino leucopenia— parece poco
probable el dafio renal secundario a sindrome de lisis
tumoral.

El carfilzomib forma parte de la familia de los inhi-
bidores del proteasoma. Estos nuevos antineoplésicos
se han relacionado con el desarrollo de microangiopatia
trombdtica y dafio renal.

En la evolucion de la paciente, destaca la persistencia
analitica de insuficiencia renal, trombopenia, anemia,
aumento de bilirrubina indirecta y LDH, con esquistocitos
en sangre periférica de hasta un 3,4% y descenso de
haptoglobina <6%.

TABLA 2. ETIOLOGIA DE LA LESION RENAL EN EL

PACIENTE ONCOLOGICO TRASPLANTADO.

Prerrenal:
e Deshidratacion
e Sepsis

Necrosis tubular aguda:

® |squémica

e Toxica

e Farmacos (antibidticos, antivirales, inhibidores de la
calcineurina)

Nefritis intersticial aguda:

e Postrasplante: sindrome de lisis tumoral, sindrome de
obstruccion sinusoidal, microangiopatia trombatica
(MAT), toxicidad por TPH (trasplante de progenitores
hematopoyéticos)

e |nfecciones: nefritis por BK o adenovirus

Obstruccion:

e Cristales tubulares

e Quimioterapia

o Cistitis hemorragica, cistitis por virus BK o adenovirus
e Fibrosis retroperitoneal

PREGUNTA 4. ;QUE DIAGNGSTICO LE PARECE CORRECTO

Y QUE PRUEBAS COMPLEMENTARIAS SOLICITARIA?

a. Purpura trombdtica trombocitopénica. Determinacion
de ADAMTS 13.

b. Sindrome hemolitico urémico tipico. Coprocultivo y
determinacién de toxina SHIGA.

c. Sindrome de Evans. Determinacion de autoanticuer-
pos y COOMBS directo.

d. MAT secundaria. Determinacion de complemento.

e. Sindrome hemolitico urémico atipico. Deteccion de
complemento y anticuerpos anti factor H.

La respuesta correcta es la d.

El sindrome de Evans consiste en la asociacion de
anemia y trombopenia autoinmunes y se diagnostica
mediante determinacion de autoanticuerpos.

La MAT (microangiopatia trombotica) consiste en la
produccién de una lesion especifica en las paredes de
las arteriolas y capilares que induce trombosis intra-
vascular produciendo, asi mismo, anemia hemolitica
microangiopatica. El diagndstico de sospecha se realiza
en pacientes que presentan anemia microangiopati-
ca caracterizada por esquistocitos en la extension de
sangre periférica, LDH elevada, haptoglobina baja,
trombopenia y afectacion de érganos (rifién, sistema
nervioso central, sistema gastrointestinal) de intensi-
dad variable. El diagnoéstico se confirmaria histologi-
camente.
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La etiologia de las MAT ha llevado a su clasificacion.

En un primer grupo se encuentra la parpura trombo-
tica trombocitopénica (PTT), en la que la microangiopatia
esta relacionada con el déficit de ADAMTS 13 (activi-
dad <5%). El diagndstico se basa en la determinacion
de ADAMTS 13. Puede ser hereditario o adquirido (por
existencia de anticuerpos contra ADAMTS 13). Cursa
con afectacién del sistema nervioso central, corazén,
pancreas, tiroides, intestino y afectacién renal leve (a
diferencia del SHU). Suele debutar con sintomas inespe-
cificos (debilidad progresiva, astenia, nauseas, vomitos),
anemia y trombopenia con purpura.

Un segundo grupo —el mas frecuente en la edad
pediatrica—, es el sindrome hemolitico urémico (SHU)
asociado a infecciones. La etiologia méas frecuente es
Escherichia coli productor de toxina Shiga, y menos fre-
cuente por infeccion por Streptococcus pneumoniae. Se
caracteriza por la triada anemia hemolitica no inmune,
trombopenia e insuficiencia renal aguda, con afectacion
variable de otros 6rganos, en la que las lesiones subya-
centes estan mediadas por un proceso de MAT sistémica.

Un tercer grupo es el denominado SHU atipico (SHUa).
El SHUa es un subtipo de SHU en el que los fenémenos
de MAT son consecuencia de una desregulacion de la
via alternativa del complemento. Existen alteraciones en
la regulacion del mismo que condicionan un estado pro-
inflamatorio, con lesién endotelial secundaria. Estas alte-
raciones pueden ser genéticas (mutaciones en los genes
del factor H, proteina cofactor de la membrana, factor | o
factor B) 0 adquiridas (anticuerpos anti factor H). Asi mis-
mo la produccion de anticuerpos anti factor H parece ser
secundaria a la combinacion de predisposicion genética y
factores ambientales. Es una enfermedad rara, que, pese
al tratamiento con terapia plasmatica, frecuentemente evo-
luciona a insuficiencia renal crénica terminal y muerte.

El eculizumab es un anticuerpo monoclonal huma-
nizado que se une al factor C5 de la via alternativa del
complemento. Esta unién impide la escision de C5 en
Cbay Cbb, necesaria para la formacion del complejo de
ataque a la membrana (MAC) y, por lo tanto, disminuye la
actividad del complemento sobre la superficie endotelial
y es tratamiento de primera linea del SHU atipico.

Finalmente, existe un grupo muy amplio de condiciones
clinicas (véase tabla 3) en las que la fisiopatologia puede
estar relacionada con la génesis de anticuerpos contra la
proteina ADAMTS 13 o bien con alteraciones secunda-
rias en la actividad del complemento como en casos de
gestacion o trasplantes de progenitores hematopoyéticos.

TABLA 3. CLASIFICACION DE LAS MICROANGIOPATIAS

TROMBOTICAS.

Purpura trombética trombocitopénica asociada a alteraciones
genéticas o inmunes del ADAMTS 13 (actividad <5%)

e (enéticas

e Anticuerpos (asociado a tratamiento con ticlopidina y
clopidogrel)

Sindrome hemolitico urémico asociado a infecciones (Shiga y

Shiga-like):

e SHU por infeccion de Escherichia coli productor de toxina
Shiga cepa 0157:H7 y otras cepas no 0157:H7, Shigella
disenteriae tipo |

e SHU asociado a infeccién por Streptococcus pneumoniae
(neuraminidasa)

SHU atipico asociado con alteraciones genéticas o inmunes del
sistema del complemento:

e Mutaciones en genes del factor H, proteina cofactor de la
membrana, factor |, trombomodulina, factor B'y C3
e Anticuerpos anti-CFH

MAT secundarias:

e A embarazo: sindrome HELLP, postparto
e A enfermedades:
- Sistémicas: lupus eritematoso sistémico, sindrome
antifosfolipido, esclerodermia
- Otras: VIH, hipertension arterial (HTA) maligna,
neoplasias, aciduria metilmalénica con homocistinuria
e A tratamientos: quinina, cisplatino, gemcitabina, mitomicina
C, inhibidores de factor de crecimiento endotelial vascular
(VEGF) y tirosina quinasa (sunitinib, imatinib, dasatinib),
inhibidiores de la calcineurina (ciclosporina, tacrolimus),
sirolimus, valaciclovir
o Al trasplante de progenitores hematopoyéticos o de érgano
solido

La MAT asociada al trasplante de progenitores hema-
topoyéticos es una complicacion del trasplante que con-
diciona una elevada morbimortalidad. Si bien puede tener
un curso benigno con clinica leve y que mejora con modi-
ficacién del tratamiento (inhibidores de la calcineurina),
puede cursar con dafo renal importante, serositis y fallo
multiorganico, con una mortalidad cercana al 90%. Se ha
observado que estos pacientes tienen una alteracion en la
regulacion del complemento, consistente en el desarrollo
de autoanticuerpos anti factor H y dep6sito renal de C4d,
que condiciona trombosis microvascular. El tratamien-
to de estos pacientes incluye plasmaféresis, rituximab
y suspension de los inhibidores de calcineurina. Estos
tratamientos no siempre son eficaces y ademas aumentan
el riesgo de enfermedad injerto contra huésped (EICH).

Se solicita actividad ADAMTS 13 que resulta normal.
Ademas, se realiza determinacion del complemento que
muestra descenso de C3 [65 mg/dl —valores normales
(VN) 76-184] y C4 10,7 mg/dl (VN 16-47) con C5 24,8
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FIGURA 1. Vesiculas, ampollas y lesiones purpuricas.

Trombocitopenia
<150.000 0 >25% descenso

H

Hemédlisis microangiopaticas
LDH elevada y/o
descenso haptoglobina y/o
esquistocitos y/o
descenso hemoglobina?

Mas uno o mas de lo siguiente:

Sintomas neuroldgicos

Afectacion renal

Afectacion gastrointestinal

confusion y/o
convulsiones

creatinina elevada y/o
descenso del filtrado glomerular estimado y/o
alteraciones urinarias

diarrea y/o
nauseas/vomitos
dolor abdominal

gastroenteritis
!
‘ Evaluar actividad ADAMTS13 y test toxina shiga/STEC ‘
\
! ! !
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l e |
PPT ‘ SHU? ‘ ‘ MAT secundarias ‘

FIGURA 2. Algoritmo para el diagndéstico diferencial de la microangiopatia tromboética.

mg/dl (VN 4-15) y C9 43,8 mg/dl (VN 12,5-26,5). No se
determinan los anticuerpos frente al factor H.

Ante la posibilidad de que la paciente presente una
alteracion en la regulacion del complemento con incre-
mento de su actividad, que origine el desarrollo de MAT,
se plantea la posibilidad de tratamiento con eculizumab.

Sin embargo, al suspender el carfilzomib (probable
causa desencadenante), se objetiva normalizacion de
LDH, haptoglobina y desaparicion de esquistocitos, por
lo que se mantiene conducta expectante.

En su seguimiento la paciente presenta dolor urente
en palmas y plantas, que evoluciona a hiperpigmentacion
tras 48 horas y posterior exantema maculoeritematoso
palmo-plantar. Posteriormente, coincidiendo con la desa-
paricion del dolor, aparecen vesiculas y ampollas (Fig. 1).
Finalmente se objetiva descamacion periungueal.

PREGUNTA 5. ;QUE OPCION LE PARECE CORRECTA?

a. Se trata de una infeccion por virus varicela-zoster.
Administrar aciclovir intravenoso.

b. Es una infeccion por virus Herpes Humano tipo 6.
Dar ganciclovir intravenoso.

c. El diagnostico es una infeccién por virus Herpes
Humano tipo 6. Tratar con foscarnet intravenoso.

d. Padece una infeccion por virus herpes simple tipo 1.
Administrar aciclovir topico.

e. Todas las anteriores son incorrectas.

La respuesta correcta es la e.

El sindrome de mano-pie secundario a quimioterapia
o eritrodisestesia palmoplantar es una entidad dermato-
l6gica secundaria a toxicidad por farmacos, entre los que
se encuentran los inhibidores multikinasa (sorafenib).
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Inicialmente cursa con disestesia palmoplantar que pro-
gresa a dolor urente durante varios dias. Progresivamente
evoluciona a eritema, edema y purpura, si el paciente
esta trombopénico, con posterior descamacion, erosion
y ulceracion de las lesiones. El diagnostico es clinico y el
tratamiento se basa en la retirada del farmaco responsa-
ble y medidas de soporte.

La paciente presenta deterioro clinico progresivo, con
empeoramiento de la funcion renal (sin mas datos de MAT)
yevolucion a fallo multiorganico, que le conduce al exitus.
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Caso ¢l n

Nifia con meningoencefalitis. Una evolucion torpida

Ponente: Jordi Sorribes i Estorch. Tutora: Paula Madurga Revilla.
Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza. Aragon.

Se trata de un paciente mujer de 12 afos de edad
que acude a urgencias por cuadro de cefalea y fotofobia
de 5 dias de evolucion, con febricula acompafiante y que
no cede con analgesia habitual.

En la exploracion fisica de la paciente se recogen los
siguientes parametros: peso 40 kg, temperatura (T%) 37°C,
tension arterial (TA) 105/60 mmHg, frecuencia cardiaca
(FC) 65 latidos por minuto, saturacion de oxigeno (Sat Oz)
98%. Presenta un buen estado general, esta normocolo-
reada e hidratada con relleno capilar menor de 2 segun-
dos. La auscultacion cardiopulmonar es normal asi como
la palpacion abdominal. La exploracion de la orofaringe y la
otoscopia son normales. Presenta un score de Glasgow de
15, pupilas isocéricas y normorreactivas, lenguaje coheren-
te, siendo la exploracion de los pares creaneales normal,
con movimientos normales de las 4 extremidades y reflejos
osteotendinosos conservados. Los signos meningeos son
negativos. Refiere una puntuacion en la escala del dolor
de 8/10. Se realiza fondo de ojo que es normal.

Se extrae analitica sanguinea con hemograma: leuco-
citos 12.300/mm?3 (neutrdfilos 73,2%), hemoglobina 14,8
g/dl y plaquetas 249.000/mm3. Los marcadores de infec-
cion (procalcitonina y proteina C reactiva) son negativos. Se
administra analgesia intravenosa pero ante la persistencia
del dolor se decide ingreso hospitalario. Se realiza una tomo-
grafia axial computarizada (TAC) craneal que es normal.

Dado el antecedente febril se realiza puncion lumbar
destacando: 633 células nucleadas/mm3 (85% linfocitos),
10 hematies/mm?, glucosa 0,42 g/l (glucemia capilar 120
mg/dl), proteinas 0,97 g/L, ADA negativo.

PREGUNTA 1. ANTE EL RESULTADO DE LA PUNCION
LUMBAR, ;CUAL ES SU SOSPECHA DIAGNGSTICA Y QUE
TRATAMIENTO ADMINISTRARIA?

a. Se trata de una puncién hematica por lo que su resul-
tado no es valorable.

b. Meningitis virica — aciclovir 60 mg/kg/dia.

c. Meningitis bacteriana — cefotaxima 300 mg/kg/dia.

d. Meningitis etiologia dudosa — cefotaxima 300 mg/kg/
dia + aciclovir 60 mg/kg/dia.

e. Meningitis etiologia dudosa — mantener vigilancia
clinica y actitud expectante sin tratamiento antimi-
crobiano.

La respuesta correcta es la d.

La puncién lumbar de la paciente es totalmente valo-
rable y la cantidad de hematies que presenta es des-
preciable. A veces una puncién lumbar puede resultar
hematica por una mala realizacion de la técnica, haber
lesionado un capilar, etc. Si esto ocurre y nos encon-
tramos en el canal medular, se debe esperar a que el
liquido se aclare y salga mas “limpio”. Si el liquido sigue
saliendo hemético se puede repetir la puncion un espa-
cio intervertebral por encima del que se ha realizado la
técnica. Si no es posible se puede utilizar la siguiente
formula para estimar la cantidad de leucocitos reales en
el liquido cefalorraquideo (LCR):

N° leucocitos “reales” en LCR = N° leucocitos
en LCR — (leucocitos en sangre x hematies en LCR /
hematies en sangre)

El liquido cefalorraquideo (LCR) en condiciones nor-
males es un liquido acelular, con una cantidad de glu-
cosa alrededor del 50-75% de la glucosa plasmatica en
es0s momentos (de ahi la importancia de realizar una
glucemia capilar concomitante a una puncién lumbar),
y unas proteinas inferiores a 0,45 g/L en nifios mayores
de un mes de vida. Un LCR es patologico cuando pre-
senta celularidad, hipoglucorraquia o hiperproteinorra-
quia. Existen diversas escalas para determinar la etiologia
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TABLA 1. APROXIMACION ETIOLOGICA SEGUN CARACTERISTICAS DEL LCR.

Célulass/mm3 Tipo de células Proteinas (mg/dl) Glucosa (mg/dl)
Normal <10 <45 35-130
M. bacteriana >1.000 ) 4
M. virica <300 Inicial: PMN Normal o T Normalo T
Post: MNN
M. tuberculosa <1.000 MMN/PMN 7T W

MMN: mononucleares; PMN: polimorfonucleares.

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

0-2 puntos: no esta indicado el tratamiento antibiético.

0 1 2
<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

3-4 puntos (etiologia dudosa): se ingresara al paciente. Puede optarse por tratamiento antibiético empirico o por la observacion clinica
de la evolucion de la enfermedad, repitiendo la PCR en sangre en 12 horas.

>4 puntos: estd indicado el tratamiento antibidtico.

segln los hallazgos en el LCR y la probabilidad de que
las alteraciones en el liquido sean de etiologia bacteriana
(Tablas 1y 2).

La paciente presenta una puntuacién de 3 en la
escala de Boyer (hipoglucorraquia, hiperproteinorraquia
y neutrofilos en sangre elevados). Existe celularidad en
LCR, por lo que es un cuadro compatible con meningi-
tis/encefalitis. Su etiologia es dudosa: posiblemente no
bacteriana por presentar <1.000 leucos/mm3 en LCR
(O puntos en score de Boyer), pero méas de las células
esperadas para tratarse de una meningitis virica. Por este
motivo, la opcidn més correcta es instaurar tratamiento
para cubrir las dos posibles etiologias. El tratamiento de
eleccion serfa por tanto una cefalosporina de 3% genera-
cion asociando tratamiento con aciclovir.

En las 48 horas siguientes la paciente presenta mala
evolucién, con afectacién del nivel de conciencia, con
tendencia a la somnolencia alternando episodios de agi-

tacion y alucinaciones por lo que se decide su ingreso en
la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. La paciente
presenta episodios de alucinaciones con gritos, dice que
ve a sus amigas cuando no hay nadie en la habitacion,
refiere que esta embarazada. ..

Ante la presencia de estas alucinaciones, se sospecha
la posibilidad de etiologia autoinmune como una encefa-
litis por anticuerpos antiNMDA, asociandose tratamiento
con metilprednisolona.

En este tiempo, se van obteniendo resultados de
microbiologia (cultivo y PCR para bacterias y virus en LCR
son negativos, PCR micobacterias negativa, de momento
cultivo de micobacterias negativo y Mantoux negativo). Al
tercer dia de ingreso en UCIP presenta empeoramiento
rapidamente progresivo del nivel de conciencia, paralisis
del VI par craneal bilateral, y en pocas horas tras este
empeoramiento, episodio de pronoextension de extre-
midades superiores, pupilas anisocoricas arreactivas e
hipertension arterial, por lo que se procede a intubacion.
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PREGUNTA 2. ;CUAL SERIA LA SECUENCIA RAPIDA DE

INTUBACION MAS ADECUADA PARA ESTE CASO0?

a. Atropina 0,01 mg/kg + midazolam 0,1 mg/kg + fen-
tanilo 1 mcg/kg + relajante.

b. Atropina 0,01 mg/kg + etomidato 0,3 mg/kg + fenta-
nilo 1 mcg/kg + relajante.

c. Atropina 0,01 mg/kg + midazolam 0,1 mg/kg + keta-
mina 1 mcg/kg =+ relajante.

d. Atropina 0,01 mg/kg + tiopental 3-5 mg/kg + fentanilo
1 mcg/kg + relajante.

e. Lasrespuestas a, by d son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Una de las principales indicaciones de intubacion
endotraqueal en el paciente pediatrico neurocritico es la
disminucion del nivel de conciencia [con Glasgow score
(GSC) <9] por desaparicion de los reflejos de proteccion
de la via aérea, mas aln cuando esta disminucion del
nivel de conciencia ocurre acompafada de sintomas y
signos sugestivos de hipertensién intracraneal (HTIC).

Debe premedicarse a un paciente para intubar excep-
to si este se encuentra en parada cardiorrespiratoria. Los
farmacos utilizados para la intubacién son:

e Atropina: farmaco anticolinérgico para prevenir la
bradicardia vagal en el momento de la intubacion.
Su dosis es entre 0,01-0,02 mg/kg. No debe admi-
nistrarse en caso de taquicardia.

e Anestésicos-sedantes: midazolam, etomidato, propo-
fol, tiopental...

e Analgésico: la laringoscopia suele ser dolorosa por lo
que se recomienda asociar un analgésico. Los mas
utilizados son la ketamina y el fentanilo.

e Paralizante muscular: solo deben utilizarse si se
asegura la ventilacion efectiva con bolsa y masca-
rilla. Los mas utilizados son rocuronio, vecuronio o
succinilcolina (intentaremos evitarla en estos casos
porgue hay datos que sugieren que podria aumentar
la presion intracraneal (PIC), aunque no son datos
definitivos).

Se deben tener en cuenta los efectos secundarios o
indeseables de estos farmacos a la hora de intubar a un
paciente para evitar que el procedimiento de intubacion
empeore su situacion actual.

e Midazolam: es una benzodiacepina de accion rapida y
corta. Es de los farmacos més usados. Su dosis es de
0,1-0,3 mg/kg. Puede producir apnea y disminucién
de la tension arterial por reduccion de las resistencias
vasculares sistémicas y depresion miocardica, por lo

que lo emplearemos con cautela en el paciente con

inestabilidad hemodinédmica.

e FEtomidato: es un sedante derivado del imidazol de
accion ultracorta que no produce cambios hemodi-
namicos. La dosis habitual suele ser de 0,3 mg/kg.
Ademas, el etomidato produce disminucion de la pre-
sion intracreaneal por disminucién del metabolismo
cerebral, lo que le confiere un efecto neuroprotector.
No suele estar indicado en el paciente séptico ya que
puede producir insuficiencia suprarrenal aunque este
efecto se ha observado mas en tratamiento a largo
plazo.

e Tiopental: farmaco barbiturico de accién corta. Su
dosis habitual es de 3-5 mg/kg. Puede producir hipo-
tensién debido a su efecto vasodilatador y depresor
miocérdico por lo que no se recomienda en pacien-
tes con inestabilidad hemodinamica. Tiene un efecto
neuroprotector reduciendo el consumo cerebral de
oxigeno por lo que es un farmaco de eleccion en el
paciente neurocritico que esta hemodindmicamente
estable.

e Ketamina: es un agente sedante que también produce
analgesia y amnesia. No debe utilizarse solo dado el
riesgo de alucinaciones y siempre debe asociarse a
otro sedante como el midazolam. Su dosis habitual
es de 1-2 mg/kg. Puede aumentar la tension arterial
y la frecuencia cardiaca asi como producir broncodi-
latacion. Es el farmaco de eleccion en el paciente que
presenta broncoespasmo o el paciente hemodinami-
camente estable. Existen estudios que han demos-
trado que la ketamina puede elevar la PIC por lo que
deberia intentar evitarse en el paciente neurologico.
Sin embargo, existe bibliograffa en los Ultimos afios
que ponen en entredicho este efecto de la ketamina
sobre la PIC.

e Fentanilo: agonista opioide que produce analgesia y
sedacion. Su dosis habitual es de 1-2 mcg/kg. Pue-
de producir hipotension y bradicardia asi como térax
rigido.

En el paciente neurocritico y con sospecha de HTIC
es muy importante tener en cuenta aquellos farmacos
gue pueden aumentar la PIC y los que pueden disminuir
la tension arterial. La presion de perfusion cerebral es la
diferencia de la tensién arterial media menos la PIC por
lo que cualquier fluctuacion de estas dos variables puede
producir disminucién del flujo cerebral.

El farmaco mas seguro para este caso es el etomidato
ya que no altera la hemodinamica y tiene efecto neuro-
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protector. El tiopental podria ser una alternativa por su
efecto sobre el sistema nervioso central aungue hay que
tener en cuenta que puede disminuir la tension arterial.
Teniendo en cuenta que esta paciente no presentaba
ninguna alteracion hemodinamica el uso de midazolam
podria ser correcto. La ketamina no se deberia usar en el
paciente con sospecha de HTIC ya que puede aumentar
la PIC.

Una vez intubada la paciente, se realiza resonancia
magnética (RM) cerebral que muestra hipersefial en
secuencia Flair en surcos hemistéricos bilaterales y en
folias cerebelosas, hallazgo compatible con meningitis.
También presenta infartos agudos en ganglios de la base
derechos.

Se repite puncion lumbar presentando: 480 células
nucleadas/mms3 (94% linfocitos), glucosa 0,27 g/L (glu-
cemia capilar 110 mg/dl), proteinas 1,42 g/L.

PREGUNTA 3. ANTE ESTOS HALLAZGOS, ;QUE

TRATAMIENTO ADMINISTRARIA A CONTINUACION?

a. Seguirfa con el mismo tratamiento en espera de resul-
tados de microbiologia.

b. Cambiaria a una pauta antimicrobiana de mas amplio
espectro.

c. Afadiria tratamiento antituberculoso, asociado a cor-
ticoide sistémico.

d. Afadiria anfotericina B liposomal.

e. Afadiria tratamiento con inmunoglobulinas ante posi-
bilidad de etiologia autoinmune y falta de respuesta
a corticoides.

La respuesta correcta es la c.

La paciente presenta una disminucion de la gluco-
rraquia y un aumento de la proteinorraquia. Ante estos
hallazgos, y recordando la etiologia més probable (Tabla
1), parece indicado iniciar tratamiento antituberculoso
ante una posible meningitis tuberculosa.

La tuberculosis continta siendo la causa infecciosa
mas comun de muerte en la poblacion pediatrica. En
Espafia la incidencia es de 5 casos/100.000 entre 5-14
afos 'y 13 casos/100.000 entre 0-4 afios. La meningoen-
cefalitis tuberculosa, cuya incidencia es mayor en meno-
res de 3 afios, suele producirse tras la primoinfeccion,
encontrandose afectacion pulmonar en el 50% de los
casos; produce meningoencefalitis basal con vasculitis,
lesionando pares craneales y dando lugar a hidrocefalia.

TABLA 3. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA AFECTACION

MENINGEA TUBERCULOSA.

Puntuacion

Criterios clinicos

e Duracion sintomas >5 dias 4

e Sintomas sistémicos: pérdida peso, 2
sudoracién nocturna, tos persistente

e Historia de contacto tuberculoso reciente o 2
test Mantoux positivo

e Déficit neurolégico focal (excluyendo pares 1
creaneales)

e Parélisis de algtin par craneal 1

Criterios LCR

e Aspecto claro del liquido

e Células nucleadas: 10-500/mm3

e Predominancia linfocitos (>50%)

e Proteinorraquia >1 g/L

e Glucorraquia < al 50% de la plasmatica

= b

Criterios radioldgicos

e Hidrocefalia

e Realce meningeo basal

e Tuberculoma

e |nfarto cerebral

e Hiperdensidad en ganglios basales

Evidencia de TBC

e Radiograffa de térax con TBC activa

o Radiografia de térax con diseminacion miliar
e Otros tuberculomas (hepaticos...)

e Confirmacién microbiolégica

N — NN =

EE SIS O]

Score total 212: probable meningitis tuberculosa.
Score total 6-11: posible meningitis tuberculosa.
Marais et al.

El LCR presenta pleocitosis de predominio linfocitario,
hipoglucorraquia e hiperproteinorraquia.

El riesgo de progresion de tuberculosis primaria a
meningitis tuberculosa es mayor en nifios y complica
al 0,3% de los casos. En nifios no siempre existen los
antecedentes clinicos respiratorios clasicos y a veces,
como en el caso de la paciente, no existe ningin con-
tacto tuberculoso conocido cercano. Existe una gran
morbi-mortalidad derivada del retraso diagndstico,
debido a la inespecificidad clinica y a la dificultad de
las pruebas diagnosticas, por lo que es fundamental la
sospecha clinica e inicio de la cuadruple terapia pre-
cozmente ante una sospecha clinico-analitica fundada
(Tabla 3).

La paciente presenta una puntuacion de 13 [sintomas
>b dias (4), parélisis par craneal (1), todos los criterios
del LCR (5), realce meningeo basal (2), infartos (1)],
en esta escala, por lo que parece adecuado iniciar un
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tratamiento antituberculoso en espera de los estudios
microbioldgicos.

Ademas, existe un cociente en la bioquimica de
LCR muy sugestivo de meningitis tuberculosa: protei-
norraquia/glucorraquia3 2, que también esta presente
en nuestra paciente. Debe iniciarse cuadruple terapia
antituberculosa: los farmacos empleados deben ser
de entrada: isoniacida 10-20 mg/kg/24 h, rifampicina
10-20 mg/kg/24 h, pirazinamida 15-30 mg/kg/24 hy
etambutol 15-20 mg/kg/24 h. En caso de confirmarse
el diagnostico, el tratamiento debe mantenerse un total
de 9 meses.

En los casos de afectacion tuberculosa también esta
indicado el tratamiento con corticoides, ya que se ha visto
que disminuye la mortalidad y las secuelas neurologicas
pero solo si se administran precozmente.

PREGUNTA 4. ANTE PCR DE TBC NEGATIVAEN LCR Y
MANTOUX NEGATIVO, ;QUE OPCION TE PARECE MAS
APROPIADA?

a. Dada la alta sensibilidad de la PCR en LCR, su nega-
tividad permitiria descartar con seguridad una menin-
gitis tuberculosa.

b. La sensibilidad de PCR en LCR es alta pero, ante la
gravedad del cuadro, es mas seguro mantener/iniciar
tratamiento antituberculoso.

c. Lasensibilidad de PCR en LCR es baja, pero sumado
a un Mantoux negativo, permitiria descartar meningitis
tuberculosa.

d. La sensibilidad de PCR en LCR es baja, el Mantoux
puede ser negativo en meningitis tuberculosa. La
prueba del Quantiferon® en sangre es una prueba
con alta sensibilidad.

e. La sensibilidad de PCR en LCR es baja, el Mantoux
puede ser negativo en casos de meningitis tubercu-
losa. El cultivo en LCR es répido y tiene alta sensibi-
lidad.

La respuesta correcta es la d.

Las pruebas microbioldgicas frente a la afectacion
meningoencefalica de Mycobacterium tuberculosis no
son de gran ayuda en los momentos iniciales:

e Mantoux: puede ser negativo; con una mayor posibi-
lidad de falsos negativos en nifios, infeccion reciente
(periodo ventana tras la infeccion), inmunodeprimi-
dos, y en afectacion de serosas como es el caso de
la TBC meningea.

e Técnicas basadas en la produccion de interferén
gamma por las células T sensibilizadas frente a la
micobacteria tuberculosa (TBC): Quantiferon® en san-
gre [sensibilidad >70%/alta especificidad (E), altos
valores predictivos postivo y negativo (VPP y VPN)].
Pueden existir resultados falsos negativos en los pri-
meros momentos de la infeccion; o resultados inde-
terminados (1,5-32% de los pacientes), con mayor
riesgo en menores de 3-5 afios, inmunodeprimidos,
Mantoux negativo y en exposicién antigua. En ambos
casos, ante sospecha clinica, se debe repetir en 2-4
semanas.

e Siexiste afectacion respiratoria acompafante, se pue-
de realizar cultivo de TBC en muestra de aspirado
gastrico [con una sensibilidad (S) del 30-40%, mayor
en lactantes y en enfermedad pulmonar avanzada] o
de aspirado nasofaringeo basal o tras induccién de
esputo con suero salino hiperténico (S similar a las
muestras gastricas). Posiblemente, el mejor rendi-
miento se obtenga recogiendo el mismo dia aspirado
gastrico y aspirado nasofaringeo.

e Fstudioen LCR:

— Visién directa: ocurre en menos del 20% de los
Casos,

— Cultivo (patron oro, pero tarda varios dias, sensibi-
lidad baja) y PCR (S también baja: 56%/E 98%).

Ademas de iniciar cuadruple terapia antituberculosa,
y ante la evolucion torpida, se asocia tratamiento con
anfotericina B liposomal en espera de nuevos resulta-
dos microbiolégicos. La paciente presenta una mala
evolucion a pesar del tratamiento. Se coloca sensor
intraparenquimatoso para monitorizar PIC, y se conti-
nda tratamiento anti-HTIC con elevacion de la cabecera
de la cama a 30° intensificacion de sedoanalgesia y
relajacion, tratamiento osmatico con suero salino hiper-
tdnico y posteriormente manitol asi como, por supuesto,
medidas generales consistentes en normoventilacion,
normooxigenacion y estabilizacion hemodinamica (pre-
cisando soporte inotropo con adrenalina). Pese a todo
ello, muestra HTIC grave refractaria llegando hasta cifras
de 140 mmHg. Se realiza monitorizacion indirecta de
oxigenacion cerebral mediante espectroscopia infrarroja
franscutanea (Invos®) que se mantiene constantemente
entre 60-75%. Ante la imposibilidad de controlar las
cifras de PIC en pocas horas se repite prueba de ima-
gen, con una TAC craneal que muestra minima dilata-
cién ventricular.
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PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES MEDIDAS
ESTARIA MENOS INDICADA EN ESE MOMENTO PARA
CONTROLAR LA PIC?

a. Colocar una derivacion externa de liquido cefalorra-
quideo.

Hipotermia.

Hiperventilacion leve.

Realizar una craniectomia descompresiva.

Inducir coma barbiturico.

® oo o

La respuesta correcta es la b.

El tratamiento de la HTIC es un tema en constante
revision, dado que es una complicacion potencialmente
devastadora en cualquier entidad de lesiéon encefalica.
En nifios la causa mas frecuente es el traumatismo cra-
neoencefalico (TCE) grave, por tanto, la mayoria de la
bibliografia se refiere a esta situacion. Ante cualquier
lesion cerebral primaria es fundamental, ademas de
iniciar el tratamiento etiolégico, comenzar una estrecha
vigilancia de signos de HTIC y evitar la lesion cerebral
secundaria debida fundamentalmente a la disminucién
de la presion de perfusion cerebral y por tanto del flujo
sanguineo cerebral. Al desarrollo de la lesion cerebral
secundaria contribuyen también otros factores como el
estrés oxidativo, fendmenos inflamatorios y alteraciones
metabdlicas, pero nuestra actitud terapéutica practica-
mente solo podra intervenir en el efecto sobre el control
de la perfusion cerebral, mediante maniobras para ase-
gurar adecuada TAM y disminuir la PIC.

Son fundamentales las medidas generales que asegu-
ren una estabilidad hemodinamica (valorar la necesidad
de expansion de volemia o soporte inotropo para man-
tener adecuada TAM), respiratoria con normooxigena-
cién y normoventilacion, normotermia, normoglucemia
y normonatremia.

A continuacién, las medidas antiHTIC de primer
nivel que consisten en sedoanalgesiar correctamente y
administrar un relajante muscular para reducir al maxi-
mo el metabolismo cerebral y facilitar el retorno venoso
cerebral, asi como elevar la cabecera del paciente entre
15-30°; tratamiento osmético con suero hipertdnico (entre
el 3-7% a 2-6 ml/kg) que, ademas de efecto osmotico,
disminuyendo la PIC y mejorando la PPC, estabiliza la
membrana neuronal, o con manitol, siendo el SSH el
agente osmotico de eleccion.

La hiperventilacién es un “arma de doble filo”, si bien
la hipercapnia produce vasodilatacion que debemos evi-
tar para disminuir la PIC, la hipocapnia induce vasocons-

triccion con riesgo de isquemia fundamentalmente en la
zona de penumbra; por lo que el objetivo serd mantener
normocapnia, reservando la hiperventilacion modera-
da (pCO, 30-35 mmHg) para momentos puntuales de
signos clinicos de herniacion inminente, o bajo control
de perfusion cerebral (Doppler u oxigenacion cerebral
indirecta mediante catéter en bulbo yugular o mediante
espectroscopia infrarroja subcutanea: <565% lo contra-
indica, >75%, lo recomienda); y con mayor reserva de
la hiperventilacion agresiva (pCOz <30 mmHg) (medida
antiHTIC de segundo nivel) solo para situaciones de hipe-
remia (oxigenacion cerebral >75%) o puntualmente ante
herniacién inminente.

La colocacion de una derivacién externa de LCR esté
indicada siempre que exista cierta dilatacion ventricular
en la neuroimagen, que pueda contribuir a la HTIC.

Entre las medidas antiHTIC de segundo nivel, dispo-
nemos de las siguientes:

e El coma barbiturico: es una medida eficaz que dis-
minuye el metabolismo cerebral y la PIC mediante
disminucién del flujo sanguineo cerebral (FSC), por
lo que también presenta riesgo de isquemia cere-
bral, y por tanto debemos monitorizar la oxigenacion
cerebral. El farmaco empleado habitualmente es el
pentobarbital con una dosis inicial en bolo de 3-10
mg/kg seguido de una infusién continua a 1-5 mg/
kg/h.

e |a realizacion de una craniectomia descompresiva,
que depende en gran parte de la neuroimagen y de
la decision del neurocirujano. Pese a que su princi-
pal indicacion es la HTIC secundaria a TCE, para la
que esta aceptada y siempre de forma precoz (en las
primeras 48 h), existen otras indicaciones tales como
la HTIC de origen hipdxico-isquémico, hemorragico
0 infeccioso, para las que existen publicados casos
con buen resultado cuando se realiza en las primeras
48 horas. Actualmente se prefiere esta medida al
coma barbiturico en la gran mayoria de centros. Esta
indicada en las primeras 48 horas, en situaciones de
HTIC refractaria a medidas de primer nivel.

e La hipotermia moderada (32-34°C) disminuye la
PIC mediante disminucién del metabolismo cere-
bral, pero también puede disminuir el FSC. Sus indi-
caciones claramente establecidas son tras parada
cardiaca por arritmia ventricular en adultos y en
la encefalopatia hipdxico-isquémica en el recién
nacido, sin existir indicacion clara en el paciente
pediatrico. Se puede plantear como medida antiH-
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TIC de segundo nivel en el TCE en pediatria que no
responde a otras medidas, realizandose en las pri-
meras 8 horas del trauma y manteniéndose durante

48 horas; sin existir otras indicaciones claras en el

paciente pediatrico.

La paciente presenta una evolucion térpida, con
imposibilidad de controlar las cifras de PIC pese a opti-
mizar tratamiento antiHTIC médico y colocar derivacion
externa de LCR. En este momento, recibimos resultado
de Quantiferon® POSITIVO, con alta especificidad para
meningitis tuberculosa. La paciente es valorada por Neu-
rocirugia y se desestima la opcion de una craniectomia
descompresiva ante empeoramiento clinico rapidamen-
te progresivo en las Ultimas 18 horas, sin respuesta a
medidas antiHTIC, con ausencia de reactividad pupilar.
En el control de electroencefalograma (EEG) realizado
al noveno dia de su llegada se observa una disfuncion
cortical generalizada muy grave.

PREGUNTA 6. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES RESPUESTAS

NO ES CORRECTA RESPECTO A LA MUERTE ENCEFALICA?

a. Es necesaria una exploracion fisica minuciosa para
su diagnostico.

b. Siempre es necesario un periodo de observacion antes
de emitir el diagnostico.

c. En el test de atropina no se debe apreciar elevacion
de la FC.

d. Sedeben realizar pruebas neurofisiolégicas para con-
firmar el diagnéstico.

e. La prueba de apnea consiste en comprobar como
el paciente sigue en apnea pese a una pCO, >60
mmHg.

La respuesta correcta es la b.

Se define muerte encefélica como el cese irreversible
de todas las funciones del tronco y los hemisferios cere-
brales. En esta situacion la actividad cardiorrespiratoria
solo puede mantenerse de forma artificial.

Para su diagnostico es imprescindible conocer la
etiologia del coma, descartar la hipotermia, mantener
una situacién hemodinamica estable y retirar aquellos
farmacos que producen un efecto neurodepresor.

La exploracion fisica debe ser minuciosa y se deben
cumplir los siguientes requisitos: pupilas fijas y ausencia
de reflejo fotomotor, ausencia de movimientos oculares y
parpadeo, ausencia de reflejo corneal, ausencia de refle-
jo tusigeno y nauseoso, ausencia de reflejo oculovesti-

bular y oculocefalico, flaccidez generalizada y ausencia
de movimientos musculares. También apreciaremos una
respuesta negativa al administrar atropina a 0,04 mg/
kg sin provocar aumento de la FC. Por altimo, realiza-
remos la prueba de apnea, consistente en la ausencia
de respiracién espontéanea pese a una pCO, superior
a 60 mmHg.

Otros estudios complementarios incluyen la realiza-
cién de electroencefalograma que no debe demostrar
actividad y la ausencia de potenciales evocados tanto
visuales como auditivos y somatosensoriales.

Tipicamente se ha establecido un periodo de obser-
vacion de 24 horas antes de determinar la muerte ence-
falica. No obstante, en los pacientes mayores de 2 afios
en los que se confirma muerte encefélica tanto por la
exploracion fisica como por una prueba instrumental no
es necesario mantener un periodo de observacion.

El décimo dia se decide retirada de sedoanalgesia,
realizandose una exploracion neuroldgica con criterios
de muerte encefalica, que se confirma con EEG, por lo
que se decide retirada de soporte, falleciendo la paciente.
Posteriormente se recibe el cultivo de liquido cefalorra-
quideo que demuestra el crecimiento de Mycobacterium
tuberculosis.

El diagnéstico final es el de meningoencefalitis por
Mycobacterium tuberculosis.
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Perdida subita de la conclencia

Ponente: Violeta Vallejo. Tutor: Francisco José Cambra.

Hospital Sant Joan de Deu. Barcelona.

Una nifia de 11 afos previamente asintomatica es
traida mediante ambulancia convencional al Servicio de
Urgencias (SU) por pérdida stbita de conciencia en la
via publica, junto con hipotonia generalizada y desviacion
de la mirada.

Entre sus antecedentes personales, destaca que no
tiene alergias conocidas, ni antecedentes médicos de
interés. No recibe tratamiento farmacolégico habitual y
esta en seguimiento por psicologia por alteracion del com-
portamiento en el contexto de una separacion conflictiva
de los padres.

En el SU del hospital comarcal se realiza una explora-
cion fisica en la que se recogen las siguientes constantes:
temperatura (T?) axilar 36,4°C, frecuencia cardiaca (FC)
85 Ipm, tension arterial (TA) 113/63 mmHg, FR 18x,
SatHb 100% con FiO., 21%, glicemia 86 mg/dl.

En la exploracion se encuentra con respiracion espon-
tanea mantenida y hemodinamicamente estable en todo
momento. Inicialmente destaca un Glasgow de 9 puntos,
con recuperacion progresiva y espontanea del nivel de
conciencia. Destaca la persistencia de una paresia de
hemicuerpo derecho, junto con desviacion de la comisura
bucal hacia la izquierda, asi como una afasia de expresion.

PREGUNTA 1. ;QUE EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

SOLICITARIAS EN ESTE MOMENTO?

a. Analitica sanguinea (hemograma, reactantes de fase
aguda, equilibrio, ionograma, coagulacion, hemocultivo).

b. Analitica sanguinea (con las mismas determinaciones)
y puncion lumbar.

c. Analitica sanguinea (con las mismas determinaciones)
y TAC craneal.

d. Electroencefalograma.

e. Deteccion de toxicos.

La respuesta correcta es la c.

Ante un paciente con una pérdida del nivel de
conciencia brusca es necesario estabilizar y buscar la
etiologfa (Fig. 1) y ante la persistencia de una focalidad
neurolégica es imprescindible descartar la presencia
de lesiones ocupantes de espacio a nivel intracraneal,
mediante una neuroimagen. Habitualmente, la neuroi-
magen disponible con mas facilidad es el TAC craneal. La
determinacion sanguinea de posibles alteraciones meta-
bélicas, de la coagulacion o bien de signos de infeccion
permite una mejor orientacion diagnostica, sea cual sea
el resultado de la neuroimagen. La puncion lumbar se
podria plantear en el caso de presentar clinica o signos
analiticos de infeccién, que la paciente no presentaba.
Aun asi, teniendo en cuenta la presencia de una focalidad
neuroldgica, antes de realizar una puncion lumbar seria
necesario descartar previamente una lesién ocupante
de espacio. Un electroencefalograma no seria una prue-
ba a realizar en el &ambito de urgencias y menos en un
paciente sin un diagndstico previo de epilepsia ni crisis
convulsiva aparente. La deteccién de tdxicos podria ser
una determinacion a realizar, pero no como Unica explo-
racion complementaria, ya que una intoxicacion puede
presentarse como una alteracion de conciencia, pero no
explicaria una hemiparesia.

Se extrae muestra de sangre para analitica sanguinea,
toxicos en orina y se realiza TAC craneal.

e Analftica sanguinea: Hb 13,1 g/dl, Hto 38%, 10.400
leucocitos/mmcc, con formula N 60%, L 27,4%,
269.000 plaguetas/mmcc. EAB: pH 7,33, CO, 47
mmHg, bicarbonato 24 mmol/L, EB -1,1 mmol/L.
lonograma: Na 141 mmol/L, K 4,2 mmol/L, cloruros
109 mmol/L, calcio 1,3 mmol/L. Glucosa 95 mg/dl.
Creatinina 0,58 mg/dL, ALT 11 UIl/L, CK 106 UI/L.
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o

ABC
(accesos vasculares)

!

;Otros sintomas NRL?
(focalidad, traumatismo)

!

!

Glucemia — tratamiento
Convulsién — tratamiento
Signos de infeccion — PL

Via aérea permeable
Mantener estabilidad de constantes
Tratamiento de HIC

;Respuesta a naloxona? TAC cerebral
I
‘ EF y analitica/PL ‘
\
v 3
- Intoxicacion
- Infeccion
- Trastorno metabdlico TAC cerebral
- EHI i 1
- Epilepsia
- Otros trastornos sistémicos Normal Anormal
- Intoxicacion - Lesion anatémica
- Ep.ilepsia. - Lesion vascular
- Psicoldgico FIGURA 1. Estabilizacion y

Lactato 1,30 mmol/L. Etanol <10 mg/dl. Coagulacion:
TP 99,4 %, tiempo de cefalina 23,9 segundos. Grupo
sanguineo: B positivo. PCR 0,2 mg/L.

e Toxicos en orina (barbituricos, benzodiacepinas,
opidceos, metanfetamina, morfina, MDMA, cocaina,
anfetaminas, antidepresivos triciclicos, cannabis,
metadona): negativos.

e TAC craneal: no se observan desplazamientos de
la linea media, con sistema ventricular de tamafio,
configuracion y posicion normales. Fosa posterior y
parénquima cerebral sin alteraciones.

PREGUNTA 2. ;CUAL ES TU SOSPECHA DIAGNGSTICA?
a. Debut de epilepsia.

Accidente vascular cerebral.

Intoxicacién por etanol.

Tumor cerebral.

Crisis conversiva.

o oo o

La respuesta correcta es la b.
Aunque el resultado de todas las exploraciones com-
plementarias sea normal, por la clinica de la paciente

etiologia del coma.

la sospecha diagnostica es de un accidente vascular
cerebral, probablemente de tipo isquémico ya que,
a las pocas horas del evento, el TAC craneal puede
no identificar la lesion. Aunque una paralisis de Todd
explicaria una hemiparesia tras una crisis convulsiva,
esta situacion queda fuera de las caracteristicas de la
paciente, ya que no ha presentado tal crisis comicial.
Asi mismo, independientemente del resultado, que es
negativo, la intoxicacién por etanol no ocasiona esta cli-
nica. Por otro lado, si bien es verdad que la neuroimagen
de eleccion para el diagnoéstico de un tumor cerebral
es la resonancia magnética, la normalidad de un TAC
craneal, hace que la probabilidad de este diagndstico
sea muy baja. Y, finalmente, en lo que hace referencia a
una crisis conversiva, aunque la paciente se encuentre
en seguimiento por un psico6logo, esta opcién inicial-
mente no se tendria en cuenta, ya que se trata de un
diagndstico de exclusion.

Ante la sospecha de Accidente Vascular Cerebral
(AVC), se traslada a centro de tercer nivel para ingreso
en Unidad de Cuidados Intensivos Pediatrica (UCIP) para
diagnéstico y manejo. Se realiza traslado con ambulancia
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FIGURA 2. Resonancia magnética y angioresonancia el dia de ingreso de la paciente.

medicalizada sin incidencias y con mejoria de la focalidad
neurologica.

Constantes vitales y exploracion fisica al ingreso en
UCIP:

T2 axilar 35,6 °C, FR 18x’, SatHb 100% con FiO-
100%, FC 83x’, TA 121/53, TAM 67 mmHg. Buen estado
general. Normocoloreada y normohidratada. Bien perfun-
dida. Sin lesiones cutaneas. Buena dinamica respiratoria,
con buena entrada de aire bilateral, sin ruidos sobreafia-
didos ni asimetrias. Tonos cardiacos ritmicos, sin soplos.
Abdomen blando y depresible, no doloroso. Sin masas ni
visceromegalias. Glasgow 14. Pupilas isocdricas, reacti-
vas, simétricas. Desviacion de la comisura bucal hacia la
izquierda sin otras alteraciones a nivel de pares craneales.
Fuerza y sensibilidad conservada en las 4 extremidades,
con ROTs normales. Destaca afasia de expresion.

PREGUNTA 3. ;QUE ACTITUD TOMARIAS?

a. Solicitarfa téxicos en orina y repetiria el analisis de
sangre afadiendo niveles de toxicos.

b. Realizaria un electroencefalograma y en funcion del
resultado, decidiria.

c. Procederia a la intubacion.

d. Realizaria una nueva neuroimagen.
Seguirfa conducta expectante, ya que la sintomato-
logia no es coherente.

La respuesta correcta es la d.

En primer lugar, podemos descartar la opcion “e”
ya que la sintomatologia es coherente con una lesion
cerebral de hemisferio izquierdo: presenta una hemipa-
resia derecha con afectacion de la hemicara derecha sin
afectacion del ojo, es decir, una paresia de hemicuerpo
derecho con parélisis facial central derecha. Ademas

destaca afasia de expresion, que también apoya a la
afectacion cerebral izquierda.

Dada la sintomatologia y el estado clinico de la pacien-
te, seria necesario continuar con el estudio diagnostico.
Ante la sospecha de un AVC, estaria indicado realizar
nueva neuroimagen. Tal y como se ha comentado ante-
riormente, un nuevo TAC con contraste pasadas unas
horas del evento puede mostrar alteraciones que inicial-
mente no son visibles. Sin embargo, la realizaciéon de una
resonancia acabaria siendo indispensable, y permite el
diagndstico de una lesion isquémica aun en las primeras
horas, asi como el estudio vascular.

Con los resultados de la analitica sanguinea reali-
zada en el centro emisor, una nueva determinacion en
este momento no seria completamente imprescindible,
ya que no aportarfa mas informacion para el diagnéstico
de la paciente. Y en referencia al electroencefalograma,
por la clinica de la paciente, en este momento tampoco
aportaria datos para modificar el manejo.

Se realiza angio-resonancia en la que se observa alte-
racion de la difusion en putamen, insula y capsula interna
izquierdos, asi como una disminucion del diametro de la
arteria carotida izquierda y arteria cerebral media en el
origen del segmento M1 sin signos de diseccion arterial
(Fig. 2). El estudio no permite diferenciar patologia prima-
ria de los vasos o evento tromboembdlico. Posteriormente,
se realiza arteriografia que muestra imagen de trombo a
nivel de cardtida interna.

PREGUNTA 4. ANTE EL DIAGNOSTICO DE LA PACIENTE,
;QUE HARIAS A CONTINUACION?

a. Eltratamiento de eleccion es la trombolisis.

b. Eltratamiento de eleccion es la intervencion quirdrgica.
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TABLA 1. ESTADOS PROTROMBOTICOS CONGENITOS.

Deficiencia de anticoagulantes
Resistencia a cofactores de protedlisis
Elevada concentracion de procoagulantes
Lesion endotelial

Disfibrinogenemia (entidad rara)

Homocistinemia

Antitrombina Ill, proteina C, proteina S, plasminéngeno
Factor V de Leiden

Mutacion de la protrombina, concentracion elevada de factor VI

TABLA 2. ESTADOS PROTROMBOTICOS ADQUIRIDOS.
Obstruccion al flujo
Inmovilizacion
Inflamacién

Hipercoagulabilidad
concentracion elevada de factor VIII

Otras (raras)

o

Es necesario buscar factores de riesgo para un estado
protrombdético en la paciente.

El tratamiento es la anticoagulacion.

Las respuestas c y d son correctas.

o o

La respuesta correcta es la e.

La paciente presenta una resonancia magnética con
una alteracion de la difusion, a nivel izquierdo, diagnés-
tico de infarto cerebral. Tras la realizacion de la angio-re-
sonancia se puede objetivar una estrechez a nivel de
la carotida izquierda, con una imagen compatible de
un trombo, que se confirma al realizar una arteriogra-
fia. Ante esta situacion, por la gravedad del cuadro, es
imprescindible iniciar tratamiento anticoagulante. Si bien
es verdad que es necesario realizar un estudio etiolégico
buscando factores de riesgo y la presencia de estados
protromboticos (Tablas 1y 2), este no debe retrasar el
inicio del tratamiento. El estudio analitico se puede cursar
con posterioridad; especialmente cuanto méas pequefio
sea el paciente, ya que los valores de normalidad de los
distintos componentes de la coagulacion cambian con
la edad y no estan bien definidos. La realizaciéon de una
ecografia cardiaca y de troncos supraadrticos para des-
cartar la presencia de otros trombos que puedan generar
nuevos infartos, asi como malformaciones cardiacas, si
es necesaria en el momento agudo.

En cuanto al tratamiento, existen varias opciones: la
intervencion quirlrgica se reserva para aquellos casos
con riesgo de muerte o riesgo potencial de pérdida de
una extremidad. El tratamiento trombolitico se realiza
cuando el tiempo de evolucion de la trombosis es entre
6y 12 horas, teniendo en cuenta un riesgo modera-

Catéteres, embarazo, policitemia, deshidratacion

Enfermedad inflamatoria intestinal, vasculitis, infeccién, sindrome de Behget

Embarazo, neoplasia, sindrome antifosfolipido, sindrome nefrético, anticonceptivos, L-asparaginsasa,

Hemogobinuria paroxistica nocturna, trombocitemia, injertos vasculares

do-alto de sangrado. Finalmente, existe la posibilidad
de observacién en casos muy leves, o bien la anticoa-
gulacion, que era el indicado en esta paciente por el
tiempo de evolucion del evento, por los pocos efectos
secundarios y porque tras el tratamiento permite seguir
con el mismo farmaco para profilaxis. El objetivo de
la anticoagulacion es limitar la extension del coagulo,
disminuir el riesgo de embolismo, asi como disminuir
el riesgo de recidivas.

Se realizan ecocardiografias transtoracica y transe-
sofagica, asi como de troncos supraaorticos, que no
muestran alteraciones. Se descartan otros factores de
riesgo de trombosis y se extrae estudio de trombofilias
y enfermedades autoinmunes, previo al inicio del trata-
miento con enoxaparina.

e TJest de embarazo en orina negativo.
e Analitica sanguinea:

— Hemograma: Hb 12,3 g/dl, Hto 36,9%, 268.000
plaquetas/mmcc, 7.600 leucocitos/mmcc (15,5%
linfocitos, 75,3% neutrdfilos).

— Equilibrio acido-base: pH 7,43, pCO» 28,2 mmHg,
p02 97 mmHg, bicarbonatos 18,4 mmol/L, exceso
de base -5,2 mmol/L.

— Bioquimica: PCR 0,5 mg/L. VSG 2 mm/h. Urea 15
mg/dl, creatinina 0,72 mg/dl. Amonio 48 umol/L.
Lactato 1,70 mmol/L. Bilirrubina total 0,5 mg/dl,
bilirrubina conjugada 0,2 mg/dl. Triglicéridos 61
mg/dl. Colesterol 174 mg/dl. Colesterol-HDL 60 mg/
dl. Colesterol-LDL 102 mg/dl. ALT 11 Ul/L. AST 18
UI/L. GGT 10 UI/L.
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TABLA 3. INDICACIONES DE INTUBACION EN EL NINO
CON DISMINUCION DEL NIVEL DE CONCIENCIA.

e |ncapacidad para mantener la via aérea permeable

e Escala de Glasgow <9 puntos (en TCE valorar <12 puntos)
e Ausencia de tos o reflejo nauseoso

e Hipoxemia

e Hipoventilacion

e Signos de herniacién cerebral inminente

— Coagulacion: TP 75,4%, tiempo de cefalina 24,2
segundos, fibrinégeno 3,2 g/L. Gen del Factor V
Leiden: portadora en heterozigosis de la mutacion
FVL1691A del factor V Leiden. Mutacidn de la pro-
trombina: resultado normal.

— Inmunologia: Ac IgG anti-cardiolipina negativo. Ac
IgM anti-cardiolipina negativo. Anticoagulante Upi-
co negativo. Complemento C3 988 mg/L (vn: 890-
1.950), Complement C4 245 mg/L (vn: 100-400).
ANA: negativo. Ac anti-DNA negativo. Ac anti-cito.
neutr. (ANCA) indetectable. ANCA anti-Mieloperoxi-
dasa 0,3 vn: <1,0). ANCA anti-proteinasa 3 0,1 (vn:
<1,0).

Todos los resultados del estudio de estados pro-
trombdticos resultan normales, salvo la deteccion de la
mutacion del Factor V de Leiden en heterozigosis. Los
individuos con esta mutacion en heterozigosis, alrededor
de un 5% de la poblacién caucésica, tienen entre 5y 7
veces mas riesgo de padecer un evento trombotico, res-
pecto a la poblacién que no la presenta. Los individuos
con la mutacion en homozigosis tienen un riesgo entre
80y 100 veces mayor. Sin embargo, también es cierto
que en la literatura se describe que en la mayoria de
casos, los pacientes con eventos tromboticos presentan
2 0 mas factores predisponentes.

El tercer dia de ingreso, la paciente presenta una nue-
va disminucion del nivel de conciencia hasta un Glasgow
de 9 puntos, con dindmica respiratoria irregular, aniso-
coria, TA de 145/92 mmHg y FC alrededor de 40-50x.

PREGUNTA 5. ANTE ESTA SITUACION, ;CUAL CREES QUE

SERIA LA MEJOR MEDIDA A TOMAR?

a. Se trata de una crisis comicial. Iniciaria antiepilépti-
COS.

b. Se trata de un episodio de hipertension intracraneal.
Solicitaria un TAC craneal urgente para valorar com-
plicaciones.

TABLA 4. MEDIDAS ANTIEDEMA GENERALES, DE
PRIMER Y SEGUNDO NIVEL.

Medidas generales y de primer nivel
e Mantener la cabeza en posicion neutra

e Mantener el tronco a 45°

e Normooxigenacion

e Normocapnia (o limite inferior de manera controlada)
e Normotermia
L]
L]
L]
L]

Mantener TA adecuada

Sedoanalgesia +- relajacion muscular
Tratamiento hiperosmolar: SSH 3% o0 6%/manitol
Valorar dexametasona en infarto

Medidas de segundo nivel

e Hiperventilacion, siempre que no exista isquemia y de
manera controlada (SatHb en bulbo de yugular, Dopplers
transcraneales)

¢ Drenaje ventricular

e Craniectomia descompresiva

e Coma barbitdrico

c. Setrata de un episodio de hipertension intracraneal.
Administraria suero salino hiperténico y, si mejora,
adoptaria conducta expectante.

d. Se trata de un episodio de hipertension intracraneal
con signos de enclavamiento. Intubaria, administraria
suero salino hipertdnico o manitol, optimizaria la seda-
cion, la posicion, la temperatura, asi como el estado
de ventilacion. Ademas, realizaria un TAC craneal
urgente.

e. Se trata de un episodio de hipertension intracraneal
con signos de herniacion. La Unica medida Util para
mejorar a la paciente es la realizacion de una cra-
niectomia descompresiva.

La respuesta correcta es la d.

Ante un episodio de hipertension arterial y bradicardia
hay que sospechar una situacion de hipertension intra-
craneal. Ademas, ante la presencia de una anisocoria,
la probabilidad de enclavamiento es elevada. En esta
situacién es fundamental mantener al paciente en con-
diciones éptimas para facilitar la perfusion cerebral. Es
necesario aplicar medidas generales antiedema, llevar
todas las constantes a la normalidad, administrar trata-
miento hiperosmolar; asi como intubar, especialmente en
el caso de sospecha de herniacién (Tablas 3y 4). Para
valorar la etiologia o posibles complicaciones, se tendra
que realizar una neuroimagen.

En el caso de que el tratamiento médico no sea sufi-
ciente para la normalizaci én de la presion intracraneal,
habra que aplicar medidas quirlrgicas, ya sea una cra-
niectomia descompresiva 0 un drenaje ventricular exter-
no..., en funcién de la etiologia.
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Ante los signos de hipertension intracraneal, se intuba,
se administran varias dosis de suero salino al 6% y de
tiopental, normalizando las constantes y recuperando la
simetria pupilar. Se realiza un TAC craneal urgente don-
de se objetiva importante edema en hemisferio izquierdo
con desviacion de la linea media. Se optimiza tratamien-
fo médico y se contacta con Neurocirugia, quien decide
colocar sensor de presion intracraneal (PIC) manteniendo
tratamiento médico y medidas antiedema. Durante las
siguientes 12 horas, presenta respuesta oscilante al tra-
tamiento médico con PIC maximas de 30 cmH-0 y pre-
siones de perfusion al limite, aunque sin alteracion de los
Dopplers de la arteria cerebral media. Ante la ausencia de
mejoria pese al tratamiento médico, se procede a la reali-
zacion de una craniectormia descompresiva a nivel parietal
izquierdo. Tras la intervencidn, se inicia tratamiento profi-
lactico con levetiracetam. Posteriormente, presenta buena
evolucion sin nuevos episodios de hipertension intracra-
neal, nuevas focalidades neuroldgicas ni crisis comiciales.

A nivel respiratorio, mantiene requerimientos venti-
latorios y de oxigenacion minimos. Se extuba de mane-

ra electiva tras nueve dias de ingreso sin incidencias.
Durante el ingreso no presenta alteracion hemodinamica
ni a nivel infeccioso.

Actualmente, la paciente se encuentra en fase de
secuelas con importante dependencia por persistencia
de la hemiparesia derecha y la afasia de expresion.
Pendiente de ampliar estudio de trombofilia. Recibe
seguimiento por parte de Neurologia, Rehabilitacion y
Hematologia.
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Caso ¢l n

Disnea en paciente con atrofia muscular espinal

Ponente: Maria Esteban Gutiérrez. Tutora: Paula Santos Herraiz.

Hospital Virgen de la Salud. Toledo.

I. ENFERMEDAD ACTUAL

Varén de 15 afios de edad que sufre accidente con
su vehiculo, saliendo despedido de su silla de transporte,
en la que refieren gue iba correctamente sujeto, hacia el
aslento delantero. Tras valoracion por el Servicio de Trau-
matologia y objetivarse fracturas en ambas extremidades
inferiores, se realiza tratamiento ortopédico, estabilizando
las fracturas.

Al cabo de unas horas, el paciente comienza a pre-
sentar disnea con hipoxemia, por lo que es valorado por
Pediatria, ingresandose en planta de hospitalizacion ini-
cialmente y tras reevaluacion en UCI pediatrica.

Il. ANTECEDENTES

Antecedentes personales: embarazo y parto norma-
les. PRN 3.500 g, LRN 51 cm. Diagnosticado a los 18
meses de atrofia muscular espinal tipo Il confirmada
genéticamente. Seguimiento en Rehabilitaciéon, Neu-
mopediatria y Urodinamia en el Hospital Nacional de
Parapléjicos.

Escoliosis lumbar grave en seguimiento en Hospital
Nacional de Parapléjicos y Traumatologia del Hospital
Nifio Jesus de Madrid.

Insuficiencia respiratoria neuromuscular, precisando
BIPAP nocturna.

En seguimiento en Cardiologia, sin presentar datos
de miocardiopatia ni de aparente cardiopatia estructural
ni de hipertension pulmonar secundaria.

Tratamiento habitual vitamina D3 y colecalciferol.

Calendario vacunal programado. No reacciones alér-
gicas conocidas.

Antecedentes familiares: padre presenta HTA en tra-
tamiento médico, madre sana, hermanos de 21y 17
anos sanos.

I11. EXPLORACION FiSICA

FC 140 Ipm, FR 35 rpm, saturacién de oxigeno 94%
(mascarilla Venturi con FIO; al 40%); T? 38°C. AEG.
moderado trabajo respiratorio. Auscultacion cardiaca:
ritmica, no soplos. Auscultacién pulmonar: buena entra-
da de aire de manera bilateral, escuchandose algunos
roncus en proporciones mas declives. Abdomen blando
y depresible, sin palparse masas ni megalias, no signos
de irritacion peritoneal. Exploracion neuroldgica: apenas
se mueve pero habla de manera extrovertida. Progre-
sivamente aparicion de exantema petequial en region
toracica.

IV. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
1. Analitica al ingreso:

— Bioguimica: glucemia, iones, funcién renal y fun-
cién hepética normal. Proteina C reactiva 88,0 mg/
dl, troponina 0,108 ng/ml, CK 148 mU/ml.

— Gasometria venosa: pH 7,38, pCO, 41 mmHg, pO, 50
mmHg, bicarbonato 24,3 mmol/L, BE -0,8 mmol/L,
saturacion de oxigeno 84%; lactato 8 mg/dl.

— Hemograma: Hb 13,4 g/dl, plaquetas 200.000/L,
leucocitos 17.600/L (Neu 88,7%, Lin 6,6%).

— Coagulacion: normal, D-dimero 12.700 ng/ml.

2. Radiografia de torax: infiltrados algodonosos incipien-
tes de forma bilateral.

PREGUNTA 1. ;CUAL ES LA SOSPECHA CLINICA INICIAL?
a. Neumonia aspirativa.

Tromboembolismo pulmonar.

Sindrome de embolia grasa.

Contusién pulmonar.

Sepsis.

® oo o
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La respuesta correcta es la c.

La primera opcién no seria correcta, dado que habla-
mos de neumonia aspirativa (NA) cuando hay evidencia
radiolégica de condensacion pulmonar causada por el
paso al arbol traqueobronquial de secreciones contami-
nadas por bacterias patégenas, ya sean orofaringeas o del
aparato digestivo alto. En este caso, ni tenemos sospecha
clinica ni confirmacién radiolégica.

El tromboembolismo pulmonar (respuesta b), aunque
la clinica podria ser compatible, lo descartariamos, dado
que el 95% de los casos son causados por una trombosis
venosa profunda, que el paciente no presentaba. Otra
fuente emboligena, aunque mucho menos frecuente,
puede ser la vena cava, miembros superiores y cavidades
derechas del corazon, en relacion con catéteres venosos
centrales y marcapasos, que el paciente no portaba.

En el sindrome de embolia grasa (respuesta c) el
inicio de la clinica es gradual con hipoxemia, sintomas
neurolégicos, fiebre y petequias (que se consideran
patognomonicas, aungue aparecen en menos del 50%
de los casos), que se presentan en un promedio inferior
a 72 horas después del evento desencadenante.

Actualmente, para el diagnostico clinico se utilizan
los criterios de Lindeque:

e Sostenida hipoxemia (PaO, <60 mmHg).

e Sostenida hipercapnia (PaCO, >55 mmHg).

¢ Polipnea sostenida (FR >35 rpm).

e Aumento del trabajo respiratorio, manifestado por
polipnea, disnea, taquicardia y ansiedad.

Cualquier paciente con fractura de huesos largos y
uno 0 mas de estos criterios, sera sefialado con diagnés-
tico de sindrome de embolia grasa. El paciente presenta
clinica compatible con este cuadro, ademas presenta
fractura de huesos largos y cumple dos de estos criterios,
por lo que seria una sospecha diagnostica razonable.

Respecto a la respuesta d, la contusion pulmonar es
la lesion asociada mas frecuente en los traumatismos
toracicos, siendo mas comun en los cerrados. La hemo-
rragia y edema alveolar que se producen posteriormen-
te puede conducir a una insuficiencia respiratoria. Sin
embargo, no referian traumatismo toracico de manera
inicial, ademas de no presentar ningn hematoma ni
laceracion sugestiva de ello.

La sepsis (respuesta e) se define como Sindrome de
Respuesta Inflamatoria Sistémica (SRIS) secundario a una
infeccion sospechada o comprobada, que no es el caso.

Por lo tanto, la respuesta correcta seria la ¢, sindrome
de embolia grasa.

PREGUNTA 2. ;QUE OTRAS PRUEBAS DIAGNOSTICAS SE
DEBERIAN REALIZAR?

a. TAC toracico.

Determinacion de grasa en sangre y orina.

Lavado broncoalveolar.

RMN de craneo.

Todas las anteriores.

® o0 o

La respuesta correcta es la e.

El anélisis urinario y de sangre puede mostrar glébulos
de grasa, aunque estos hallazgos son poco especificos,
dado que pueden encontrarse en entidades muy diferen-
tes. El lavado broncoalveolar (LBA) puede mostrar macro-
fagos con grasa en su interior, es un método especifico
en las primeras 24 horas. En el TAC toracico pueden
observarse opacidades en vidrio deslustrado y engrosa-
miento de los septos interlobulares. La RMN de craneo
es un método sensible para el diagnostico temprano de
sindrome de embolismo graso cerebral, observandose
areas de baja y alta densidad diseminadas y microinfartos
cerebrales. Por lo tanto, una vez revisada la bibliografia
del caso, determinariamos que la respuesta correcta seria
la e (todas las anteriores), aungue en ese momento no
se realizaron.

PREGUNTA 3. DADA LA SOSPECHA CLINICA, ;QUE

TRATAMIENTO SE DEBERIA INICIAR?

a. Soporte respiratorio y estabilizacion hemodinamica.

b. Soporte respiratorio y antibioterapia.

c. Soporte respiratorio, estabilizacion hemodinamica,
heparina de bajo peso molecular.

d. Soporte respiratorio, estabilizaciéon hemodinamica,
corticoides.

e. Soporte respiratorio, estabilizacion hemodinamica,
heparina de bajo peso molecular y corticoides.

La respuesta correcta es la e.

No existe ningln tratamiento especifico para el sin-
drome de embolismo graso. La prevencion, el diagnoéstico
precoz y un adecuado tratamiento de soporte son basicos
para minimizar la gravedad del cuadro.

Los corticoides han sido estudiados extensamente.
Actlan en la estabilizacion de la membrana capilar pul-
monar, reduciendo el dafio endotelial, las hemorragias
perivasculares y el edema. Dosis altas de metilpredni-
solona (30 mg/kg) al ingreso y cuatro horas después,
ayudan a mantener los niveles adecuados de presion



Ponente: Maria Esteban Gutiérrez. Tutor: Paula Santos Herraiz

83

arterial de oxigeno y disminuir las manifestaciones pul-
monares de este sindrome en pacientes con fracturas de
huesos largos. La heparina es usada por sus propiedades
para prevenir la agregacion plaquetaria y aclarar el suero
lipémico al estimular la lipasa sérica, aunque su Uso es
controvertido. Por lo tanto, la respuesta correcta serfa la e.

V. EVOLUCION

Durante su ingreso en UCI pedidtrica, se conecta a
ventilacion mecanica no invasiva con mascarilla buco-
nasal, modalidad BIPAP con los siguientes parametros:
IPAP 14, EPAP 6, FIO, 60%. Se deja a dieta absoluta con
sueroterapia y aportes de aminodcidos parenterales. Ante
la fiebre, leucocitosis y aumento de reactantes de fase
aguda, se Inicia tratamiento antibiético con cefotaxima
y clindamicina intravenosas. Precisa dosis puntuales de
furosemida intravenosa para mantener ritmo de diuresis
adecuado.

En las primeras 24 horas presenta empeoramiento
clinico con taquicardia, taquipnea, tiraje moderado con
tendencia a hipercapnia e hipoxemia. En la auscultacion
pulmonar se objetivan crepitantes diseminados. Se realiza
nueva radiografia de térax en la que se objetivan infiltra-
dos algodonosos difusos. Mantiene en todo momento
nivel de consciencia normal, aungue con tendencia al
suefo en ocasiones.

Ante la sospecha de sindrome de embolia grasa, se
inicia tratamiento con corticoides intravenosos y HBPM.

Control analitico:

e Bioquimica: glucemia, iones y funcién renal normales,
proteina C reactiva 86,0 mg/dl, procalcitonina 3,88
ng/dl.

e Gasometria venosa: pH 7,36, pCO, 58 mmHg, pO.
32 mmHg, bicarbonato 32,8 mmol/L, BE 6 mmol/L,
saturacion de oxigeno 58.6%; lactato 11 mg/dl (FIO,
100%).

e Hemograma: Hb 11 g/dl, plaquetas 236.000/L, leu-
cocitos 19.700/L (Neu 89,4%, Lin 6,3%).

e Coagulacién: normal.

PREGUNTA 4. ANTE EMPEORAMIENTO RESPIRATORIO,

JQUE OPCIONES TENEMOS EN ESTE MOMENTO?

a. Intubacion del paciente.

b. Dada la patologia de base del paciente, optimizar
ventilacion mecanica no invasiva.

c. Dada la patologia de base del paciente, adecuacion
del esfuerzo terapéutico.

d. Llegados a este punto, no haria nada mas.

e. Sedacion del paciente para su confort.

La respuesta correcta es la a.

Nos encontramos ante una insuficiencia respiratoria
de tipo I, hipoxémica. El algoritmo de manejo del paciente
optimizando la ventilacién mecanica invasiva seria el que
aparece en la figura 1.

Sin embargo, una vez que el SF (cociente de satura-
cion de hemoglobina/F10,) es menor de 200 y no se ha
conseguido ni la disminucién de la frecuencia cardiaca ni
de la frecuencia respiratoria, afiadido a que en la radio-
grafia de térax se objetivd un pulmoén blanco, hay que
considerar la intubacion.

La adecuacion del esfuerzo terapéutico (AET) con-
siste en retirar 0 no iniciar medidas terapéuticas porque
el profesional sanitario estima que son futiles dado que
consiguen prolongar la vida bioldgica sin posibilidad de
proporcionarle recuperaciéon funcional con una minima
calidad de vida. La AET permite la muerte ya que no
impide esta, pero nunca es la causa. Esta diferencia es
fundamental para diferenciar la AET de la eutanasia. En
este paciente, no nos encontrariamos en el momento de
plantearnos la AET, dado que el empeoramiento no es
por su enfermedad de base sino por un evento agudo.

La sedacion paliativa se entiende por la administra-
cion de farmacos a un paciente en situacion terminal
para aliviar los sintomas que le producen sufrimiento. En
ninglin caso nos encontramos ante un paciente terminal,
por lo que esta opcion queda descartada.

Con todo lo expuesto anteriormente, la respuesta
correcta seria la a, intubacion del paciente. Sin embar-
g0, en ese momento y teniendo en cuenta la patologia
de base, se intentd optimizar la ventilacién mecénica
no invasiva, ya que inicialmente tuvo buena respuesta.

V1. EVOLUCIGN FINAL

A las 48 horas del ingreso y ante el empeoramiento
respiratorio pese a optimizacion de ventilacion mecanica
no invasiva, se decide intubacion. Al introducir el laringos-
copio para visualizar la via aérea, presenta un sangrado
pulmonar masivo que evoluciona hacia parada cardio-
rrespiratoria. Se realizan maniobras de RCP avanzada
durante 45 minutos que no son efectivas, falleciendo
el paciente.
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‘ Respirador con mezclador }—»@—» ‘ Convencional + médulo VNI

‘ Interfase non vented ‘

l

‘ Programacién inicial ‘

CPAP: 5-10 cmH20
FiO2: 50-100%

v

|

No mejoria SIT A/C por presion, P5
IPAP: 8-10 cmH:20 PIP: 3-5 cmH20
EPAP: 5-6 cmH:0 PEEP: 5-6 cmH-0
Rampa intermedia Rampa lenta
FiO2: 50-100% FR: 2-5 menos que el paciente®
FR rescate: 10-15 menos Ti maximo similar al paciente
que el paciente Trigger ins: minimo
Trigger esp: 40-70%
FiO.: 50-100%

v

|

‘ BuUsqueda de eficacia

A IPAP: 2 cmH20 cada 5 minutos en funcién de Vc consguido
A EPAP: segln reclutamiento, tolerancia y oxigenacion

A Rampa: segln tolerancia y Vc conseguido

v

J

Objetivo

IPAP: 10-22 cmH:0
EPAP: 5-8 cmH:0
Vc: 8-10 ml/kg
Descenso: 210 rpmen 1% h
FiO2: <40% a las 24 h

*En caso de utilizar PS, la FR no se programara a no ser que sea requerida especificamente por el respirador, en este caso se
utilizara como FR de rescate de forma similar que en la modalidad S/T de los respiradores especificos.

IRA: insuficiencia respiratoria aguda; FiO.: fraccion inspirada de oxigeno; PS: presion de soporte; ST: espontanea-temporizada;
A/C: asistida-controlada; IPAP: presion positiva en inspiracion; EPAP: presion positiva en espiracion; FR: frecuencia respiratoria;
Ti: tiempo inspiratorio; ins: inspiratorio; esp: espiratorio; PIP: pico de presion; PEEP: presion positiva al final de la espiracion;

Ve: volumen corriente.

FIGURA 1. Manejo de insuficiencia respiratoria tipo I.

PREGUNTA 5. TENIENDO EN CUENTA QUE EL PACIENTE

NO TENIA NI INGRESOS NI PROCESOS INTERCURRENTES

FRECUENTES, ;HABIA SOBREPASADO EL PUNTO DE
INFLEXION DADA SU ENFERMEDAD DE BASE?

e. Si, ya que precisaba en casa ventilacion no invasiva
nocturna.

La respuesta correcta es la a.

a. Nolo ha sobrepasado, dada la estabilidad de la situa- El punto de inflexion es “un periodo de tiempo en la
cion basal de su enfermedad. vida del paciente en el que se identifica un cambio en
b. Silo ha sobrepasado, ya que es una enfermedad la tendencia en la trayectoria clinica de su enfermedad,
limitante para la vida. manifestado como una aceleracion en el empeoramiento
c. Si, porque no se deben realizar medidas agresivas clinico, disminucion de los intervalos libres de sintomas,
dada la enfermedad de base. incremento de los ingresos hospitalarios, ausencia de
d. No, porque estas enfermedades no tienen un punto respuesta a la escalada de tratamientos o recaida repe-
de inflexion. tida de su proceso basal” (Martino, 2007). Es importante
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Fallo hipoxémico: SF <270

Aplicar CPAP 5 cmH,0 x 5 min
Posteriormente BLPAP

!
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SDRA EAP » | No SDRA No SDRA o SDRA leve
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\
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proteccion pulmonar No descenso FC/FR

Descenso FC/FR

J
T—{ Considere intubacion ‘

‘ No descenso FC/FR }—" Vigilancia estrecha

FIGURA 2. Manejo del fallo hipoxémico.

identificar este punto en la evolucion de la enfermedad
de cara a adaptar los objetivos terapéuticos hacia el enfo-
que paliativo, que supone aceptar la irreversibilidad de
la enfermedad que se padece. Si no reconocemos este
punto de inflexién, podemos entrar en una actitud de
obstinacion terapéutica.

El paciente que nos ocupa no habia alcanzado el
punto de inflexién ya que previamente al accidente de
coche se encontraba en una etapa de estabilidad de
su enfermedad de base, sin presentar empeoramiento
clinico ni incremento de los ingresos hospitalarios. Por
lo tanto, la respuesta correcta es la a.

PREGUNTA 6. PREVIAMENTE A LA INTUBACION,

SE HABLO CON EL PACIENTE PARA EXPLICARLE EL
PROCESO, DADO QUE SE ENCONTRABA ASUSTADO,

Y MANIFESTO EL DESEO INICIAL DE NO QUERER SER
INTUBADO. ;QUE PRINCIPIO ETICO ES PRIORITARIO EN
LA TOMA DE DECISIONES EN ESTE CASO?

a. Siempre predomina el principio de autonomia.

b. El de beneficencia, ya que al tener quince afios y ser
menor legal, no hay que tener en cuenta su opinion.

c. En una situacion de urgencia no nos tenemos que
plantear los principios éticos.

d. Predomina el principio de beneficencia.

e. El de autonomia dado que, al tener quince afios, es
un menor maduro.

La respuesta correcta es la d.

Los principales principios se dividen entre la ética de
minimos (justicia y no maleficencia) y la ética de méximos
(beneficencia y autonomia).

En nuestra sociedad progresivamente se ha evo-
lucionado desde un modelo en la toma de decisiones
relacionadas con la salud paternalista o clasico hacia un
modelo autonomista, que obliga a respetar y promover
las decisiones de la persona sobre su proceso o enferme-
dad. En Pediatria, ademaés, aparece la figura del menor
maduro, figura que representa al menor legal de 18 afios
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con suficiente madurez moral para dar su opinién y/o
consentimiento sobre la asistencia médica que recibe.
Esta figura se considera en los mayores de 12 afios y
se recoge en la Ley 41/2002 Basica de Autonomia del
Paciente. Sin embargo, las decisiones relacionadas con
la salud del menor deben hacerse siempre buscando
su mayor beneficio, aunque no coincida con su propio
criterio. Ademas, en este caso, al ser una situacion de
urgencia y entenderse que el paciente se encontraba
nervioso y asustado, se procedio a la intubacion a pesar
de no ser su deseo. En este punto entran en conflicto
los principios de autonomia y beneficencia, por lo que
es importante destacar que la toma de decisiones siem-
pre debe resolverse a favor del principio de beneficen-
cia. Como personal sanitario, siempre nos tenemos que
preguntar ;qué es lo mejor para el paciente? y adecuar
nuestro tratamiento en la medida de los posible a ese
beneficio. La respuesta a esta pregunta puede cambiar
en funcién del momento evolutivo de la enfermedad.
Cabe destacar que ni el Estado ni el profesional sanitario
tienen capacidad para decidir finalmente qué decision
proporciona el mayor beneficio para el menor, si no que
esta funcion les corresponde a sus padres o tutores.

Por lo tanto, la respuesta correcta seria la d, el prin-
cipio ético prioritario en la toma de decisiones seria el
de beneficencia.
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Caso ¢l n

Traumatismo craneoencefalico (TCE) en paciente

de 10 afios

Ponente: Inés Leoz Gordillo. Tutora: Montserrat Sierra Colomina.

Hospital Nifio Jesus. Madrid.

Se presenta el caso de un nifio de 10 afios traslada-
do por el Servicio de Emergencias Extrahospitalarias por
politraumatismo secundario a atropello. A la llegada del
SAMUR presenta una puntuacion en la Escala de Coma
de Glasgow (GCS) de 8 (respuesta ocular 1, motora 5,
verbal 2) con pupilas isocoricas poco reactivas y respues-
ta parcial a estimulos. Se objetiva una herida en region
parietal izquierda. Se intuba sin incidencias, se inicia
expansion con suero salino fisioldgico y se traslada a la
Unidad de Cuidados Intensivos.

PREGUNTA 1. ;CUAL SERA LA ACTITUD MAS ADECUADA

EN ESTE MOMENTO?

a. Traslado urgente al servicio de Radiologia para realizar
tomograffa computarizada (TC) craneal.

b. Realizacién de radiografia cervical, de torax y pelvis
y ecografia abdominal.

c. Ante el Glasgow que presenta y la herida objetivada
por el SAMUR estaria indicado traslado a quiréfano
directamente, pues la sospecha de lesion intracraneal
es muy alta.

d. Realizar radiografia de térax y pelvis y ecografia abdo-
minal.

e. bydson correctas.

La respuesta correcta es la e.

El primer paso en un paciente politraumatizado es la
estabilizacion inicial siguiendo la secuencia ABC, recor-
dando la posibilidad de lesion en la columna cervical,
por lo que se inmovilizara al paciente con un collarin e
inmovilizadores cervicales.

Este paciente es un paciente politraumatizado grave,
por lo que solo cuando esté monitorizado [frecuencia car-
diaca, respiratoria, saturacion de oxigeno (S0O.), tension
arterial y capnografia espirada (etC0O,)] y estable hemo-
dindmica y respiratoriamente se trasladara al Servicio de
Radiologia para realizar una prueba de imagen (por lo
que la respuesta a es incorrecta).

No esté indicado trasladar directamente a quiréfa-
no a un paciente sin llevar a cabo una estabilizacion
hemodinamica y respiratoria previa, salvo que tengamos
la certeza de que la Unica solucién a dicha inestabili-
dad hemodinamica es quirlrgica y conozcamos el foco
de sangrado (si es por un hemoperitoneo, una fractura
de pelvis, etc.) (por lo que la respuesta c tampoco es
correcta).

En todo paciente politraumatizado esté indicado reali-
zar una radiograffa de térax que descarte un neumotorax,
una de pelvis para descartar una fractura a dicho nivel
y otra lateral de columna cervical en la que se objetiven
las 7 vértebras cervicales. Esta serie de radiografias son
necesarias porque la hipoxia y la hipotensiéon son causa
de importante morbimortalidad en estos pacientes y pue-
den ser evitadas resolviendo la causa antes de trasladar
al paciente. En el caso de que se realice TC craneal
podemos obviar la radiografia cervical si se visualizan
las 7 vértebras cervicales en el mismo. También debe
descartarse una lesion abdominal mediante una ecogra-
fia abdominal répida a la cabecera del paciente, puesto
que el shock hipovolémico por sangrado abdominal es
la principal causa de muerte en las primeras horas en el
nifio politraumatizado (lo que determina que la respuesta
e sea correcta).

87
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Ademas de las pruebas de imagen, en estos pacientes
no se debe olvidar realizar lo antes posible una analitica
con hemograma, gasometria, biogquimica (iones, glucemia,
funcion renal, hepética y enzimas pancreaticas, troponi-
nas, CPK), estudio de coagulacion y pruebas cruzadas.

A la llegada del paciente a la Unidad de Cuidados
Intensivos se procede a su monitorizacion, comprobando
estabilidad hemodinamica y respiratoria [presenta una
frecuencia cardiaca (FC) de 103 Ipm, una tension arterial
(TA) de 130/79 mmHg, frecuencia respiratoria (FR) de 21
rpm, SO» 100%, esta intubado y conectado a ventilacion
mecanica]. Se realizan ecografia abdominal y radiogra-
fias de torax y pelvis, siendo todas ellas normales. Se
traslada al Servicio de Radiologia donde se realiza TC
craneocervical, en el que se objetivan varias contusiones
parenquimatosas en lobulos frontal y temporal izquier-
dos, un pequefio hematoma laminar subdural izquierdo
Yy una imagen puntiforme frontal izquierda que podria
corresponder a lesion axonal difusa.

PREGUNTA 2. TRAS LA REALIZACION DE LAS PRUEBAS
COMPLEMENTARIAS DESCRITAS SE PLANTEA LA
POSIBILIDAD DE COLOCAR UN SENSOR DE PRESION
INTRACRANEAL (PIC). ;CUAL DE ESTAS AFIRMACIONES
CREE QUE ES CORRECTA?

a. Eneste paciente no esté indicado colocar un sensor
de PIC puesto que la prueba de imagen no muestra
una hemorragia franca.

b. Solo esté indicado colocar el sensor de PIC si se rea-
liza en quiréfano.

c. Son mejores los sensores intraparenquimatosos por-
que permiten recalibrarlos en la UCI una vez coloca-
dos.

d. Se debe colocar en el lado més afectado a excepcion
de si se realiza una craniectomia descompresiva, que
se colocaré en el lado de menor lesion.

e. Se debe colocar el sensor de PIC en el lado menos
afecto para que la medicidon sea méas exacta.

La respuesta correcta es la d.

Las guias de practica clinica de la Brain Trauma Foun-
dation publicadas en 2012 recomiendan monitorizar la
presion intracraneal (PIC) en todo nifio con traumatismo
craneoencefalico grave que presente tras la estabilizacion
inicial GCS menor o igual a 8. Ademas, se recomienda en
pacientes con TC anormal a su ingreso y en aquellos en

los que no sea posible realizar un seguimiento neurolégi-
co correcto porque deben ser sedoanalgesiados por otro
motivo (patologia pulmonar, inestabilidad hemodinédmica,
etc.). Estad recomendada también en nifios con suturas y
fontanelas abiertas que cumplan los requisitos previos,
dado que también pueden presentar hipertension intra-
craneal (por lo que la respuesta a es incorrecta).

El sensor de PIC va a permitir obtener el valor de
la misma pero también medir la presién de perfusion
cerebral (PPC) definida como la presion arterial media
menos la presion intracraneal. Se recomienda mantener
una PPC por encima de 45-60 mmHg en nifios, ya que
valores por debajo de 40 mmHg se han asociado a un
mayor riesgo de muerte o estado vegetativo permanente.

Es posible medir la PIC a nivel intraventicular, intra-
parenquimatoso, subdural, subaracnoideo y epidural,
aunque estos tres ultimos puntos son menos precisos y
menos utilizados en la actualidad. Los sistemas intraven-
triculares permiten la extraccion de liquido cefalorraqui-
deo en caso de aumento de la PIC y realizar recalibra-
ciones periddicas. Los sistemas intraparenquimatosos se
colocan a pie de cama, siendo Utiles en pacientes que
no requieren neurocirugia, pero no se pueden recalibrar
una vez colocados (respuestas by ¢ son incorrectas). El
gold standard continta siendo la monitorizacion intra-
ventricular, pero presenta potenciales complicaciones
como la infeccién, obstruccién, migracién del catéter o
fugas de LCR.

Se recomienda colocar el sensor de PIC en el hemisfe-
rio mas afectado (respuesta e incorrecta), salvo tras reali-
zar una craniectomia descompresiva que esta indicado la
colocacién del sensor en el hemisferio contralateral o no
descomprimido (por lo que la respuesta d es la correcta).

Mantener la monitorizacién de la PIC durante el des-
pertar puede llevar a un sobretratamiento, por lo que
si se mantienen valores normales durante 24-48 horas
sin medidas terapéuticas especificas podria retirarse el
sensor previo a la retirada de la sedacion y analgesia.

Se coloca un sensor de presion intracraneal intra-
parenqguimatoso en la Unidad de Cuidados Intensivos,
localizado en el hemisferio izquierdo, presentando inicial-
mente cifras de PIC en torno a 20 mmHg.

PREGUNTA 3. TRAS LOS HALLAZGOS CLIiNICOS Y
ANALITICOS, ;QUE MEDIDAS DE TRATAMIENTO ESTAN
INDICADAS?
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a. Se debe iniciar sedoanalgesia adecuada.

b. Hay que mantener la normovolemia a expensas de
sueros isoténicos y/o glucosados.

c. Realizar tratamiento quirtrgico de las lesiones obje-
tivadas en la prueba de imagen.

d. Optimizar la ventilacién con el objetivo de mantener
una PaCO, en torno a 30 mmHg.

e. Tratar las crisis convulsivas que tengan una duracion
superior a dos minutos y/o se repitan en el tiempo.

La respuesta correcta es la a.

Los pacientes con TCE grave tienen un alto riesgo de
desarrollar hipertension intracraneal (HTIC). Por ese moti-
VO, existen unas medidas generales que deben realizarse
de entrada en todos estos pacientes, con el objetivo de
disminuir el ascenso de la presién intracraneal.

La sedoanalgesia esta indicada para reducir el dolor y
estrés que incrementan las demandas metabdlicas cere-
brales, aumentando el volumen de sangre cerebral y la
presion intracraneal. El fentanilo, remifentanilo y el cloruro
morfico como analgésicos y el midazolam en perfusién
continua como sedante son los farmacos mas utilizados
(respuesta a es correcta). Se debe evitar la utilizacién
de propofol de forma continua por el riesgo de acidosis
metabdlica. Es importante tener en cuenta que la seda-
cion puede producir un descenso de la tension arterial
y vasodilatacion y aumento de la PIC. Para estimar el
grado de sedacién o conciencia se puede utilizar el indi-
ce biespectral (BIS). Estudia la proporcién de actividad
eléctrica dentro de cada banda de frecuencia, relacio-
nandola con el nivel de conciencia (otorga un valor entre
0-100, reflejando la ausencia de actividad cerebral y el
estado despierto, respectivamente). Su uso permite una
sedacion optima en pacientes relajados y titular la dosis
para establecer el coma barbiturico.

Se debe mantener también la normovolemia utilizan-
do soluciones isotdnicas o discretamente hipertdnicas,
como el suero salino fisiolégico o la seroalbimina al 5%.
Las soluciones hipoténicas empeoran el edema cerebral,
al igual que las soluciones glucosadas, por lo que no se
recomienda su empleo las primeras 48 horas salvo que
exista riesgo de hipoglucemia (respuesta b es incorrecta).
En caso de existir hipotension a pesar de reponer la vole-
mia el inotrépico de eleccion es la noradrenalina, puesto
que produce un aumento de la presion arterial sistélica y
diastolica (recordemos que la PPC depende directamente
de la presion media) y no tiene practicamente efectos a
nivel cardiaco.

La evacuacion quirurgica de lesiones esta indicada
cuando exista una lesion ocupante de espacio, con un
volumen mayor de 25 ml, accesible quirdrgicamente y
con el paciente estable (la respuesta ¢ es incorrecta, al
no presentar el paciente lesiones de dichas caracteris-
ticas).

De entrada no esté indicada la hiperventilacion agresi-
va. En pacientes con traumatismo craneoencefélico grave
el objetivo es mantener una presion arterial de carbénico
(PaCO,) entre 35-38 mmHg con una presion arterial de
oxigeno (Pa0,) por encima de 100 mmHg. La hiperven-
tilacién produce vasoconstriccion cerebral y puede dar
lugar a hipoperfusion e isquemia, y no esta recomendada
en las primeras 24 horas tras el TCE. Estaria indicada
en situaciones de hipertensién intracraneal refractaria
a medidas de primer nivel, siempre con monitorizacion
de la saturacion en el bulbo de la yugular (Sj0,) y en
situaciones de hiperemia (SjO, superior a 75%). La SjO.
es un indicador de la oxigenacion y metabolismo cerebral
que refleja la ratio entre el flujo sanguineo cerebral y la
tasa de consumo metabdlico de oxigeno a nivel cerebral.
Debe mantenerse en cifras entre 55-75%, ya que valores
inferiores indican isquemia cerebral (por lo que la res-
puesta d es incorrecta).

Las convulsiones deben tratarse inmediatamente,
puesto que aumentan la PIC, las demandas metabdlicas
y la hipoxia cerebral, y por tanto el dafio cerebral secun-
dario. Las convulsiones precoces ocurren en un 10% de
los pacientes. Existen pocos estudios al respecto, pero
las gufas clinicas siguen recomendando la profilaxis
anticonvulsiva con fenitoina en pacientes con factores
de riesgo durante los primeros 7 dias, con monitoriza-
cién estrecha de los niveles del farmaco. Estos facto-
res de riesgo son un Glasgow <10, contusién cortical,
fractura hundimiento, hematoma epidural, subdural o
parenquimatoso, TCE abierto o crisis en las primeras
24 horas. No estéa indicado el tratamiento de las con-
vulsiones tardias (después de los primeros 7 dias), (por
todo ello la respuesta e es incorrecta). Para la monito-
rizacion de posibles crisis convulsivas se podria utilizar
el monitor de funcién cerebral de amplitud integrada.
Se ha visto que tras un TCE cerca de un 20% de los
pacientes presentan crisis no convulsivas, facilitando
su monitorizacion el tratamiento precoz y agresivo de
las mismas.

Se inician medidas antihipertension intracraneal colo-
cando al paciente en posicion neutra, con el cabecero



90

Traumatismo craneoencefélico (TCE) en paciente de 10 afios

elevado a 30° instaurando sedoanalgesia con fentanilo
¥ midazolam en perfusion continua, profilaxis de crisis
con fenitoina intravenosa y manteniendo normovolemia
v normoventilacion (PaCO. en torno a 35 mmHg).

PREGUNTA 4. SE REALIZA DOPPLER TRANSCRANEAL CON

EL SIGUIENTE RESULTADO: ARTERIA CEREBRAL MEDIA

(ACM): VELOCIDAD MEDIA (VM) 52 CM/SG, INDICE DE

PULSATILIDAD (IP) 1,54. ;COMO INTERPRETA ESTOS

HALLAZGOS?

a. Setrata de un patrén de alta velocidad debido a un
vasoespasmo.

b. Es un patron de alta resistencia por vasoespasmo.

c. Es diagnéstico de un patron de alta velocidad por
hiperemia.

d. El hallazgo es compatible con un patrén de alta resis-
tencia por hipertension intracraneal.

e. Esun patron de alta velocidad diagnéstico de hiper-
tension intracraneal.

La respuesta correcta es la d.

En el traumatismo craneoencefélico la monitorizacion
Doppler permite valorar el flujo sanguineo cerebral, la
autorregulacion y la reactividad vascular al CO,. Permite
el diagnostico de complicaciones que ocurren en este
tipo de pacientes como son el vasoespasmo, el aumento
de la presion intracraneal, la diseccion carotidea o la
muerte encefélica. Se caracteriza por ser una técnica
portéatil y no invasiva.

Esta técnica permite estimar el flujo sanguineo cere-
bral a través de la medicion de la velocidad de este
flujo en las arterias del poligono de Willis. Procesando
la sefial de ultrasonidos se obtiene una sefal audible
y una imagen visual, que aporta una serie de valores
como son la velocidad sistélica, la velocidad al final de
la diéstole y la velocidad media. A partir de estos datos
se obtienen los indices de resistencia y pulsatilidad
que reflejan la resistencia vascular cerebral distal al
vaso registrado. Todo ello permite conocer el estado
de perfusion sanguinea cerebral y adecuar la actitud
terapéutica en funcion de la misma. En la préactica
clinica el vaso medido con mas frecuencia es la arteria
cerebral media.

Podemos distinguir dos cuadros distintos:

e Patron de alta resistencia: este patron se da en los
casos de disminucion de la presion de perfusion cere-
bral, bien por incremento de la presion intracraneal

(edema, lesién ocupante de espacio o hidrocefalia

aguda) o bien por disminucion del gasto cardiaco

y del flujo cerebral. Es caracteristico un descenso

de la velocidad media e IP elevado, observando una

marcada diferencia entre la sistole y la diastole.

e Patron de alta velocidad: este patron lo observamos
en situaciones de hiperemia (aumenta el flujo san-
guineo cerebral) o bien por vasoespasmo cerebral
(disminuye el diametro del vaso). Es caracteristico
objetivar una velocidad media alta con un IP nor-
mal o bajo, con menor diferencia entre la velocidad
sistélica y la diastolica. Para diferenciar una de otra
se utiliza el indice de Lindegaard (cociente entre las
velocidades medias de la arteria cerebral media y
carotida interna). Si es mayor de 3 se considera que
existe vasoespasmo y si es superior a 6 vasoespasmo
grave. Si es inferior a 3 se asume que el patron es
debido a hiperemia.
indice de Lindegaard = 160/27=5,9. Compatible con

vasoespasmo.

En este caso se muestra la imagen del Doppler en la
arteria cerebral media bilateral. Se obtienen una serie de
valores de velocidad media e indices de resistencia y pul-
satilidad cuya normalidad depende de la edad. Los cam-
bios en la hemodindmica cerebral se reflejan en la imagen
obtenida y en los valores mencionados previamente. Asi
pues, en la hipertension intracraneal se objetiva una dis-
minucién del flujo diastélico con marcada diferencia entre
sistole y diastole y descenso de la velocidad media. Se
observa ademas un aumento de los indices de resistencia
y pulsatilidad. Esto seria compatible con un patrén de alta
resistencia caracteristico de la hipertension intracraneal
(respuesta d es correcta).

En estudios realizados sobre la utilidad del Doppler
en el TCE se establece que una velocidad al final de la
diastole <25 cm/s o un indice de pulsatilidad >1,3 tienen
una alta sensibilidad y especificidad para un valor de PIC
superior a 20 mmHg en las primeras 24 horas tras el
TCE, presentando posteriormente una peor correlacion.
Por ello el Doppler transcraneal es una herramienta de
cribado precoz de HTIC en nifios con TCE grave o en
aquellos que, habiendo sufrido un TCE leve-moderado
tienen riesgo de deterioro neurologico.

Se debe considerar que la PaCO,, la Pa0,, la hipo-
tensién y la anemia son factores que influyen en el tono
vascular y el flujo sanguineo cerebral, y que por tanto
pueden ser factores de confusién en la interpretacion
de esta técnica.
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PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES MEDIDAS
GENERALES DE TRATAMIENTO DE LA HTIC NO
APLICARIA?

a. Tratamiento agresivo de la agitacion y el dolor, pero
no relajacion muscular porque no permite apreciar
posibles crisis convulsivas.

Administracién de suero salino hiperténico.
Evacuacion de liquido cefalorraquideo.
Hiperventilacion moderada.

PEEP inferior a 15 cm H.0.

® oo o

La respuesta correcta es la a.

Los relajantes musculares disminuyen la PIC puesto
que disminuyen las demandas metabdlicas al eliminar
la contraccion del musculo esquelético, evitar la lucha
contra el respirador y disminuir la presion intratoracica,
lo que facilita el retorno venoso. Por ello, aunque pre-
sentan efectos negativos como el no poder apreciar la
presencia de posibles crisis convulsivas, aumentar la

100

FIGURA 1. Patrén de alta
resistencia en arteria cere-
bral media.
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FIGURA 2. Patrén de alta
velocidad en arteria cere-
bral media.
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FIGURA 3. Patrén de alta
velocidad en arteria caré-
tida interna.

estancia en UCIP, las complicaciones neuromusculares y
provocar una mayor incidencia de neumonia nosocomial,
si se recomienda su uso en pacientes que presentan
hipertension intracraneal (por lo que la respuesta a es
correcta).

En cuanto a la terapia osmolar, el suero salino hiper-
ténico al 3% se ha impuesto al uso del manitol en
pediatria, debido a que no existen ensayos clinicos rea-
lizados en nifios con este Gltimo farmaco. Si existe una
firme recomendacion sobre el suero salino hiperténico
al 3% en el manejo de la hipertension intracraneal en
nifos (respuesta b es incorrecta). Se describen una
serie de efectos adversos asociados a su uso, como
son la mielinolisis central pontina, la hemorragia sub-
aracnoidea, la insuficiencia renal, la acidosis hiperclo-
rémica, la natriuresis, las elevadas pérdidas de agua
y el enmascaramiento del desarrollo de una diabetes
insipida. Aungue es un limite dificil de establecer, no se
recomienda superar una osmolaridad de 360 mOsm/L
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con el uso de la terapia osmolar. La dosis éptima es de
6,5-10 ml/kg (usando la menor dosis eficaz) y aunque
se puede usar en perfusion continua en las Ultimas
guias tiene un mayor grado de recomendacion su uso
en bolos.

En pacientes portadores de un catéter intraventricular
se puede extraer liquido cefalorraquideo para disminuir el
volumen de liquido y secundariamente la PIC (respuesta
c es incorrecta). Se deben extraer entre 2-10 ml, nunca
més de 20 ml en adolescentes.

La hiperventilacién moderada (pCO, 30-35) dismi-
nuye la PIC por vasoconstriccién cerebral, pero debe
hacerse cuidadosamente para no disminuir la oxigena-
cion cerebral y provocar isquemia. No se recomienda
la hiperventilacién profilactica y, como se ha mencio-
nado previamente, su uso debe estar monitorizado con
la SjO2 (que debe estar entre 55-75%) (respuesta d es
incorrecta).

El uso de PEEP elevadas aumenta la presion intrato-
racica, disminuye el retorno venoso y consecuentemente
aumenta el volumen sanguineo cerebral y la PIC. Esto
ocurre de forma significativa con PEEP superior a 15
cmH,0 en pacientes hipovolémicos, siendo necesario
usar PEEP entre 5-8 cmH,0 para mantener una oxigena-
cién adecuada y prevenir el colapso alveolar (respuesta
e es incorrecta).

El paciente presenta un aumento progresivo de la
PIC hasta 30 mmHg con cifras de PPC en torno a 50
mmHg. Se instaura relajacion muscular y el paciente
precisa varios bolos de suero salino hiperténico con
mejoria temporal. Se repite TC craneal en dos ocasiones
sin objetivar complicaciones significativas que determi-
nasen el aumento de la PIC, y se coloca nuevo sensor
de PIC en el hemisferio contralateral que confirma dicha
cifra.

PREGUNTA 6. ;CUAL SERIA SU ACTITUD EN ESE

MOMENTO?

a. Iniciar hipotermia moderada (32-33°C).

b. Instaurar coma barbiturico sin necesidad de monito-
rizacion electroencefalogréafica.

c. Realizar una craniectomia descompresiva para evitar
el incremento de la PIC.

d. Iniciar dexametasona intravenosa a 0,6 mg/kg/dia.
Esperar a que la PIC descienda con las medidas adop-
tadas previamente.

La respuesta correcta es la c.

Parece que existe cierta evidencia de que la hipoter-
mia moderada podria emplearse para el tratamiento de
la hipertension intracraneal iniciandola tras las primeras
8 horas y manteniéndola al menos 48 horas, con un
recalentamiento lento posterior. Sin embargo, los Ultimos
estudios establecen que no existe una reduccion de la
mortalidad ni mejora el resultado funcional global tras
un traumatismo craneoencefalico grave en nifios, y que
podria aumentar la mortalidad y el riesgo de arritmias, por
lo que esta medida no esta recomendada en la actualidad
(respuesta a es incorrecta).

Las gufas recomiendan la instauracion de coma bar-
bitdrico en caso de hipertensién intracraneal refractaria
a tratamiento médico y quirdrgico, pudiendo utilizar el
pentotal o el tiopental. Las dosis terapéuticas se correla-
cionan poco con los niveles séricos, por lo que se debe
monitorizar el EEG para evidenciar un patrén de bro-
te supresion caracteristico. Estos farmacos presentan
importantes efectos secundarios, como la hipotension
arterial y el riesgo de infeccion, por lo que en los Gltimos
estudios parece que se estd imponiendo la craniectomia
descompresiva sobre el coma barbiturico en el trata-
miento de la HTIC refractaria (respuesta b por tanto es
incorrecta).

En los ultimos afios han aumentado los estudios
que respaldan el uso de la craniectomia descompre-
siva con duroplastia como medida de tratamiento de
la hipertension intracraneal Esta indicada en pacien-
tes que muestren un deterioro neurolégico, signos de
herniacion cerebral o hipertension intracraneal refrac-
taria a tratamiento médico. Puede ser uni o bilateral,
y el hueso debe retirarse por completo y conservarse
en nevera o en el tejido subcutédneo del abdomen del
paciente. Se recomienda una craniectomia amplia y
precoz, evitando asi la herniacion del cerebro a través
del pequefio orificio con riesgo de isquemia (respuesta
C es correcta).

No existe evidencia de que los corticoides sean bene-
ficiosos en el traumatismo craneoencefalico grave, por
lo que no esta indicado su uso, Ademas, aumentan el
riesgo de infeccién y sangrado gastrointestinal (por lo que
la respuesta d es incorrecta).

Esta indicado el tratamiento de la hipertension intra-
craneal cuando el valor de PIC es superior a 20 mmHg
durante mas de cinco minutos, puesto que existe una
asociacion entre valores superiores a este y mal pronés-
tico neurologico (respuesta e es incorrecta).
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TABLA 1. ESCALA DE COMA DE GLASGOW MODIFICADA.

Nifio mayor (>5 afios) Nifio pequerio (<5 afios)

Apertura ocular Esponténea Esponténea 4
Al hablarle Al hablarle 3
Al dolor Al dolor 2
No responde No responde 1

Respuesta verbal Orientada Sonrie, llora 5
Desorientada Llora continuamente 4
Palabras inapropiadas Llanto exagerado 3
Sonidos incomprensibles Grufido 2
No responde No responde 1

Respuesta motora Obecede ¢érdenes Movimientos espontaneos 6
Localiza el dolor Localiza el dolor 5
Retirada al dolor Retirada al dolor 4
Decorticacion (flexion) Decorticacién (flexién) 3
Descerebracion (extension) Descerebracion (extension) 2
No responde No responde 1

TCE grave (GCS >9)

ABC
TC craneal

iCirugia?

J }
5]

Sensor de PIC
Medidas generales

- Posicién neutra y cabecera a 30°

- Intubacion y ventilaciéon mecanica (PaCOz 35 mmHg, PaO2 >100 mmHg)

- Normovolemia (sueros isoténicos)

- Normotermia

- Sedoanalgesia adecuada

- Tratamiento precoz y agresivo de las crisis convulsivas. Fenitoina profilactica

— Si
Relajacion muscular ‘

l PIC >20 mmHg

¢PIC >20 mmHg?

’ Drenaje de LCR ‘
l PIC >20 mmHg

’ Terapia osmolar ‘

PIC >20 mmHg

Medidas de primer nivel

’ Hiperventilacion ‘
- J ;Persiste PIC >20 mmHg?

Valorar repetir TC craneal

Medidas de segundo nivel

- Hiperventilacién con PaCO. <30

- Craniectomia descompresiva con duroplastia
- Coma barbitarico

FIGURA 4. Algoritmo de
tratamiento del TCE grave.



9%

Traumatismo craneoencefélico (TCE) en paciente de 10 afios

Se realiza craniectomia descompresiva izquierda a
las 36 horas de ingreso con descenso progresivo de la
presion intracraneal hasta valores inferiores a 20 mmHg
con presion de perfusion cerebral mantenida por encima
de 70 mmHg, permitiendo avanzar desde el punto de
vista neuroldgico y respiratorio, retirando la relajacion y
posteriormente la sedoanalgesia y extubandose 4 dias
después. Al despertar presenta apertura espontanea de
0jos, esta consciente y orientado con habla coherente.
Obedece ordenes. Presenta movilidad simétrica de las
extremidades con discreta pérdida de fuerza pero sen-
sibilidad normal.

LOS DIAGNOSTICOS FINALES FUERON:

e Politraumatismo.

e Traumatismo craneoencefalico grave.
e Hipertension intracraneal.

e (Craniectomia descompresiva.

e Dafio cerebral adquirido.
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Bronquiolitis de evolucion torpida

Ponente: Sara Bobillo. Tutora: Susana Segura.
Hospital Sant Joan de Deu. Barcelona.

Un lactante de 18 meses es derivado del ambulatorio
por dificultad respiratoria de pocas horas de evolucion sin
respuesta a tratamiento con broncodilatadores nebuliza-
dos. La familia refiere dificultad respiratoria leve los 5 dias
previos, con empeoramiento brusco en las ultimas horas.

Entre sus antecedentes personales destaca que nace
de una segunda gestacion de madre sana, controlada,
con un parto a término. Ingresa a los 6 dias de vida por
fiebre, siendo la PCR para enterovirus positiva en sangre
y en liquido cefalorraquideo (LCR). Presenta cuadro de
diarreas intermitentes durante el primer afio de vida con
ganancia ponderal justa [n percentil 2 (P2)]. Asi mismo
presenta 3-4 episodios de otitis media al afio con buena
respuesta al antibidtico oral y no ha presentado neu-
monias. No refieren antecedentes familiares de interés.

A su llegada a Urgencias destaca dificultad respiratoria
importante con saturacion (SO.) a aire ambiente del 90%,
frecuencia cardiaca (FC) de 180 lpm y respiratoria (FR)
de 50 rom. A la exploracion fisica presenta regular estado
general con palidez cutanea, muy mala entrada de aire e
hipoventilacion de predominio derecho con tiraje universal
vy quejido. Se inicia nebulizacion de salbutamol y se trasla-
da a la Unidad de Cuidados Intensivos con la orientacion
de bronquiolitis grave para iniciar soporte respiratorio.

Al ingreso presenta importante distrés, por lo que se
realiza radiografia de térax urgente (Fig. 1).

PREGUNTA 1. ;CUAL SERIA SU ACTITUD TRAS VALORAR

LA RADIOGRAFiA?

a. Tratar de adaptar al paciente a ventilacion no invasiva.

b. Colocar un drenaje pleural.

c. Intubary colocar drenaje pleural en un tiempo.

d. Mantener una estrategia de proteccién pulmonar
dejandole una mascarilla con reservorio.

FIGURA 1. Radiografia al ingreso.

e. Realizar analitica sanguinea con pruebas de coagu-
lacion.

La respuesta correcta es la c.

La opcion correcta es la colocacion del drenaje pleural
para drenar el neumotérax e intubacion con la misma
sedacion por el importante compromiso respiratorio del
paciente. Con el empleo de ventilacién no invasiva existe
el riesgo de aumentar la fuga aérea y con ello empeoraria
la situacion clinica del paciente. La administracion de
FiO, 100% permite acelerar la reabsorcion de la fuga
intrapleural en el caso de neumotdrax de menor tamafio
y repercusion. El drenaje no se puede retrasar en espera
del resultado analitico y los beneficios del drenaje precoz
de la fuga actual del paciente son superiores al riesgo
de un sangrado por desconocer si existe alteracion de la
coagulacion antes del procedimiento.
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Bronquiolitis de evolucion térpida

Se procede bajo sedacion a drenaje de neumotdrax
derecho e intubacion. Se conecta a ventilacion mecénica
con parametros minimos y el drenaje pleural se deja
en aspiracion. El paciente se mantiene estable en las
siguientes horas.

A las 48 horas del ingreso presenta nuevo empeora-
miento respiratorio con mayor hipoxemia e hipoventila-
cion izquierda. Presenta tension arterial media (TAM) de
60 mmHg, FC 140 lom y FR de 40 rpm.

PREGUNTA 2. ;CUAL SERIA LA ACTITUD A SEGUIR?

a. Colocar un drenaje pleural de urgencia en 2° espacio
intercostal, linea media clavicular.

Intensificar fisioterapia respiratoria.

Aumentar la presion de aspiracion del drenaje derecho.
Realizar radiografia de tdrax.

Curarizar al paciente.

o oo o

La respuesta correcta es la d.
En este caso, dado que el paciente estd hemodi-
namicamente estable, no sospechamos que haya un

FIGURA 2. Radiografias en la
evolucion con neumotorax de
repeticion. La primera imagen
muestra patron intersticial y
dudosas iméagenes quisticas
tras la colocacién del primer
drenaje pleural.

neumotdrax a tension por lo que el drenaje de urgencia
(respuesta a) no serfa necesario. La hipoventilacion es
contralateral al drenaje derecho del paciente por lo que
aumentar la aspiracion no mejoraria la clinica (respuesta
¢); se podria considerar en caso de que la hipoventila-
cion fuese ipsilateral al drenaje. Intensificar la fisiotera-
pia respiratoria podria ser beneficioso en pacientes con
bronquiolitis con tendencia a presentar atelectasia. En
el caso de la ultima opcion, curarizar al paciente puede
estar justificado si se objetiva una mala adaptacion al
respirador. Sin embargo en este caso existe un cambio
clinico brusco, por lo que se considera la opcion correcta
realizar una radiografia de térax para descartar nuevas
complicaciones.

La radiografia de térax muestra un nuevo neumato-
rax contralateral (Imagen 2, Fig. 2) por lo que se colo-
ca un nuevo drenaje pleural izquierdo a aspiracion. En
los dias posteriores presenta neumotdrax de repeticion
gue requieren drenajes sucesivos. (La figura 2 recoge
las radiografias correspondientes). En las radiografias se
observa un parénquima con patrén intersticial y dudosas
imagenes quisticas.
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TABLA 1. CAUSAS DE NEUMOTORAX DE REPETICION.

Enfermedad de la via aérea

e Fibrosis quistica

* Asma

e Enfermedad pulmonar obstructiva crénica

Infeccion

® Pneumocystis carinii
e Tuberculosis

e Neumonia necrotizante
e Bronquiolitis

Malignidad
e Cancer de pulmon
e Metéstasis pulmonares

Enfermedad congénita pulmonar
e Malformacién adenomatosa pulmonar
¢ Enfisema lobar congénito

Enfermedad pulmonar intersticial
e Sarcoidosis
e Histiocitosis de células Langerhans

Obstruccion de la via aérea
e Aspiracion de cuerpo extrafio

Conectivopatias/Enf inflamatorias
e Sindrome de Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos...
o Artritis idiopatica juvenil, dermatomiosistis, polimiositis...

PREGUNTA 3. ;SE DEBE REALIZAR ALGUNA PRUEBA

COMPLEMENTARIA?

a. Se debe realizar broncoscopia para descartar cuerpo
extrano.

b. Estéindicado un TC pulmonar para descartar lesiones
parenquimatosas.

c. La prueba de eleccién es una biopsia pulmonar con
estudio de tuberculosis.

d. Estaindicado un test del sudor para descartar fibrosis
quistica.

e. No, se trata de una bronquiolitis grave en evolucion.

La respuesta correcta es la b.

Dentro de las causas de neumotdrax de repeticion en
la infancia, existen varias posibilidades, que se resumen
en la tabla 1. EI TC pulmonar nos permite valorar las
lesiones pulmonares en un primer nivel, especialmente
en el caso actual puesto que las radiografias muestran
una alteracion parenquimatosa significativa. Segln la
sospecha diagnostica se realizaran los estudios conve-
nientes (en el caso de la fibrosis quistica el test del sudor
0 una broncoscopia para descartar aspiracion de cuerpo
extrafio, aunque las radiografias no son compatibles por
la afectacion parenquimatosa bilateral). La tuberculosis
es otra causa posible, aunque se recomienda iniciar el
estudio mediante técnicas menos invasivas que la biopsia

£
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FIGURA 3. TC pulmonar al diagnostico.

pulmonar. Dentro de la evolucién de una bronquiolitis gra-
ve es posible la presencia de neumotdrax de repeticion,
sin embargo es preciso descartar otra causa subyacente
por la gravedad clinica, siendo la opcién correcta realizar
un TC pulmonar.

En este caso clinico, el TC pulmonar (Fig. 3) es infor-
mado como altamente sugestivo de histiocitosis pulmo-
nar por la presencia de multiples quistes pulmonares de
pared fina localizados por todo el parénquima pulmonar
v neumotorax bilateral con tubo de drenaje pleural basal
bilateral. Existe una ocupacion en vidrio deslustrado del
resto del parénquima pulmonar.

PREGUNTA 4. ANTE ESTOS HALLAZGOS DEL TC

PULMONAR, ;SE DEBE REALIZAR ALGUNA PRUEBA

COMPLEMENTARIA?

a. Hay que iniciar el tratamiento antibiético especifico.

b. Se debe descartar afectacion sistémica mediante serie
6sea y ecografia abdominal.

c. Descartar afectacion sistémica mediante serie 6sea,
ecografia abdominal y biopsia de médula 6sea.

d. Confirmar diagnéstico mediante biopsia pulmonar e
iniciar quimioterapia especifica.

e. Las respuestas ¢y d son correctas.

La respuesta correcta es la e.
La histiocitosis pulmonar es una enfermedad pulmo-
nar intersticial rara cuya patogénesis es incierta. Se pue-
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den distinguir dos cuadros clinicos diferentes. El primero
es el mas frecuente, y estéa relacionado con el tabaco
en adultos jovenes y se suele resolver tras abandonar
el habito de fumar. El segundo esté relacionado con la
proliferacion clonal de histiocitos, bien en el contexto
de histiocitosis sistémica o, lo que es extremedamente
raro en nifios, como histiocitosis pulmonar aislada. Este
Gltimo cuadro supone <1% del total de las histiocitosis
sistémicas. La afectacion pulmonar supone un factor de
mal prondstico dado que la destruccion parenquimatosa
es irreversible, produciendo fibrosis y quistes. La muta-
cion en el gen BRAF V660E parece estar involucrada en
esta proliferacion como se ha demostrado en multiples
estudios independientes, siendo clave la activacion de
la via de sefializacion de ERK en las etapas criticas en la
diferenciacion mieloide.

La afectacion pulmonar puede manifestarse como
neumotorax de repeticion (15-25%) o como enfermedad
pulmonar restrictiva y en algunos casos (15%) existe
hipertension pulmonar en ausencia de fallo cardiaco
derecho. Al diagnéstico de la afectacion pulmonar se
debe descartar que no corresponda a una histiocitosis
sistémica mediante ecografia abdominal, serie esquelé-
tica y biopsia de médula 6sea. El tratamiento actual
de la histiocitosis pulmonar se basa en el protocolo
de quimioterapia de la histiocitosis sistémica (protoco-
lo LCH-IV) con un afio de tratamiento con vinblastina
y prednisona, asociado a mercaptopurina en caso de
pacientes de alto riesgo. La respuesta inicial al trata-
miento en las primeras 6 semanas es un importante
factor prondéstico. En caso de buena respuesta se esti-
ma una supervivencia del 95%, que baja al 83% si es
intermedia y al 57% en el caso de progresar la clinica
a pesar del tratamiento.

La afectacion sistémica se descarta mediante ecogra-
fla abdominal, serie esquelética y aspirado con biopsia de
médula 6sea con ausencia del gen BRAF, sin existencia
de células atipicas y CD 1a negativo. Se completa estudio
con biopsia pulmonar que confirma el diagndéstico de
histiocitosis pulmonar al objetivar infiltracion pulmonar
por células de Langerhans.

Previo al resultado final, y dada la gravedad clinica
del paciente con neumotorax de repeticion, se inicia de
acuerdo con Oncologia quimioterapia especifica segtin
protocolo LCH-IV STRATUM: corticoterapia intensiva y
vinblastina. Por la mala evolucion inicial se afiade mer-
captopurina. En las semanas posteriores persiste la cli-

nica y requiere intubacion por fracaso respiratorio. En
el contexto de intubacion prolongada en paciente con
afectacion pulmonar grave y clinica de miopatia del
paciente critico, a los 21 dias de intubacién se realiza
una traqueostomia. Ademas requiere multiples drenajes
pleurales, con empeoramientos continuos que mejoran
tras manipulacion de los drenajes.

PREGUNTA 5. ;SE DEBE PLANTEAR ALGUNA OPCION

TERAPEUTICA ANTE LA RECURRENCIA DE LOS

NEUMOTORAX?

a. Se debe realizar pleurodesis quimica.

b. La pleurodesis con abrasion mecéanica del pulmon
maés afecto es la indicada.

c. El paciente es candidato a trasplante pulmonar.

d. Hay que realizar lobectomia derecha.

e. Se debe continuar con los drenajes pleurales.

La respuesta correcta es la b.

Ante la recurrencia de los neumotérax de forma casi
constante se pueden plantear varias soluciones. Des-
de la actitud expectante continuando con los drenajes
pleurales hasta que el tratamiento especifico estabilice
la patologia de base (respuesta e), a tomar una con-
ducta proactiva. El trasplante pulmonar es la Ultima
opcioén en caso de que la patologia de base persista en
fase progresiva y avanzada a pesar de los tratamientos,
con grave repercusion en el parénquima pulmonar. En
algunos casos se describe soporte con oxigenacién por
membrana extracorpérea (ECMO) prolongado a la espera
de trasplante en aquellos pacientes con grave afectacion
y enfermedad rapidamente progresiva. En cuanto a la
opcion de la pleurodesis, el hecho de realizarla mediante
abrasion con agentes quimicos (respuesta a) contrain-
dica un posterior trasplante por lo que no es la opcidn
Optima dado el riesgo de progresion de la enfermedad
hasta requerir trasplante. La lobectomia no solucionara
los neumotdrax de repeticion. La opcidn més correcta en
este caso por todo lo expuesto es la pleurodesis mecanica
(respuesta b).

Tras reunion multidisciplinar entre Cirugia, Onco-
logia y Cuidados Intensivos se decide conducta proac-
tiva mediante la realizacion de pleurodesis de ambas
pleuras en dos tiempos con un intervalo de 15 dias.
El paciente presenta una respuesta muy favorable con
progresiva disminucion de la recurrencia de las fugas
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FIGURA 4. Imagenes TC pulmonar sucesivas que muestran la gran mejoria del parénquima.

aéreas hasta su desaparicion. Se retiran los drena-
jes pleurales sin recurrencias clinicas significativas.
Se realizan dos TC pulmonares de control a los 2 y 3
meses del inicio del tratamiento (Fig. 4), observando-
se una clara mejoria del parénquima y de las fugas.
La respuesta a la quimioterapia es muy satisfactoria
y el tratamiento de soporte con drenajes pleurales y
las pleurodesis posteriores permitieron dar margen al
tratamiento especifico para controlar la enfermedad de
base. Actualmente el paciente esta pendiente del cierre
de la traqueostomia.

LOS DIAGNOSTICOS DEFINITIVOS FUERON:
e Insuficiencia respiratoria aguda.

e Neumotoérax de repeticion.

e Histiocitosis pulmonar.
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Cuadro constitucional, hipertension arterial y
convulsiones en un paciente sano
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Hospital General Universitario Gregorio Marafion. Madrid.

Se trata de un vardn de 14 afios, que acude al hos-
pital por cuadro constitucional (consistente en pérdida
ponderal, astenia y anorexia), fiebre intermitente y vomi-
tos de un mes de evolucion. Refiere dolor abdominal
en hemiflanco derecho, acompafiado de estrefiimiento
v hematuria en los dltimos 4 dias, asi como un bulto en
ingle derecha, que no es doloroso. Un mes antes acudie-
ro a urgencias por dolor lumbar derecho, autolimitado,
descartandose mediante ecografia litiasis renal.

Entre sus antecedentes personales destaca que a los
9 meses padecio una infeccion del tracto urinario con fie-
bre. Cuatro meses antes tuvo un cuadro compatible con
torsion de hidatide. Tiene la vacunacion al dia y convive
con aves domeésticas.

A la exploracion tiene un peso de 37 kg (percentil
pb), frecuencia cardiaca (FC) de 85 lpm, tension arterial
(TA): 120/70 mmHg, frecuencia respiratoria (FR) de 15
rom, temperatura (T%) de 36°C, saturacion de oxigeno
(Sat0,) de 100%. Presenta regular estado general y pali-
dez mucocutanea. La auscultacion cardiopulmonar es
ritmica, sin soplos, el abdomen presenta una hepatome-
galia de 3 cm, dolor en hipogastrio, mesogastrio y flanco
derecho, con Blumberg negativo. Se palapa adenopatia
inguinal derecha de 2 cm, fija y no dolorosa.

En dicho centro, se realizan las siguientes pruebas
complementarias:

e Hemograma: leucocitos 6.550/mcL (neutréfilos:
6.000/mcL), hemoglobina: 11,3 g/dl, hematocrito:
35,5%, plaquetas: 559.000/mcL.

® Bioquimica: glucosa: 83 mg/dl, urea: 30 mg/dl, crea-
tinina: 0,54 mg/dl, GOT: 35 Ul/L, GPT: 40 Ul/L, sodio:
142 mEq/L, potasio: 5,2 mEqg/L, cloro: 100 mEq/L,
amilasa: 50 UIl/L, LDH: 80 UI/L.

e PCR: 118 mg/L, VSG: 50 mm/h.
e (Coagulacion: TPT: 15,1 seg, INR: 1,37, fibringeno:

862 mgy/dl, ratio ATTP: 0,91.

e Radiografia de torax: minimo derrame pleural dere-
cho, sin infiltrados patolégicos.

e Sedimento de orina: hematuria macroscépica, resto
negativo.

e FEstudio serologico (VHB, VIH, CMV, VEB, Parvovirus)

y cultivos: pendiente.

e Fcografia abdominal: sin hallazgos patoldgicos.

A las pocas horas de su ingreso, presenta empeora-
miento del estado general, vomitos incoercibles y aumen-
to de la intensidad del dolor. Se le realiza tomografia
computarizada (TC) urgente y se ingresa en la Unidad
de Cuidados Intensivos (UCI).

En el informe del TAC (Fig. 1) destacan hepatome-
galia, aumento del tamafio del rifion izquierdo, con dis-
minucion del calibre de la porcion proximal de la vena
renal derecha, adenopatias retroperitoneales paradrticas
y mesentéricas y existe un rodete con densidad de partes
blandas que rodea a la aorta abdominal superior asi como
el origen del tronco celiaco, arteria mesentérica supe-
rior y arterias renales, con disminucion de su calibre y
engrosamiento de su pared, siendo diagnéstico de aortitis
con aumento de partes blandas retroperitoneales, con
compromiso de aorta abdominal y sus ramas.

PREGUNTA 1. DE ACUERDO A LA CLINICA DEL PACIENTE
Y A LA IMAGEN DEL TC, ;CUALES SERIAN LOS POSIBLES
DIAGNOSTICOS?

a. Neoplasia.

b. Fibrosis retroperitoneal.
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FIGURA 1. TC abdominal.

c. Arteritis de Takayasu.
Sindrome de aorta media o coartacién de aorta atipi-
ca.

e. Todas las anteriores podrian ser la causa.

La respuesta correcta es la e.

Ante la sintomatologia que presenta el paciente, junto

a la imagen obtenida en la TC, no se podrian descartar

ninguno de los siguientes cuadros diagnosticos:

1. Tumores solidos a nivel de drganos retroperitoneales
(neuroblastoma/feocromocitoma en suprarrenales y
tumor de Wilms en rifiones) o tumores linfoproliferati-
vos (linfoma), que se manifiestan con sintomas B asi
como dolor abdominal, hipertension arterial y hematu-
ria, con aparicion de masas abdominales y aumento
del tamahfo renal y de suprarrenales, y aparicion de
adenopatias.

2. Fibrosis retroperitoneal (FRP): se caracteriza por la

presencia de tejido esclerdtico en region retroperi-
toneal (periadrtico y de sus ramas, tipicamente las
ilfacas), responsable de aortitis, condicionando com-
promiso de 6rganos adyacentes. Puede ser idiopética
(aislada o sistémica en el sindrome hiper-lg G4) o
secundaria a tumores (linfoma, sarcoma, tumor carci-
noide), infecciones (como la tuberculosis), farmacos,
enfermedades granulomatosas o traumatismos, entre
otras.
Es infrecuente en la edad pediétrica, suele debutar
con un cuadro constitucional y con dolor abdominal
inespecifico. No es infrecuente la aparicion de estrefii-
miento, dolor testicular, hidrocele, varicocele, edema
de miembros inferiores, claudicacion de la marchay
uropatia obstructiva (todos ellos por compresién).

Se acompafa de aumento de proteina C reactiva y
velocidad de sedimentacion globular (PCR y VSG),
asi como de anemia. En las formas idiopaticas pue-
de existir un aumento de concentraciones de 1gG4
(aungue un 40% presentan cifras normales) y ANA
(anticuerpos antinucleares), FR (factor reumatoide),
ANCA (anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos),
antiML (anticuerpos antimusculo liso) positivos (pero
con baja sensibilidad).

Enel TCy la resonancia magnética (RMN) se objetiva
una masa retroperitoneal, siendo la biopsia la Unica
prueba diagnostica.

. Arteritis de Takayasu: es una vasculitis de vaso gran-

de con afectacién de la aorta y sus ramas, troncos
supraaorticos, arterias pulmonares y arterias coro-
narias. Es una enfermedad infrecuente en la edad
pediatrica con alta morbimortalidad, con una etiopa-
togenia genética y de autoinmunidad. Suele debutar
inicialmente con una clinica inespecifica (cuadro
constitucional, fiebre, artralgias/artritis, dolor abdo-
minal y lesiones cuténeas). Posteriormente aparece
la hipertension arterial con gradiente entre miembros,
disminucién pulsos periféricos, soplo abdominal,
claudicacion de la marcha (por coartacion de aorta
atipica) y cefalea. Puede evolucionar a insuficiencia
cardiaca, insuficiencia adrtica, convulsiones y acci-
dentes cerebrovasculares

Con frecuencia constituye un diagnoéstico de exclu-
sion. Aligual que en la FRP, se acompafa de aumento
de reactantes de fase aguda y anemia crénica.

El estudio mediante TC, RMN, ecografia Doppler y
angiografia, permite la identificacion de anomalias de
los vasos grandes con estenosis (lo mas frecuente),
dilatacion y aneurismas, asi como engrosamiento de
la pared. Las localizaciones mas frecuentes son las
arterias renales (73%), subclavia (57%) y carétida
(52%). La biopsia también es diagnostica.
Sindrome de aorta media o coartacion de aorta ati-
pica, que se caracteriza por estenosis de la aorta
descendente toracica (diafragmatica) o abdominal,
afectando a ramas viscerales (renales 54%, mesenté-
ricas, esplacnicas, etc.). Puede ser idiopéatica (61%) o
adquirida (arteritis de Takayasu, tumores, FRP, etc.).
Los hallazgos son superponibles a la coartacion de
aorta tipica (hipertension en miembros superiores con
gradiente, claudicacion de la marcha, ausencia de
pulsos distales) con la posibilidad de auscultar soplos
abdominales. Se diagnostica mediante TC, RMN,
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angiografia y ecografia transesoféagica (la transtora-
cica puede no identificarla), asi como biopsia.

A las pocas horas de su ingreso en UCI y de manera
brusca, el paciente presenta dolor tordcico retrocardiaco
intenso, irradiado a la espalda con sensacion de dificul-
tad respiratoria sin hipoxemia, epistaxis y vémitos. Se
encuentra tranquilo con exploracion neurologica normal.
La TA es alta, de 160/100 mmHg (p >99), sin gradiente
entre los 4 miembros, la FC de 105 Ipm, sin soplos y con
pulsos presentes. La exploracion abdominal es igual a la
previa. Se realizan gasometria, iones, electrocardiograma
v radiografia de torax que son normales.

PREGUNTA 2. ;COMO SE DEBE INTERPRETAR LA
SITUACION DE ESTE PACIENTE?

a. Setrata de una elevacion de la TA probablemente por
ansiedad, pudiendo ser transitoria.

Cumple criterios de urgencia hipertensiva.

Es una hipertension (HTA) moderada.

Se trata de una emergencia hipertensiva.

La tension arterial esta en el limite alto de la norma-
lidad.

o oo o

La respuesta correcta es la b.

Considerando edad, sexo y percentil de talla, el
paciente tiene una TA por encima del percentil 99, lo
que define la hipertension grave o crisis hipertensiva.
Dentro de esta clasificacién estariamos ante una urgencia
hipertensiva (opcion b es la correcta), dado que no hay
disfuncion organica aguda grave ( lo que define la emer-
gencia hipertensiva, por lo que la opcién d es incorrecta).

La hipertensién moderada seria un percentil tensional
entre p95 y p99 y la tension arterial limite alto entre p90
y 95 (opciones ¢ y e son, por tanto, incorrectas).

El paciente esta tranquilo y tras los hallazgos de la TC
la opcion a no seria adecuada.

PREGUNTA 3. ;QUE MANEJO INICIAL SERIA EL MAS

INDICADO EN ESTE MOMENTO?

a. Iniciar tratamiento con nifedipino oral (no sublingual).

b. Administrar una dosis de captoprilo oral.

c. Iniciar tratamiento con labetalol intravenoso en per-
fusion continua.

d. Administrar dosis de benzodiacepinas ante sospecha
de crisis de ansiedad.

e. No esta indicado iniciar tratamiento dado que no se
conoce la causa de la HTA.

La respuesta correcta es la c.

El paciente presenta una crisis hipertensiva, siendo
una indicacion clara de iniciar un tratamiento antihiper-
tensivo de manera inmediata para conseguir el control
relativo de la TA en 24-48 horas, independientemente
de la causa desencadenante (la opcion e es, por tanto,
incorrecta). Asi mismo, no impresiona de crisis de ansie-
dad puesto que el paciente esta tranquilo (la opcion d
es falsa).

Ante las caracteristicas de este paciente (sintoma-
tologia acompafante, cifras tensionales e imagenes
radiolégicas), estarfa indicado monitorizar de manera
invasiva la TA 'y, dado que presenta intolerancia oral y
dolor abdominal, lo mas indicado seria iniciar tratamiento
intravenoso (respuestas a y b incorrectas). En este caso,
ya que la etiologia es desconocida y existe compromiso
de la arteria renal, estaria contraindicado el uso de cap-
toprilo (opcién b).

El labetalol intravenoso seria la mejor opcion, puesto
que es el antihipertensivo de eleccion en HTA de etiologia
desconocida (siempre que no existan asma o arritmias,
que no se han objetivado en este paciente).

Ante los posibles diagnésticos y el riego de complica-
ciones se traslada a la UCI pediatrica (UCIP).

Se inicia perfusion de labetalol intravenoso (inicial-
mente a 0,25 mg/kg/h, aumentandose en dias posteriores
hasta 1,7 mg/kg/h), con disminucion de la TA a 120/75
(un 30% menor, en el p90) en las siguientes 6 horas,
con leve descenso de la FC hasta 75 Ipm.

La ecocardiografia transtoracica no objetiva estenosis
en arco adrtico, aorta toracica ni abdominal proximal.

Se revisa la TC realizada en el hospital de origen,
confirmandose las hallazgos, y se confirma una disminu-
cion de calibre del rifién derecho (sin aumento del rifion
izquierdo), en probable relacion con disminucion grave
de calibre de la arteria renal derecha.

Se recogen muestras para estudio inmunologico
[inmunoglobulinas y subtipos, complemento, estudio
genotipico, clonalidad linfocitaria, proteinograma sérico,
autoinmunidad -anticuerpos antinucleares (ANA), anti-
cuerpos anticitoplasma de neutrdfilos(ANCA), anticuerpos
extraible del nucleo (AntiENA), factor reumatoide (FR),
anticuerpos anti DNA de doble cadena (antiDNA), anti-
cuerpos anti-musculo liso (antiML), anticuerpos organoes-
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pecificos, inmunocomplejos circulantes y subpoblaciones
linfocitariasl], para patologia tumoral (catecolaminas en
orina, médula osea, extension de sangre periférica) y de
enfermedades infecciosas (Mantoux, quantiferdn y sero-
logias para virus de hepatitis B y C, inmunodeficiencia
humana (VHB, VHC, VIH), Epstein-Barr, toxoplasma, toxo-
cara, citomegalovirus (CMV), rubéola, parotiditis, saram-
pion y varicela zéster (VWZ), cultivo de liquidos estériles y
micobacterias]. Se inicia tratamiento antibidtico empirico.

Con la evolucion clinica y las exploraciones com-
plementarias queda practicamente excluida la etiologia
tumoral.

De acuerdo con los diagnoésticos diferenciales plan-
teados previamente, en este momento los diagnosticos
de sospecha més probables serian la fibresis retroperito-
neal idiopatica o secundaria versus la vasculitis primaria
sistémica de vaso grande (arteritis de Takayasu). Ambos
cuadros pueden condicionar un sindrome de aorta media
0 una coartacion de aorta atipica secundaria en regiones
de aorta abdominal més distales.

Se inicia tratamiento con corticoides intravenosos a
dosis altas y posteriormente a 1,5 mg/kg/dia. Con la TA
controlada, a las 24 horas de su ingreso, y tras primera
dosis de corticoides i.v., el paciente presento un episo-
dio convulsivo, con hipotonia generalizada, desconexion
del medio, lateralizacion de la comisura labial hacia la
izquierda, clonias de las cuatro extremidades y trismus de
3-4 minutos de duracion que cede tras administracion de
midazolam intravenoso, con estado postcritico prolongado
con exploracion neuroldgica normal.

Posteriormente se repiten varias crisis focales, que
ceden con benzodiacepinas y levetirazetam, dejandose
tratamiento de mantenimiento con este ultimo.

PREGUNTA 4. ;CUAL PODRIA SER LA CAUSA MAS

PROBABLE DE LAS CONVULSIONES EN ESTE PACIENTE?

a. Sindrome de obliteraciéon de troncos supraadrticos.

b. Infarto o hemorragia cerebral.

c. Crisis hipertensiva secundario a bolos de corticoides
intravenosos.

d. Afectacién difusa-focal del sistema nervioso central

secundaria a enfermedades sistémicas.

Las respuestas a, b y d son posibles.

@

La respuesta correcta es la e.

La opcidn a, el sindrome de obliteracién de troncos
supraadrticos, podria ser una causa de convulsiones,
que se producen por isquemia cerebral secundaria a
oclusion del tronco arterial braquiocefélico y de la arteria
carotida primitiva y subclavia izquierda. Puede asociar
parestesias y ausencia de pulsos en miembros superiores
y sincopes. Las causas pueden ser arteritis de Takayasu
(uno de los principales diagnosticos de sospecha), ateros-
clerosis, anomalias congénitas, traumatismos y tumores
extravasculares. El infarto o hemorragia cerebral (opcion
b) secundaria a malformacién vasculares, obliteracién de
troncos supraadrticos o procesos inflamatorios, tampoco
se podrian descartar. La opcién ¢ no seria una opcion
a valorar dado que la convulsion no ha coincidido con
aumento brusco de la tension arterial.

La opcidén d es posible, siendo las convulsiones un
reflejo de una afectacioén difusa (edema, leptomeningitis,
cerebritis) o de un dafio focal del sistema nervioso central
secundarios a enfermedad sistémica inflamatoria (vascu-
litis, sarcoidosis, tuberculosis, linfohitiocitosis).

Ante la clinica de convulsiones y los posibles diagndsti-
cos se realiza TC cerebral y de troncos supraadrticos (Fig. 2).
No se objetivan signos de sangrado ni isquemia, ni lesiones
ocupantes de espacio. El estudio angiografico es normal, con
troncos supraadrticos y poligono de Willis sin alteraciones.

En las siguientes 72 horas y continuando con ciclos
de corticoides, se consigue el cese de la fiebre, el des-
censo de los reactantes de fase aguda y la disminucion
del dolor abdominal, con adecuado control de la TA.

Al cuarto dia, el paciente presenta brusca disminu-
cion del nivel de conciencia, con somnolencia importante
y escasa reactividad a estimulos, con pupilas isocéricas
normorreactivas, leve hipotonia de hemicuerpo izquierdo,
dismetria bilateral y dudosa afectacion el VI par (limitacion
lateralizacion externa ojo derecho). Ademas sufre varias
crisis convulsivas parciales con clonias de miembros infe-
riores que se controlan asociando valproico intravenoso.

Ante la sospecha de una vasculitis se inicia trata-
miento con acido acetil salicitico (AAS), manteniendo el
tratamiento corticoideo.

PREGUNTA 5. ANTE ESTA SITUACION, ;QUE ACTITUD ES

CORRECTA?

a. Colocar un catéter de presion intracraneal (PIC) por-
que el cuadro es compatible con hipertension intra-
craneal aguda.
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b. Tratar con haloperidol porque la clinica es compatible
con un delirio que es frecuente en los adolescentes
ingresados en la UCI.

c. Anadir tratamiento con benzodiazepinas que dismi-
nuiran la ansiedad y tienen efecto antiepiléptico.

d. Solicitar electroencefalograma (EEG) y resonancia
magnética (RMN).

e. Subir la dosis de corticoides porque probablemente
haya empeorado la vasculitis.

La respuesta correcta es la d.

Con la clinica del paciente (disminucién de conciencia
y deterioro neurolégico, hemiparesia con dudosa afecta-
cion de pares craneales y convulsiones) y pese al adecua-
do control de TA, con FC y respiracion normales, simetria
pupilar y ausencia de posturales anémalas, no se podria
descartar hipertensién intracraneal. Para su confirmacion
serfa necesaria una nueva prueba de imagen (TC/RMN),
previa a la indicacion de colocar un catéter de PIC (por
lo que la opcion a es incorrecta). La monitorizacion de la
PIC solo estaria indicada si se mantuviese Glasgow <8,
imposibilidad de evaluacion neurologica por necesidad
de sedacién o puntuacién de Glasgow >8 con lesiones
intracraneales y riesgo de hipertension intracraneal.

Las opciones by ¢ no deberian ser tomadas como
primera medida, siendo necesario descartar organicidad
a nivel del sistema nervioso central, dados los antece-
dentes y los resultados previos. Claramente la opcién
d seria la méas apropiada, puesto que el paciente ha

FIGURA 2. TC cerebral y de
troncos supraaorticos.

presentado convulsiones de repeticion. Se deberia por
tanto realizar EEG y RMN, que es la Unica imagen que
nos permitiria descartar todo tipo de lesion del sistema
nervioso central.

La opcion e tampoco es adecuada, dado que el dete-
rioro neuroldgico del paciente podria ser secundario a 10s
bolos de corticoides.

En el EEG se objetiva actividad lenta bihemisférica
mas acusada en el hemisferio derecho y actividad epi-
leptiforme focal en el cuadrante posterior derecho.

Enla RMN (Fig. 3) existe una extensa alteracion de
sefal cortico-subcortical bilateral y simétrica frontal,
parietal y occipital y en menor grado temporal asi como
de ambos hemisferios cerebelosos sugestiva de edema
vasogenico. Hay un realce nodular leptomeningeo en las
regiones afectadas.

La imagen es compatible con cerebritis o leptome-
ningitis, con edema vasogénico difuso y realce leptome-
ningeo nodular, compatible con enfermedad inflamatoria
sistémica.

PREGUNTA 6. ;CUAL SERIA EL MANEJO EN ESTE

MOMENTQ?

a. Continuar con dosis altas de corticoides en bolos.

b. Iniciar terapia con inmunosupresores.

c. Es imprescindible la toma de muestra de lesion
periaorta para iniciar tratamientos especificos.
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FIGURA 3. Imagenes de RMN sugestivas de edema vasogénico y realce nodular leptomeningeo.

d. Monitorizacion de PIC y tratamiento especifico de
hipertension intracraneal (HTIC).
e. Plasmaféresis.

La respuesta correcta es la b.

La clinica neurologica del paciente podria estar en
relacion con el uso de corticoides en bolos a altas dosis
(pese a la mejoria en los parametros analiticos, desapa-
ricion de la fiebre y restos de los sintomas). Este hecho
junto a los efectos secundarios del uso prolongado de
los mismos, deberia hacer rechazar esta opciéon como
primera medida para un tratamiento de mantenimiento
(la opcion a es incorrecta).

Considerando los posibles diagnaésticos y etiologias
autoinflamatorias, asf como los hallazgos en las pruebas
de imagen, el tratamiento més indicado serfan los inmu-
nosupresores (micofenolato, azatioprina, metrotexate, y
el rituximab en la fibrosis retroperitoneal), es decir, la
opcion b.

La toma de muestra de lesion periadrtica (opcion c)
serfa la Unica prueba que confirmaria el diagnéstico, pero
dada la localizacion de la lesion y el altisimo riesgo para
su realizacion, no se plantea como opcién valida en este
momento previo a iniciar tratamiento.

Pese a la clinica inicial sugestiva de HTIC, en la
RMN no se obtuvieron datos de aumento de PIC. Asi
mismo, pese a la disminucion del nivel de conciencia,
el paciente conservé un Glasgow de 15, por lo que no
estan indicadas en ese momento ni la monitorizacion
intracraneal ni las medidas preventivas de HTIC (opcién
d es incorrecta).

La opcidn e seria una opcion terapéutica, pero siem-
pre en casos refractarios a la terapia inmunosupresora
y, por tanto, de segunda eleccion.

El paciente presenta mejoria clinica y neuroldgica
progresiva y al séptimo dia de ingreso se realiza TC de
control en el que se objetiva una disminucion del man-
guito de densidad de partes blandas alrededor de aorta
abdominal, mesentérica superior y arterias renales, per-
sistiendo disminucion del rifion derecho con estenosis
critica de arteria renal. Todos los resultados de laboratorio
y microbiologia fueron normales.

Ya que el principal diagndstico de sospecha era una
FRP se administrd una dosis de rituximab que es el trata-
miento mas especifico para esta entidad. Tras el cambio
de la medicacion antihipertensiva a via oral fue dado de
alta a la planta al 10° dia de ingreso.

En dias posteriores presenta empeoramiento clinico
con reaparicion de clinica previa con aumento de TA y de
los reactantes de fase aguda sin mejorar con una segun-
da dosis de rituximab. Ya que la afectacion de troncos
supradrtica no es un criterio diagndstico indispensable de
la arteritis de Takayasu, se inicio tratamiento con ciclo-
fosfamida (20 mg/kg/dia), que tuvo que ser retirada por
neutropenia grave, siendo sustituida por micofenolato
(250 mg/12 horas) mejorando la clinica y los parametros
analiticos. Se intenta sin éxito el descenso del tratamiento
con corticoides por lo que se inician ciclos de plasma-
féresis semanal durante 2 semanas y antiinterleukina
6 (anti IL-6), mejorando clinicamente y permitiendo el
descenso de corticoides.
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Ascitis en paciente de 6 afnos

Ponente: Mikel Diaz Zabala. Tutor: Corsino Rey Galan.

Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Se trata de un nifio de 6 afios que ingresa en UCIP
por presentar ascitis y posible sepsis de origen abdomi-
nal. Es diagnosticado de neuroblastoma retroperitoneal
de alto riesgo metastasico en enero de 2015, con infil-
tracion a ganglios linfaticos abdominales, hueso iliaco
y Vértebras L3, L4 y L5 e infiltracion masiva de médula
osea. Se incluye en protocolo de tratamiento SIOPENR-
NET 002 version 2.0 de 4-10-2012 para neuroblastomas
de alto riesgo. Recibe tres ciclos de quimioterapia con
ciclofosfamida, doxorrubicina y vincristina, alternando
con cisplatino a dosis altas y etopdsido. Se realiza resec-
cion de la tumoracion abdominal y posteriormente recibe
acondicionamiento de megaterapia con rescate autdlogo
(BuMel). En julio de 2015 se realiza la infusion de pro-
genitores hematopoyéticos.

PREGUNTA 1. EL DiA +15 POST-TRASPLANTE EL
PACIENTE DESARROLLA ICTERICIA, HEPATOMEGALIA
Y AUMENTO DE PESO POR RETENCION HIiDRICA,
ACOMPANADO DE TROMBOPENIA. ;CUAL ES LA
SOSPECHA DIAGNOSTICA?

a. Sindrome de lisis tumoral.

Enfermedad venooclusiva hepética.

Sindrome de vena cava inferior.

Crisis hemolitica.

Sindrome hemofagocitico.

o o0 o

La respuesta correcta es la b.

El sindrome caracterizado por ictericia, hepatomegalia
y aumento de peso por retencion hidrica, que se puede
acompafiar de trombopenia, desarrollado de forma pre-
coz tras recibir quimioterapia intensiva, mas frecuente-
mente asociado a trasplante de progenitores hematopo-
yéticos (TPH), se denomina enfermedad venooclusiva

hepética (EVOH), si bien lo correcto seria emplear la
nueva terminologia de sindrome de obstruccion hepética
sinusoidal. Desde la primera descripcion en 1979, el TPH
se ha convertido en la principal causa de EVOH y esta es
una de las principales causas de morbilidad y mortalidad
tras el TPH. Se produce una alteracion de las células
endoteliales de los sinusoides hepaticos. Estas células
se balonizan, con la consiguiente aparicion de brechas
en la barrera sinusoidal. A través de estas brechas los
hematies penetran en el espacio de Disse y van disecan-
do el lecho sinusoidal que se ve empujado hacia la luz
del sinusoide. Finalmente, las células descamadas van
obliterando la luz de las venas centrolobulillares, obstru-
yendo el flujo sinusoidal y originando una hipertension
portal post-sinusoidal, responsable de los sintomas de
esta enfermedad.

PREGUNTA 2. ;CUAL ES EL TRATAMIENTO DE ELECCION
DE LA ENFERMEDAD VENOOCLUSIVA HEPATICA?

a. No tiene tratamiento, una vez instaurado el cuadro el
paciente se deteriora hasta producir la muerte.

Se debe iniciar labetalol.

El tratamiento es el defibrotide.

El tratamiento se basa en medidas de soporte.

Se debe administrar antitrombina |1l (AT 111).

® oo o

La respuesta correcta es la d.

La primera medida terapéutica que se debe adoptar
ante la sospecha de EVOH es lograr un adecuado balance
hidroelectrolitico. El empleo de diuréticos permite reducir
la retencion hidrosalina pero produce una disminucion
del volumen intravascular que puede favorecer el desa-
rrollo de insuficiencia renal. Este aspecto es de especial
interés en el TPH ya que en él se emplean otros agentes
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nefrotdxicos como los antibioticos, la ciclosporina o la
anfotericina B. El objetivo en estos pacientes debe ser
mantener el volumen intravascular y la perfusion renal,
evitando la acumulacion de liquido extravascular. La
administracion de hematies, coloides y albimina ayuda
a mantener el volumen intravascular. Cuando la acu-
mulacion hidrica y la insuficiencia renal no puedan ser
controladas, debera recurrirse a la hemodialisis 0 hemo-
filtracion. Si existe ascitis a tension se deberé realizar una
paracentesis evacuadora. La encefalopatia debe ser trata-
da con restriccion proteica y lactulosa. Algunos casos de
EVOH se han resuelto con una derivacion portosistémica
intrahepética (TIPS) y en otros la EVOH ha precisado un
trasplante de higado.

Son pocos los enfoques terapéuticos dirigidos a la
mejora de la oclusion venular. La prostaglandina E1
(PGE,), potente vasodilatador y protector endotelial,
se mostré efectiva asociada a la heparina de bajo peso
molecular. El empleo de potentes tromboliticos, como el
activador tisular del plasminégeno (tPA), asociado o no a
heparina, permite resolver algunos casos de EVOH, pero
no se recomienda en pacientes con disfuncién multiorga-
nica por el elevado riesgo de hemorragias masivas. Dado
que la ATIII tiene un efecto protector sobre el endotelio
vascular y que sus niveles estan disminuidos en muchos
pacientes con EVOH, se ha utilizado en diversos estudios.
Debido a este escaso arsenal terapéutico, se ha pres-
tado una especial atencion al defibrotide, farmaco que
estimula la sintesis de la trombomodulina, aumenta el
tPA enddgeno y disminuye el inhibidor del activador del
plasmindgeno tipo |. Este agente se ha mostrado capaz
de lograr una solucién completa en méas del 50% de
los casos de EVOH grave, incluyendo aquellos con fallo
multiorganico, y de reducir significativamente la mortali-
dad por esta causa. Es el Unico agente disponible en la
actualidad para el tratamiento de los pacientes con EVOH.

El paciente se encontraba ingresado en planta de
hospitalizacion por desarrollar el dia +15 del TPH una
enfermedad venooclusiva hepatica y se inicio tratamiento
con defibrotide. Presentaba importante ascitis y trom-
bopenia. El dia +19 del TPH sufre un empeoramiento
clinico, con incremento del dolor abdominal y fiebre. Se
inicia tratamiento con meropenem y se decide ingreso
en UCIP por sospecha de sepsis.

En la exploracion clinica destaca el afectado estado
general debido al dolor abdominal. Presenta un abdomen
muy distendido, aunque no a tension, con hepatomegalia

de 10-12 cm. Se encuentra bien perfundido y no presenta
signos externos de dificultad respiratoria. La auscultacion
cardiopulmonar es normal.

En la analitica sanguinea destacan una trombopenia
de 5.000 plaquetas/mcl, con valores de hemoglobina
y leucocitos normales; elevacion de reactantes de fase
aguda (proteina C reactiva (PCR) 11,1 mg/dl y procalci-
tonina (PCT) 7,22 ng/ml); y alteracion de la coagulacion
con tasa de protrombina del 48%.

Durante los primeros dias precisa oxigenoterapia en
gafas nasales, incrementandose las necesidades hasta
3 lom. A partir del segundo dia en UCIP el paciente
comienza a presentar dificultad respiratoria progresiva
y el 4° dia del ingreso se inicia ventilacion no invasiva
(VNI) en modalidad de doble presion y FiO- inicial de
0,40. A pesar de la VNI se objetiva un empeoramiento
clinico con infiltrados difusos bilaterales en la radiogra-
fia e hipoxemia progresiva, precisando aumento de la
asistencia respiratoria y de las necesidades de oxigeno,
hasta llegar a FiO> 100% para mantener saturaciones
adecuadas. Presenta un P/F ratio (PaO./FiO-) de 52,
por lo que a las 24 horas del inicio de la VNI se decide
intubacion orotraqueal y conexion a ventilacion meca-
nica [modalidad asistida/controlada (A/C) con PEEP 15
cmH-0 y FiO; inicial de 0,95].

El paciente presenta una mejoria gradual, se realiza
destete progresivo y extubacion a VNI a los 6 dias. Se
mantiene con presion positiva continua (CPAP) durante
unas horas y finalmente solo precisa gafas nasales para
mantener saturaciones en las 24 horas siguientes.

PREGUNTA 3. TENIENDO EN CUENTA LA EVOLUCION
DESDE EL PUNTO DE VISTA RESPIRATORIO, ;CUAL CREE
QUE HA SIDO LA PATOLOGIA PULMONAR SUBYACENTE?
a. Neumotérax bilateral.

Sindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA).
Edema agudo de pulmon.

Neumonia bilateral.

Hipertension pulmonar.

® o0 o

La respuesta correcta es la c.

Antes de conocer la evolucion natural de la enfer-
medad, teniendo en cuenta la radiologia de torax y los
parametros clinicos y analiticos, las dos entidades que
habria que sospechar en este paciente con la situacion
previa a la intubacion serian el SDRA y el edema agudo
de pulmon.
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ESEMI Sedestacion

FIGURA 1. Radiografia del paciente con VNI, previa a la intu-
bacion.

El SDRA es un fracaso respiratorio hipoxémico de ins-
tauracion aguda, de afectacion bilateral, con un P/F ratio
<200 y que no pueda ser explicado por fallo cardiaco o
sobrecarga de liquidos. Se produce un dafio inflamatorio
a nivel del endotelio y epitelio pulmonar, con aumento de
citoquinas y de la permeabilidad vascular, favoreciendo
la formacion de edema con salida de liquido rico en pro-
teinas al intersticio, alterando el intercambio gaseoso por
alteracion de la ventilacion/perfusion.

El edema agudo de pulmén puede ocurrir sobre todo
por insuficiencia cardiaca o sobrecarga de liquidos. Pue-
de ser indistinguible clinica y radiolégicamente del SDRA,
pero la evolucion de estas dos patologias es diferente,
siendo el SDRA una entidad con una evolucion mas des-
favorable, que precisa ventilacion mecénica durante un
tiempo mucho més prolongado y con mayor asistencia
ventilatoria. Un paciente que es capaz de ser extubado a
los 6 dias y a las 24 horas estar sin asistencia respiratoria,
es muy improbable que padezca un SDRA. Ademas,
conocemos que en la enfermedad venooclusiva hepatica
hay una ganancia de peso por acumulacion de liquido,
que también puede potenciar el trasvasarse de este al
espacio alveolar.

Hemodinamicamente, el paciente se mantiene bien
perfundido, pero con cifras de presion arterial por encima
del percentil 95 para la edad. A las 48 horas del ingre-
S0 se inicia perfusion continua de noradrenalina (dosis
maxima de 0,18 mcg/kg/min) ante sospecha de sindrome
hepatorrenal, que se mantiene durante 12 dias.

FIGURA 2. Radiografia del paciente 4 horas después, tras intu-
bacion.

PREGUNTA 4. RESPECTO AL SINDROME HEPATORRENAL,

;CUAL DE LAS SIGUIENTES AFIRMACIONES ES FALSA?

a. Esuna situacion de insuficiencia renal funcional (en
ausencia de dafio del parénquima renal).

b. Es una situacion irreversible.

c. Ocurre en pacientes con insuficiencia hepatica avan-
zada e hipertension portal.

d. Se debe a vasoconstriccién grave de la circulacion
renal.

e. Algunos de los factores de riesgo pueden ser el uso
de diuréticos y el sangrado gastrointestinal.

La respuesta falsa es la b.

El sindrome hepatorrenal (SHR) se define como la
insuficiencia renal funcional (en ausencia de dafio del
parénquima renal) y reversible, que ocurre en pacientes
con insuficiencia hepética avanzada e hipertension por-
tal. Se debe a vasoconstriccion grave de la circulacion
renal. Se caracteriza por presentar hiponatriuria, oliguria
y alteracién de la funcion renal. Los factores de riesgo
mas habituales son la hipotension ortostatica, el uso de
diuréticos, el sangrado gastrointestinal, la infeccion y
la paracentesis reciente. En este paciente se cumplen
cuatro de estos cinco factores de riesgo. El tratamiento
son las medidas de soporte, los diuréticos y los vaso-
constrictores. Los ultimos estudios avalan el uso de la
noradrenalina como vasoconstrictor de eleccion, que
muestra una supervivencia mayor en comparacion con
otros. Cuando el sindrome hepatorrenal se debe a cirro-
sis hepatica avanzada, pueden beneficiarse de un TIPS
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(cortocircuito transyugular intrahepético portosistémico)
0 incluso del trasplante hepatico.

El paciente precisa al ingreso una paracentesis
evacuadora por la importante ascitis que le provoca
compromiso respiratorio, obteniéndose un débito de
1.500 ml. A las 24 horas de esta paracentesis sufre
un empeoramiento clinico con aumento del perimetro
abdominal y de la presién intraabdominal (PIA), por lo
que se coloca un catéter de drenaje peritoneal, por el
que se obtienen en los dias siguientes deébitos de mas
de 4 litros al dia. Los cultivos de liquido peritoneal son
repetidamente negativos para bacterias y hongos. Pre-
senta ademas hepatomegalia de 15 cm con elevacion
de transaminasas y bilirrubina (AST 85 U/L, GGT 261
U/L, bilirrubina 7,7 mg/dl). Recibe tratamiento con aci-
do ursodesoxicdlico. Se mantiene a dieta absoluta los
primeros 13 dias, iniciandose posteriormente nutricion
enteral a débito continuo mediante sonda transpildrica.
Recibe nutricion parenteral desde el ingreso y durante
17 dias.

Al ingreso se inicia tratamiento con meropenem por
sospecha de sepsis de probable origen abdominal, que se
suspende a los 5 dias. Recibe ademas profilaxis con aci-
clovir y cotrimoxazol. El 3¢ dia del ingreso crece en hemo-
cultivo de catéter central y periférico un Staphylococcus
epidermidis, por lo que se recambia el catéter central y
se inicia tratamiento con teicoplanina, de acuerdo con
el antibiograma. Ante febricula que sigue manteniendo a
pesar de antibioterapia y elevacion de reactantes de fase
aguda (RFA) el 5° dia, se decide iniciar tratamiento con
micafungina. Se mantiene afebril el resto del ingreso, con
disminucion de RFA y hemocultivos y cultivos de liquidos
biolégicos (orina, liquido peritoneal, aspirado traqueal)
negativos. Se suspende la teicoplanina a los 15 dias y al
alta solo recibe aciclovir, cotrimoxazol y micafungina a
dosis profilacticas.

PREGUNTA 5. RESPECTO A LA TRANSFUSION DE
HEMODERIVADOS, ;CUAL ES LA RESPUESTA CORRECTA?
a. Se pueden trasfundir si el paciente lo precisa.

b. Se pueden transfundir concentrados de hematies,
pero no plaquetas, por la accion trombocitoclastica
de la enfermedad.

¢. No se pueden transfundir hemoderivados.

d. Eltratamiento con defibrotide contraindica el uso de
hemoderivados.

e. Solo se podrén transfundir hemoderivados si después
se administra un diurético.

La respuesta correcta es la a.

Como se ha mencionado en varias ocasiones, el tra-
tamiento tanto de la enfermedad venooclusiva hepética
como del sindrome hepatorrenal es de soporte. Pueden
transfundirse los hemoderivados que se precisen y el uso
de defibrotide no contraindica la transfusion de hemode-
rivados. La enfermedad venooclusiva hepatica produce
un muy abundante consumo de plaquetas, por lo que
su transfusién seré casi obligada.

Este paciente precisé 24 transfusiones de plaguetas.
Aun asi, al alta, la cifra de plaquetas fue de 13.000/mcl.

De la misma manera, se transfundirdn concentrados
de hematies o plasma fresco congelado si fueran precisos.

En este caso el paciente necesito 7 transfusiones de
concentrado de hematies y ninguna de plasma fresco
congelado. La coagulopatia que presentd al ingreso se
soluciond con vitamina K administrada durante 12 dias.

El uso de diuréticos tras las transfusiones no es obli-
gado, se debe individualizar para mantener un adecuado
balance hidrico.

En cuanto a la sedaonalgesia utilizada en este pacien-
te, se pauta perfusion continua de fentanilo al ingreso por
dolor abdominal. Durante la intubacion recibe perfusion
continua de midazolam (max. 0,3 mg/kg/h), fentanilo
(max. 3 mcg/kg/h) y rocuronio (max. 1 mgrkg/h). Se
inicia profilaxis de sindrome de abstinencia por dosis
acumulada de fentanilo con metadona que se espacia
progresivamente y se suspende al alta.

La enfermedad venooclusiva hepatica es una enfer-
medad infrecuente. Un diagnéstico precoz y un trata-
miento de sostén optimizado son de gran ayuda para la
supervivencia.

Lo maés frecuente es que aparezca asociada a un
tratamiento de quimioterapia intensiva, pero la suscep-
tibilidad personal de cada paciente puede hacer que
aparezca con dosis de quimioterapia convencional.

Las complicaciones pueden derivar en fallo multior-
ganico y frecuentemente precisan soporte en una unidad
de cuidados intensivos.
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Caso clinico n

Flebre y exantema vesicular

Ponente: Maria Dolores Moreno Mejias. Tutora: Elia Sanchez Valderrabanos.

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Paciente de 7 afios y 10 meses, sin antecedentes de
interés, que consulta por fiebre de 38,5°C acompafado
de intensa hiperemia conjuntival bilateral no exudativa,
disuria, mialgias y exantema maculo-papuloso localizado
en tronco de menos de 24 horas de evolucion (Figs. 1
y 2). No ha padecido cuadros infecciosos ni ha tomado
medicacion durante el mes previo, salvo un tratamiento
tdpico con dcido salicilico 3 semanas antes por papiloma
plantar. No refiere alergias medicamentosas conocidas.
Se inicia tratamiento con antitérmicos y se ingresa para
observacion clinica. A las 12 horas sufre un empeora-
miento clinico progresivo y se traslada a la unidad de
cuidados intensivos pediétricos. A la exploracion pre-
senta hipertermia de 39°C acompafiada de mucositis
oral intensa (Fig. 3) con exantema maculo-papuloso con-
fluente con base eritematosa, de progresion craneo-cau-
dal, localizado en cara, tronco y raiz de miembros con
afectacion palmo-plantar y algunas lesiones vesiculosas
y erosionadas en la zona cervical. El signo de Nikolsky es
positivo. Tiene dos adenopatias laterocervicales izquierdas
de 2 milimetros de diametro, rodaderas, no adheridas a

FIGURAS 1Y 2. Exantema al ingreso.

planos profundos. Presenta afectacion del estado general
con nivel de conciencia conservado, signos de dificultad
respiratoria alta, polipnea (50 rpm), saturacion arterial del
96% con gafas nasales a 1 [pm oxigeno, taquicardia (130
lom), extremidades frias con enlentecimiento del relleno
capilar y tension en el limite bajo de la normalidad para
su edad (85/40 mmHg).

PREGUNTA 1. ;CUAL SERIA SU ACTITUD A SEGUIR?

a. Expansion de volumen con suero salino fisiol6gico
(SSF) a 20 ml/kg.

b. Iniciar antibioterapia ante la sospecha de posible
shock séptico.

c. Asegurar via aérea, si fuera preciso realizando intu-
bacién endotraqueal.

d. Extraccion de hemograma, bioguimica, reactantes de
fase aguda y hemocultivo.

e. Anamnesis dirigida a los familiares.

La respuesta correcta es la c.
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FIGURA 3. Mucositis oral intensa.

PREGUNTA 2. ;CUAL ES SU PRIMERA IMPRESION
DIAGNGSTICA?

a. Shock toxico estreptococico.

Enfermedad de Kawasaki.

Sindrome de la piel escaldada.

Sindrome de Stevens-Johnson.

Todas son correctas.

o a0 o

La respuesta correcta es la e.

En la valoracion inicial sobre el estado del paciente,
siguiendo en triangulo de evaluacion primaria, nos encon-
tramos frente a una situacién de shock descompensado.
Se decide intubacién endotraqueal para asegurar la via
aérea y conexion a ventilacién mecanica. Posteriormente
se realiza expansion de volumen e inicio dopamina a 5
mcg/kg/min.

Dentro de la primera aproximacion diagnostica, ante
la afectacion del estado general, con fiebre y eritrodermia
generalizada se plantea el siguiente diagndéstico diferen-
cial:

e Shock toxico estafilocécico o sindrome de piel escal-
dada, dado el comienzo abrupto, la eritrodermia
generalizada seguida rapidamente del desarrollo de
ampollas flacidas y descamacion con signo de Nikols-
ky positivo. En este cuadro la mucosa oral se suele
encontrar respetada.

e Shock toxico estreptococico, que se puede presentar
con sfntomas inespecificos, mialgias, fiebre, hipoten-
sion y, en el 10% de los casos, puede presentar eri-
trodermia macular difusa.

e Enfermedad de Kawassaki (atipica), dentro de los
criterios diagnosticos presenta fiebre, exantema ines-
pecifico, hiperemia conjuntival y adenopatia latero-
cervical.

e Sindrome de Stevens-Johnson/necrolisis epidérmi-
ca téxica (NET), enfermedad vesiculo-ampollosa de
etipatogenia no del todo conocida, relacionada con
farmacos e infecciones, en especial por el Mycoplas-
ma pneumonie.

e Pénfigo paraneoplésico, poco frecuente, es una
enfermedad ampollosa autoinmune que suele afec-
tar también a mucosas, palmas y plantas, que puede
presentarse como primera manifestacion clinica de
un proceso neoplasico linfoproliferativo.

Se administra antibioterapia empirica con cefotaxima

y clindamicina por sospecha de shock toxico, e infusion

de gammaglobulina intravenosa como tratamiento coad-

yuvante, con objeto de neutralizar la toxina circulante,
ademas de ser tratamiento base de la enfermedad de

Kawasaki. Posteriormente se asocia metilprednisona a

30 mg/kg/dosis y eritromicina.

Entre las pruebas complementarias al ingreso presenta:

e Hemograma: leucocitos: 3.860/mms3 [neutréfilos (N):
74,5%/linfocitos (L): 14,7 %], hemoglobina (Hb):1 4,6
g/dl, plaquetas: 106.000/mm?3.

e Proteina C reactiva (PCR): 1,9 mg/l; procalcitonina
(PCT): 4,85 ng/ml.

e (Creatinina: 0,5 mg/dL y urea: 17 mg/dl. GPT: 19 UI/L,
GOT: 47 U/L, CPK: 263 mU/ml, NT-PRO BNP: 401,9
pg/ml, dimeros D: 2.582 mcg/L.

e Fstudio de coagulacion normal.

e Frotis de sangre periférica: neutropenia con des-
viacion izquierda. Defecto de segmentacion de los
neutrdfilos (posible anomalia de Pelguer congénita o
adquirida/secundaria).

* Radiografia de térax (Fig. 4) donde se aprecia aumen-
fo de la densidad en el hemitérax izquierdo, sin ima-
gen de derrame asociado.

e [Fcocardiografia (Fig. 5): no se detectan anomalias
estructurales, ni derrame pericardico. Las arterias
coronarias son normales, el ventriculo izquierdo (V1)
de tamafio normal con contractilidad en limites infe-
riores de la normalidad [fraccion de caortamiento (FA)
del 32%]. Se realiza un control a las 24 horas con
normalizacién de la funcion cardiaca.

e Se recogen cultivos al ingreso: hemocultivo, urocul-
tivo, frotis de lesiones dérmicas y frotis faringeo.

e Se pide antigenuria para Pneumococo y Legionella,
que son negativas.

e Se recogen serologias para virus de inmunodeficien-
cia humana, citomegalovirus, herpes simple, hepatitis
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FIGURA 4. Radiografia de térax con aumento de densidad
izquierdo.

By C, varicela zoster (VIH, CMV, VHS, VHC, VHB,

VZV), Chlamidia, Enterococo, Mycoplasma, Legionella

y Coxackie.

En las siguientes horas de ingreso continta con pro-
gresion de las lesiones, con desprendimiento progresivo
(Fig. 6) de la epidermis orientando el diagndstico a sin-
drome de Steven-Johnson (SSJ) o necrdlisis epidérmica
toxica (NET).

PREGUNTA 3. ;CUALES SON LOS POSIBLES FACTORES

DESENCADENANTES?

a. Puede ser secundario a fArmacos, en los nifios suele
relacionarse con la toma de paracetamol.

b. La enfermedad puede ser desencadenada por pro-
cesos linfoproliferativos.

c. Enocasiones se ha relacionado con infecciones bac-
terianas (Mycoplasma, Chlamidia, Legionella, Salmo-
nella, Borrelia, etc.)

d. Dentro del estudio etiolégico hay que descartar infec-
ciones viricas, tales como virus herpes, VIH, Coxackie
y varicela.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Se realiza una anamnesis mas detallada del paciente

para determinar posibles causas que hubieran propicia-
do el cuadro. Refieren neumonia 8 meses antes de la

e
FIGURA 6. Evolucion.

aparicion del cuadro, tratada con antibidticos, ademas
del tratamiento con acido salicilico para el papiloma tres
semanas antes y administracion de antitérmicos desde
el inicio de este cuadro.

PREGUNTA 4. SENALE CUAL DE LAS SIGUIENTES

AFIRMACIONES ES FALSA SOBRE DICHA PATOLOGIA:

a. Seincluye dentro del diagndstico diferencial del shock
séptico.

b. SSJy NET son variantes de una misma enfermedad.

c. Se produce extensa necrosis y desprendimiento de

la dermis.

El diagndstico se realiza mediante biopsia cutéanea.

Puede ser secundario a farmacos.

o

La respuesta correcta es la c.

El sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) y la necrolisis
epidérmica toxica (NET) son reacciones mucocutéaneas
graves, mas comunmente provocadas por medicamen-
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TABLA 1. [NDICE DE SCORTEN.

SCORTEN score for Stevens-Johnson syndrome/
toxic epidermal necrolysis

Independent prognosis factors

Age >40 years 1
Malignancy* Yes 1
Body furface area detached >10 percent 1
Tackycardia >120 min 1
Serum urea >10 mmol/L 1
Serum glucosa >14 mmol/L 1
Serum bicarbonate <20 mmol/L 1

SCORTEN 7

*Malignancy: evolving cancer and haematological malignancies.
Adapted with permission from: Guégan S1, Bastuji-Garin S,
Poszepczynska-Guigné E, et al. Performance of the SCORTEN
during the first five days of hospitalization to predict the
prognosis of epidermal necrolysis. J Invest Dermatol. 2006; 126:
272-6. Copyright© Macmillan Publisers Ltd.

tos, que se caracterizan por una extensa necrosis y

desprendimiento de la epidermis. De acuerdo a una

clasificacion ampliamente aceptada, SSJ y NET se

consideran variantes de una misma enfermedad y se

distinguen principalmente por la gravedad, con base

al porcentaje de superficie corporal afectada. No hay

criterios diagnosticos universalmente aceptados y los

hallazgos histolégicos no son especificos ni diagnésticos.

A pesar de estas limitaciones, el diagnéstico de SSJ

o NET suele basarse en las siguientes caracteristicas

clinicas:

e Historia sugerente de exposicion al farmaco o a infec-
ciones previas.

e Cuadro febril acompafiado de malestar, eritema difu-
s0, maculas eritematosas que progresan a vesiculas
y bullas, con signo de Nikolsky positivo.

e Afectacion de mucosas conjuntival, oral y genital, con
erosiones mucosas dolorosas.

e Necrosis y desprendimiento de la epidermis de grado
variable.

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES NO ES UN
CRITERIO DE MAL PRONOSTICO?

a. Superficie corporal afectada mayor del 30%.
Hiperglucemia.

Superficie corporal afectada mayor del 60%.
Bicarbonato <20 mmol/L.

Taquicardia.

® oo o

TABLA 2. FACTORES DE RIESGO Y MORTALIDAD.

Number of risk factor Mortality rate
0-1 3,2%
2 12,1%
3 35,3%
4 58,3%
>5 >90%

FIGURA 7. Evolucion con afectaciéon cutanea >90% de la super-
ficie corporal.

La respuesta correcta es la c.

El prondstico del paciente puede ser evaluado rapida-
mente en las primeras etapas de la enfermedad mediante
la aplicacion de un sistema de puntuacién prondstica
llamado [ndice SCORTEN (Tablas 1y 2), basado en siete
variables clinicas y de laboratorio. Segln la puntuacion
obtenida, se extrae un porcentaje de riesgo de mortalidad,
siendo esta superior al 55% cuando la puntuacion del
indice es >4.

A las 36 horas presenta afectacion de mas del >90%
de la superficie corporal (Fig. 7). En los controles anali-
ticos presenta bicarbonato y urea en rango de la norma-
lidad, con hiperglucemia de hasta 327 mg/dl, precisan-
do inicio de perfusion de insulina para el control de la
misma. Presenta un Indice de SCORTEN de 2 puntos a
las 36 horas, estimando una probabilidad de mortalidad
del 12,1%.

La biopsia confirma el diagndstico, mostrando una
extensa necrosis de queratinocitos compatible con eri-
tema exudativo multiforme.

Se inician medidas de soporte (Tabla 3) con reposi-
cion hidroelectrolitica seguin la superficie corporal afecta-
da (2/3 del volumen total de un gran quemado), curas de
la piel con clorhexidina al 0,05% y nitrato de plata al 0,5%
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TABLA 3. MEDIDAS DE SOPORTE.
Aislamiento aéreo y de contacto

Colocacion de:

e Catéter venoso central (preferente acceso periférico)
e Sonda nasogéstrica (nutricion enteral)

e Sonda vesical (control diuresis)

Monitorizacion de:

e Pulsioximetria continua

¢ Frecuencia cardiaca continua
e PVC/4 horas

e Diuresis horaria

Pruebas complementarias:

e Glucemia

¢ Bioquimica hepética, renal

¢ Calcio y fésforo

® Hemograma, coagulacion, PCR
e Orina elemental

¢ Radiografia de térax

Reposicion hidroelectrolitica*:

e Segln superficie corporal afectada (SCA)
® 2/3-3/4 de lo previsible en quemadura

¢ Ringer lactato (no albumina)

Mantener temperatura ambiente a 30-32°C
Humidificacién (aerosoles)

Suero salino nebulizado + mucoliticos (N-acetilcisteina)
Fisioterapia respiratoria

Biopsia cutanea para microscopia optica e
inmunofluorescencia

*Nifio: 2.500-3.000 ml x SCA + 1.000 x SCT (m?2).
Adulto: 2-3 ml x SCA x kg.
Ajustar a diuresis hasta conseguir 0,5-1 ml/kg/h.

cada 12 horas y cuidados de las mucosas oral, genital y
oftalmologica para evitar complicaciones (Tabla 4).

PREGUNTA 6. CON RESPECTO AL TRATAMIENTO

ETIOLOGICO:

a. Hay estudios que indican que los corticoides aumen-
tan la frecuencia de complicaciones y la mortalidad
en estos pacientes, contraindicando su uso.

b. Las inmunoglobulinas a dosis altas puede antagonizar
la accion del ligando fas, implicado en la etiopatogenia
de la enfermedad.

c. Las medidas basicas incluyen el soporte hemodina-
mico, respiratorio, nutricional, infeccioso y las curas
como en los grandes quemados.

d. Latalidomida es el Unico farmaco que ha demostrado
ser eficaz frente a SSJ/NET.

e. Elusode inmunosupresores como la ciclosporina es
controvertido.

La respuesta adecuada es la d.

TABLA 4. TRATAMIENTO TOPICO.

Piel:

e Curas cada 12 horas

Desbridar solo la piel arrollada o desprendida

Respetar flictenas intactas

Lavar la superfice cutanea con clorhexidina a 0,05%
Cubrir la piel con ap6sito empapado con nitrato de plata al
0,5%

¢ No sulfadizina argéntica

e Sabana térmica neumatica

Mucosas:
o Oftdlmica:
- Limpieza de secreciones una vez por turno
- Profilaxis de simblefaron con limpieza con varilla de cristal
- Seguimiento diario por oftalmélogo
e QOral:
- Xilocaina gel acordeon durante 10 minutos
- Colutorios con clorhexidina al 0,005%
- A continuacion colutorios con nistatina que se tragara
- Higiene diaria desbridando con hisopo tejidos
desvitalizados
e Nasal:
- Limpieza con hisopo empapado de clorhexidina al 0,05%
- Aplicacion de nistatina solucion con hisopo
o Genital:
- Xilocafna gel acordedn si mucosa denudada
- Lavado con clorhexidina jabonosa al 0,05%
- Aplicacion de nistatina con hisopo

No existe un tratamiento etiol6gico. En la practica
clinica se han utilizado varias terapias inmunosupresoras
o inmunomoduladoras, incluyendo los corticoides sisté-
micos, la inmunoglobulina intravenosa, la ciclosporina, la
plasmaféresis y los anticuerpos monoclonales anti-TNF.
Sin embargo, ninguno ha sido estudiado adecuadamente
en ensayos aleatorizados, y su uso esta basado en la
experiencia clinica y las directrices locales. £n este caso,
se decide inicio de tratamiento inmunosupresor (Fig. 8)
con ciclosporina intravenosa a 10 mg/kg/dia y retirando
la corticoterapia, ya que hay estudios que demuestran
que pueden aumentar la mortalidad de los pacientes,
aunque hay ultimas revisiones que no demuestran esta
asociacion.

En los dias posteriores presenta mejoria clinica con
estabilidad hemodindmica y con reepitelizacion de las
lesiones, sin progresion de la enfermedad (Fig. 9). Al
5°dia del inicio de ciclosporina presenta neutropenia
severa de <500 neutrdfilos/mm3, con aumento progresivo
de la creatinina y urea de hasta 1,28 mg/dl y 72 mg/d|,
respectivamente y se decide suspension de ciclosporina
por sospecha de nefrotoxicidad.

El dia 19 de ingreso sufre de nuevo empeoramiento
clinico, con mayor inestabilidad hemodinamica y sangra-
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N 3-5 mg/kg/dia cada 12 horas hasta
inicio de reepitelacion. Posteriormente

reducir 50 mg cada 48 horas

Ciclosporina

Plasmaféresis
En caso de ingreso en
las primeras 24 horas
de denudacion

Necrolisis

epidérmica g4
toxica

|

L»| 22eleccion

Inmunoglobulina
0,4-1 g/kg/dia durante 4 dias

FIGURA 8. Protocolo de
actuacién de la Unidad

FIGURA 9. Evolucién de las lesiones cuténeas con reepitelizacion.

do activo de las lesiones de la piel con anemizacion (Fig.
10). El estudio de coagulacion no muestra alteraciones
y como hallazgo significativo presenta niveles bajos de
factor XIll (18,3 U/dl, rango 50-150 U/dl) y alteracion
de la funcién plaquetaria, constatandose asi un defecto
grave de la hemostasia primaria y un déficit adquirido
del Factor XlII.

A la exploracion presenta de nuevo lesiones en diana
con signos de Nikolsky positivo, compatibles con una
reactivacion de la enfermedad, motivo por el que se rei-
nicia tratamiento con inmunoglobulinas a 2 g/kg durante
tres dias y ciclosporina, ademds de tratamiento sustitu-
tivo con factor Xlll, acido tranexamico y plaguetas. No
se identifica un nuevo agente causal que potenciara la
recaida de la enfermedad.

El paciente permanecio un total de 47 dias conectado
a ventilacion mecanica convencional (VMC) sin presentar
complicaciones a nivel respiratorio. No presento procesos
infecciosos, a pesar de someterse a curas cada 12 horas
durante todo su ingreso. Fue dado de alta a los 61 dias
de ingreso.

de Quemados del Hospital
Virgen del Rocio.

FIGURA 10.
Evolucion.

PREGUNTA 7. ;CUAL DE ESTAS SECUELAS A MEDIO

Y LARGO PLAZO NO ES TiPICA DE LA NECROLISIS

EPIDERMICA TOXICA?:

a. Complicaciones oftalmolégicas, que se producen en
el 50-90% de los casos.

b. En las mujeres puede producir secuelas vulvovagina-
les como sinequias de labios mayores y alteraciones
urinarias.

c. Polineuropatia sensitivomotora.

d. Complicaciones pulmonares de tipo obstructivo, pre-
sentando alteraciones en las pruebas funcionales.

e. Se han descrito anomalias dentarias graves con age-
nesia de dentinas, asi como enfermedades periodon-
tégenas, como la gingivitis o las caries multiples.

La respuesta es la c.
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El paciente a largo plazo sufrié un deterioro visual
del ojo izquierdo como consecuencia de la opacidad de
la cornea por la cicatrizacion y pérdida de las células
epiteliales corneales por insuficiencia limbica, que requi-
rio varias intervenciones. A nivel dermatologico, padecio 3
pigmentacion irregular de la piel, placas alopécicas par-
cheadas y crecimiento anormal de las ufias.
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Se trata de una recién nacida a término, sin antece-
dentes perinatales de interés, que a los 6 dias de vida
inicia clinica catarral y dificultad respiratoria, sin fiebre
asociada, con ambiente epidémico consistente en padres
con cuadro catarral y tos persistentes.

A los 8 dias de vida ingresa en un hospital comarcal
donde se maneja con oxigenoterapia en gafas nasales y
nebulizacion de aerosoles de suero salino hiperténico.
Dado el ambiente epidémico familiar, se solicita PCR
(reaccion en cadena de la polimerasa) para Bordetella
pertussis en aspirado nasofaringeo que resulta positiva,
iniciandose tratamiento con azitromicina.

A los 11 dias de vida presenta aumento de la dificul-
tad respiratoria, taquicardizacion e hipoxemia por lo que
se decide traslado al Hospital de Burgos donde ingresa
en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP).

PREGUNTA 1. EN CUANTO A LA INFECCION POR

BORDETELLA EN ESTA PACIENTE, SENALE LA CORRECTA:

a. Es menos grave que en nifios de mayor edad por el
paso transplacentario de anticuerpos maternos.

b. EI método diagndstico de eleccién es el cultivo de
Bordetella en el medio de Bordet-Gengou.

c. La corta edad al inicio de los sintomas es signo de
mal pronostico.

d. El desarrollo de hipertension pulmonar (HTP) no se
asocia a mayor mortalidad.

e. Los neonatos siempre siguen el cuadro clasico de
evolucion consistente en fase catarral y fase de tos
paroxistica.

La respuesta correcta es la c.
La inmunidad natural tras la infeccién dura de 3,5 a
12 afios y la proporcionada por la vacuna acelular, unos

5 afios. La madre habia sido vacunada en la infancia, por
lo que tedricamente no presenta anticuerpos circulantes.

El cultivo tiene escasa sensibilidad (20%), aunque es
el gold estandar. Tiene mayor rendimiento la reaccion en
cadena de la polimerasa (PCR), que se obtiene ademas
en tiempo real.

El desarrollo de complicaciones como crisis comi-
ciales, neumonia e HTP se han visto asociadas a mayor
mortalidad.

En ocasiones en los neonatos se presenta como un
cuadro de infeccion respiratoria con pausas de apnea,
decaimiento... pudiendo progresar a tos ferina maligna
sin haber presentado el cuadro clasico con accesos de tos
paroxistica y gallo inspiratorio, por lo que en este grupo
de edad es precisa una mayor sospecha diagnéstica.

En la UCIP de Burgos inicialmente se conecta a
ventilacion no invasiva con dos niveles de presion, pre-
sentando mejoria inicial de la dificultad respiratoria y la
taquicardia.

Al cuarto dia de ingreso (a los 14 dias de vida) se
decide intubacion por empeoramiento progresivo de
la dificultad respiratoria, precisando ademas inicio de
soporte vasoactivo por hipotension que no responde a
la administracion de volumen.

Se realiza ecocardiograma en el que presenta signos
indirectos de HTP con cortocircuito continuo derecha-iz-
quierda por el foramen oval y fallo sisto-diastélico del
ventriculo derecho.

A las 24 horas de la intubacion se cambia a ventila-
cion de alta frecuencia oscilatoria (VAFO) por hipoxemia
e hipercapnia persistentes pese al aumento de la asisten-
cia respiratoria en modalidad convencional, y se afiade
oxido nitrico inhalado (iNO), sin conseguirse una mejoria
significativa de la oxigenacion.
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Persiste la situacion de inestabilidad hemodinamica
progresiva pese a recibir soporte inotropico a dosis altas
(dopamina a 20 mcg/kg/min, dobutamina a 18 mcg/kg/
min, noradrenalina a 3 mcg/kg/min y milrinona a 0,3 mcg/
kg/min), asi como corticoides que se afiaden por la situa-
cion de shock refractario a catecolaminas. La paciente
presenta ademas una insuficiencia renal oligoandrica con
edema generalizado, precisando terapia de reemplazo
renal (con didlisis peritoneal).

En este momento, el equipo de la UCIP de Burgos
decide contactar con la UCIP del Hospital 12 de Octubre
de Madrid para valorar la posibilidad de asistir a la pacien-
te con Oxigenacion por Membrana Extracorpdrea (ECMO),
dado que no disponen de esa técnica en el centro. Se
encuentra en una situacion de hipoxemia e inestabilidad
hemodinamica grave y refractaria, pese a recibir un sopor-
te cardiopulmonar maximo, por lo que se considera que
no se puede trasladar de forma convencional.

Tras aceptar a la paciente como candidata a ECMO
y en menos de 5 horas, un equipo multidisciplinar del
Hospital 12 de Octubre constituido por un cirujano car-
diaco, dos médicos intensivistas, una enfermera de UCIP
v dos perfusionistas, se desplaza a Burgos para canular
a la paciente en ECMO y posteriormente trasladarla, ya
asistida, a la UCIP del Hospital 12 de Octubre.

A su llegada la paciente se encuentra en estado cri-
tico, en hipoxemia extrema (PaO, de 20 mmHg) y en
Situacion bajo gasto cardiaco (hipotensa pese al soporte
vasoactivo mencionado, con lacticos que no bajan de 11
mmol/L, andrica y en anasarca).

Se inicia canulacion urgente en ECMO, pero al
comienzo de la intervencion presenta bradicardia gra-
ve que precisa masaje cardiaco, ventilacion con bolsa y
administracion de 4 dosis de adrenalina.

PREGUNTA 2. EN CUANTO A LA ASISTENCIA EN ECMO EN

ESTA PACIENTE, SENALE LA VERDADERA:

a. Elhecho de que haya precisado maniobras de rea-
nimacion es motivo para desestimar esta opcion.

b. La modalidad mas indicada es la ECMO veno-venosa.

c. No existe experiencia en canulacién en ECMO en tos
ferina.

d. La gravedad clinica sin respuesta a maximo sopor-
te respiratorio y hemodinamico hace de la ECMO el
siguiente escalon en la asistencia.

e. Tras la canulacion lo mas probable es que siga pre-
cisando el mismo soporte.

La respuesta correcta es la d.

La parada cardiorrespiratoria (PCR) que no responde
a maniobras avanzadas de Reanimaciéon Cardiopulmonar
(RCP) es una indicacion de asistencia en ECMO urgente
(ECMO-RCP), ya que se ha demostrado un aumento de
la supervivencia con este soporte.

En este caso, dada la inestabilidad hemodinamica
con disfuncién ventricular que presenta la paciente, no
solo precisa asistencia respiratoria, por lo que la opcion
indicada seria la ECMO veno-arterial.

Dentro del registro mundial de la ELSO (Extracorporeal
Life Support Organization), la tos ferina maligna supone
el 1% de las asistencias en ECMO pediétricas, con unas
supervivencias segln las series entre el 20 y el 30%.

Con la ECMO se pretende dejar en reposo absoluto al
sistema cardiopulmonar, dando asistencia completa, por
lo que el soporte vasoactivo y respiratorio podra reducirse
0 ser retirado.

Repaso al circuito de ECMO

La asistencia en ECMO se basa en la aplicacion de
una bomba que actuard como corazén, impulsando la
sangre, y en un oxigenador, con un flujo de oxigeno y
aire para oxigenar y lavar de carbénico la sangre. Otro
elemento fundamental es el calentador para mantener
normotérmico al paciente. Su origen esta en la bomba de
circulacion extracorporea y el fundamento de la técnica
estad en remplazar la funcién cardiaca y/o pulmonar en
espera de que un insulto reversible a estos sistemas mejo-
re. Un ejemplo claro de este uso es en la hipertension
pulmonar persistente del recién nacido.

En nuestro caso se realiza durante la reanimacion
canulacion veno-arterial periférica (vena yugular y arte-
ria carétida derechas), obteniéndose un flujo de sangre
adecuado (120 ml/kg/min), cediendo la bradicardia, que
habia sido refractaria a la RCP y permitiendo retirar el
soporte vasoactivo y dejar una asistencia respiratoria con
pardmetros de reposo en las siguientes horas. El traslado
de la paciente transcurre sin incidencias y llega estable
a la Unidad de Cuidados Intensivos del Hospital 12 de
Octubre.

En la exploracion fisica al ingreso presenta una fre-
cuencia cardiaca (FC) de 139 lom, una tension arterial
(TA) de 60/53 mmHg, temperatura (T°) de 34,3°C y
una presion venosa central (PVC) de 17 mmHg. Esta
en situacion de anasarca y a la auscultacion presenta
hipoventilacion generalizada.
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FIGURA 1. Circuito ECMO.

En la ecocardiografia realizada al ingreso se objetiva que
las canulas arterial y venosa estan bien posicionadas, y se
visualizan datos de hipertension pulmonar grave con disfun-
cion del ventriculo derecho. En la radiografia de torax inicial
se objetiva un derrame pleural derecho con desplazamiento
mediastinico y pulmonar contralateral, asi como opacidad de
fodo hemitérax izquierdo que puede estar en relacion con
patologia parenquimatosa secundaria a tos ferina (Fig. 2).

La paciente esta en situacion de anuria y la creatinina
se encuentra en 0,81 mg/dl.

PREGUNTA 3. ;COMO SE DEBE TRATAR LA SITUACION DE
ANASARCA E INSUFICIENCIA RENAL DE LA PACIENTE?

a. Iniciar didlisis peritoneal, ya que tiene el drenaje peri-
toneal colocado es lo mas sencillo.

Forzar diuresis con diurético a dosis maximas, es la
medida que menos desestabilizaria la paciente.
Disminuir el edema no es prioritario, sino la recupe-
racion cardiopulmonar.

Terapia de hemofiltracién veno-venosa continua (HFV-
VC).

HFVVC y ajuste de medicacion a insuficiencia renal.

La respuesta correcta es la e.
La didlisis peritoneal no es tan efectiva como la hemo-
filtracion. Una de las principales dificultades de la HFVVC

FIGURA 2. Radiograffa de térax al ingreso.

en neonatos es la canalizacién de un acceso venoso, pero
en el caso de nuestra paciente al encontrarse asistida en
ECMO, el hemofiltro se puede conectar directamente a las
lineas circuito. Ademas, el éxito de la diélisis depende de
la perfusion peritoneal, que puede estar comprometida
en este caso por la situacion de anasarca que presenta.

La paciente se encuentra en situacion de fallo mul-
tiorganico, con anuria de mas de 12 horas de evolucién,
por lo que parece probable que el tratamiento diurético
no sea eficaz.

Una vez conseguida la estabilidad, para mejorar
la situacion es necesario conseguir balance negativo
y disminuir la situacion de edema generalizado. Se ha
demostrado que la sobrecarga hidrica esta asociada a
mayor mortalidad.
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La HFVVC seria es la técnica de eleccion en ECMO.
Sin embargo no se debe olvidar el ajuste de medicacion
a insuficiencia renal y HFVVC para no perpetuar el dafio.

En los dias siguientes la paciente se mantiene estable
desde el punto de vista cardiopulmonar, obteniéndose
en todo momento flujos de sangre en ECMO adecuados
para mantener el gasto cardiaco sin precisar soporte
vasoactivo y sin presentar complicaciones asociadas
a la asistencia. Se mantiene también bien oxigenada y
normocapnica con FiO y flujo de gas estables en el oxi-
genador. Permanece conectada a ventilacion mecanica
convencional en modalidad de ventilacion mandatoria
intermitente sincronizada (SIMV) de presién control con
parametros de reposo (PIP 10 cm H20, PEEP 8 cm H:0,
IMV de 15 rom y FiO- de 0,45).

Se conecta a hemofiltracion veno-venosa durante 48
horas, reinicia diuresis y se consigue eliminar la sobre-
carga hidrica.

Desde el punto de vista neuroldgico, al ingreso se
mantiene sedorrelajada. A las 24 horas se suspende el
relajante muscular y se realiza ecografia transfontanelar
en la que presenta edema de sustancia blanca y afec-
tacion ganglios de la base. Ese dia realiza crisis parcia-
les que se controlan con levetiracetam. Se conecta al
monitor funcioén cerebral que muestra patron hipovoltado
inicialmente que mejora en dias sucesivos mostrando
alternancia vigila-suefio.

El 7° dia de ingreso presenta mejoria de los datos
ecogréficos de HTP, de la aireacion pulmonar y del
edema generalizado, que ha desaparecido. Se decide
progresar a la decanulacion, iniciando maniobras de
reclutamiento pulmonar y aumentando la asistencia
respiratoria.

Las maniobras de reclutamiento consisten en el
aumento transitorio de la presion de insuflacion para
abrir las unidades alveolares colapsadas, buscando la
PEEP 6ptima que se correlaciona con el mejor nivel de
complianza o distensibilidad.

En este caso se aumenta progresivamente la asisten-
cia respiratoria y se realizan maniobras de reclutamiento
aumentando de manera paulatina la PEEP hasta 14 con
PIP sobre PEEP de 20, encontrando que la PEEP dptima
de la paciente era de 8. Con estas medidas presenta
mejoria radiologica transitoria, pero vuelve a desarrollar
atelectasias bilaterales en la evolucion.

PREGUNTA 4. ANTE LA IMPOSIBILIDAD DE RECLUTAR

ADECUADAMENTE EL PULMON AUMENTANDO LA

ASISTENCIA RESPIRATORIA, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES

SERIA BUENA OPCION?

a. Cambiar la modalidad ventilatoria a VAFO.

b. Seguir aumentando la asistencia en modalidad con-
vencional.

c. Mantener una semana mas de reposo pulmonar.

d. Realizar broncoscopia diagnéstico-terapéutica con
instilacion de N-acetil-cisteina y/o alfa-dornasa.

e. La presencia de secreciones espesas es tipica de la
tos ferina maligna y no se ha descrito un tratamiento
que haya resultado efectivo.

La respuesta correcta es la d.

La VAFO no ha demostrado ser superior a la ven-
tilacion convencional en el reclutamiento pulmonar y
la presencia de abundantes secreciones pulmonares y
atelectasias puede imposibilitar la adecuada transmision
del movimiento oscilatorio.

Con mucha probabilidad, el aumento de la asistencia
solo contribuirfa a provocar dafio inducido por ventilacion
mecanica.

Mantener el reposo podria ser valido, pero la paciente
lleva ya 15 dias de asistencia, y, con una mayor duracion
de la misma, va aumentando de manera exponencial
el riesgo de desarrollar complicaciones asociadas a la
asistencia, como son el sangrado, la trombopatia, la
sobreinfeccion, etc.

En la tos ferina la via aérea se encuentra obstruida por
secreciones espesas compuestas por detritus celulares,
moco y células inflamatorias. Esta descrito el éxito del
tratamiento con N-acetil-cisteina instilado para la diso-
lucién del moco y su mejor movilizacion.,

Asi pues, se inicia régimen de instilaciones de
alfa-dornasa y N-acetil-cisteina, con aspiracion de secre-
ciones 2 veces por turno y se contintia con las maniobras
de reclutamiento, con lo que se consigue mejoria de la
aireacion, de los volumenes pulmonares y la complianza
(2 mitkg/em H-0). Se repite una ecocardiografia en la que
se visualiza como hallazgo por primera vez una hiperre-
frigencia endocardica de significado incierto, con buena
funcioén biventricular. Se decide programar la decanu-
lacién, iniciando de manera preventiva iNO a 6 ppm y
milrinona a 0,5 mcg/kg/min antes de salir de ECMO. En
la radiografia antes de la decanulacion se aprecia mejor
aireacion de ambos pulmones (Fig. 3).
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FIGURA 3. Radiografia de térax previa a la decanulacion.

En las 12 horas siguientes a la decanulacion la
paciente presenta hipotension refractaria pese a admi-
nistracion intensiva de volumen (hasta 120 mi/kg) e inicio
de soporte vasoactivo con dopamina, adrenalina y nora-
drenalina, a lo que se afiaden corticoides por la falta de
respuesta al tratamiento. Consecuentemente entra en
anuria por lo que se coloca un catéter de didlisis peri-
toneal y se inician pases, pero con ello no se consigue
equilibrar el balance hidrico.

En el ecocardiograma realizado en este momento, se
objetiva hiperrefrigencia endocardica, que condiciona un
comportamiento funcional como miocardiopatia hipertro-
fica, buena funcion sistdlica pero fracaso en la relajacion
biventricular y presiones pulmonares al 75% de sistémicas.

PREGUNTA 5. EN CUANTO A LA HIPERTENSION

PULMONAR, ES FALSO QUE:

a. Elmétodo diagnostico de eleccion es la cateterizacion.

b. El uso de vasodilatadores pulmonares inhalados
empeora el cortocircuito intrapulmonar.

c. Puede estimarse mediante ecocardiograma si existe
comunicacion interauricular, interventricular o insufi-
ciencia trictspide midiendo los gradientes de presion,
asi como indirectamente por la posicion del tabique
interventricular.

d. Eltratamiento con vasodilatadores pulmonares sisté-
micos puede inducir vasodilatacion sistémica.

e. Un efecto secundario a controlar con el 6xido nitrico
inhalado es la metahemoglobinemia.

La respuesta correcta es la b.
Usando vasodilatadores inhalados de manera selec-
tiva, se dilatan Unicamente los vasos pulmonares que se

correlacionan con unidades alveolares ventiladas, por lo
que su empleo no condiciona un aumento del cortocir-
cuito intrapulmonar.

En las 24 horas siguientes a la decanulacion, la
paciente se mantiene en una situacion de gran inesta-
bilidad hemodinamica pese a recibir soporte vasoactivo
a dosis altas, con anuria con pases de dialisis peritoneal
inefectivos y sin respuesta al tratamiento vasodilatador
pulmonar optimizado con sildenafilo, bosentan y pros-
taciclina inhalada. Las troponinas aumentan a 522 ng/
ml. Se repite ecocardiografia en la que presenta HTP
suprasistémica con disfuncion diastolica del ventriculo
derecho.

A nivel respiratorio se consigue mantener el pulmon
bien expandido, sin complicaciones para la ventilacion
manteniendo presiones arteriales de carbénico (PCO.)
en torno a 50-60 mmHg realizando volimenes de 5-6
mi/kg. En las radiografias los pulmones se encuentran
aceptablemente aireados. El problema fundamental es
la hipoxemia, a lo que contribuyen varios factores (dafio
pulmonar por ventilacion mecanica, dafio por la infec-
cion por Bordetella...) siendo el principal la hipertension
pulmonar.

Durante el ingreso se habian repetido ecografias
fransfontanelares seriadas similares a la inicial, pero se
realiza un nuevo control antes de la decanulacion, que
muestra progresion de la afectacion, con ventriculome-
galia, areas focales parcheadas de hiperecogenicidad en
sustancia blanca y arteriopatia tdlamo-estriada.

Dada la situacion de hipertension pulmonar refrac-
taria y los hallazgos ecograficos de afectacion cerebral
importante, se decide en una reunion multidisciplinar
no volver a asistir a la paciente en ECMO, comunicando
esta decision a la familia. En las siguientes horas presenta
un deterioro hemodinamico progresivo y refractario, con
hipotension grave, datos de isquemia en el electrocardio-
grama y anuria mantenida, falleciendo finalmente a las
70 horas de la decanulacion en brazos de sus padres.

Se concede estudio necropsico del corazon y los
pulmones.

En los resultados anatomo-patoldgicos, los hallazgos
principales encontrados fueron:

e Calcificaciones distréficas miocardicas y pulmonares.

e Necrosis miocardica extensa.

e Neumonia necrotizante bilateral e infiltrados pulmo-
nares.

e Atrofia timica.
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FIGURA 4. Imagenes de la necropsia y correlacion con la imagen
ecocardiografica.

El resto de hallazgos son comunes a los estudios
necropsicos de otros neonatos fallecidos por tos ferina,
pero las calcificaciones no se suelen encontrar.

Se interpreta que las horas que pasoé en hipoten-
sion e hipoxemia extremas unidas a la PCR antes de la
canulacion en ECMO, produjeron una necrosis cardiaca,
que en las semanas de asistencia en ECMO se calcificé.

En las imagenes de anatomia patologica se aprecia
la correlacion entre la hiperrefrigencia visualizada por
ecocardiograma y las calcificaciones a nivel macrosco-
pico (Fig. 4).
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Sepsis y anemia de Fanconi

Ponente: June Udaondo. Tutora: Manuel Nieto.

Hospital Universitario Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Nifia de 5 arios de etnia gitana, hija de padres no
consanguineos, afecta de anemia de Fanconi con fallo
medular progresivo que ingresa en Unidad de Cuida-
dos Intensivos (UCIP) desde el Servicio de Urgencias de
Pediatria (SUP) de un hospital terciario por sospecha de
shock séptico.

En cuanto a los antecedentes personales, destaca
diagndstico de anemia de Fanconi (subtipo FANCA) a los
4 afos de edad. Asocia evolutivamente fallo medular pro-
gresivo (anemia, trombopenia y leucopenia-neutropenia)
en tratamiento médico con danazol, y hemocromatosis
secundaria a régimen hipertransfusional [depdsito de hie-
rro hepatico en resonancia magnética nuclear (RMN)]
en tratamiento con quelante oral (deferasirox). No tiene
otros antecedentes de interés salvo atresia duodenal
con pancreas anular intervenida a las 24 horas de vida
e hiperreactividad bronquial que ha requerido durante
fases del afio recibir tratamiento de base con corticoide
inhalado (fluticasona 200 mcg-200 mcg). Es portadora
de reservorio.

Acude al Servicio de Urgencias por fiebre maxima
con temperatura (T%) de 38,3° C y dolor abdominal tipo
cdlico de 12 horas de evolucion sin otra clinica asocia-
da. En una analitica realizada alli presenta elevacion de
reactantes de fase aguda [proteina C reactiva (PCR) 16
mg/dl, procalcitonina (PCT) 0,5 ng/ml] e hiperleucocitosis
(25.000/mcl, neutrdfilos 73%). Durante su estancia en
urgencias, presenta mala perfusion periférica y taqui-
cardia con tension arterial (TA) mantenida por lo que
administra expansion con suero salino fisiolégico (SSF) a
20 cc/kg, se inicia antibioterapia endovenosa (ceftriaxona
75 mg/kg) previa extraccion de hemocultivo central y
periférico e ingresa en UCIP.

Al ingreso en la Unidad presenta la siguiente explo-
racion fisica: peso 16 kg, T* 37,6 °C, frecuencia cardia-

ca (FC) 149 Ipm, respiratoria (FR) 30 rom, TA 110/53
mmHg, saturacion de oxigeno (SatO2) 99% (FiO» 0,21).
Presenta un aceptable estado general, esta normoco-
loreada con frialdad acra pero con pulsos periféricos y
centrales presentes y simétricos y relleno capilar de 3
segundos. Se evidencian hematomas evolucionados en
extremidades inferiores, sin petequias ni otras lesiones
cutaneas. A la auscultacion pulmonar se evidencia buena
entrada de aire bilateral sin ruidos patoldgicos sobrea-
Aadidos y sin presentar signos externos de dificultad
respiratoria. La auscultacion cardiaca es normal, con
latido ritmico, sin soplos. El abdomen resulta doloroso
a la palpacion sobre todo en hemiabdomen izquierdo,
sin signos de irritacion peritoneal. Desde el punto de
vista neuroldgico esta consciente y orientada, con signos
meningeos negativos.

PREGUNTA 1. TENIENDO EN CUENTA LA CLINICA
QUE PRESENTA LA PACIENTE, ASi COMO POR LA
INMUNODEPRESION DERIVADA DEL FALLO MEDULAR,
LA SOSPECHA INICIAL DEBE SER UN SHOCK SEPTICO.
;CUAL DE LOS SIGUIENTES SE CONSIDERA EL SIGNO
MAS PRECOZ DEL SHOCK SEPTICO?

a. Fiebre elevada.

Aumento de reactantes de fase aguda.
Taquicardia.

Hipotension.

Mala perfusion periférica y frialdad acra.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

La sepsis se define como un Sindrome de Respuesta
Inflamatoria Sistémica (SRIS) en presencia, 0 como resul-
tado, de infeccion sospechada o confirmada. El espec-
tro clinico de la sepsis comienza cuando una infeccién
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sistémica (bacteriemia, viremia, fungemia) o localizada
(meningitis, neumonia, pielonefritis, etc.) produce una
afectacion sistémica, y puede progresar desde una sepsis
a sepsis grave, shock séptico y, por ultimo, a la muerte.

El diagnostico de la sepsis grave y el shock séptico es
clinico y debe hacerse precozmente, por lo que es impor-
tante tener un alto grado de sospecha ante hallazgos
fisicos potencialmente compatibles. Las manifestaciones
pueden variar en funcion del tiempo de evolucion, el
microorganismo causal y el estado previo de salud del
paciente. Podemos resumir que todas ellas son conse-
cuencia de alguno o varios de los siguientes hechos:
inflamacion sistémica, disfuncién cardiovascular, dispo-
nibilidad de oxigeno disminuida o metabolismo tisular
alterado.

La fiebre es un signo casi siempre presente, aun-
que puede faltar en neonatos, lactantes pequefios o en
pacientes inmunodeprimidos. En fase de shock instau-
rado es frecuente la presencia de inestabilidad térmica,
con picos febriles e hipotermia.

La proteina C reactiva (PCR) es un pardmetro habi-
tualmente utilizado y que ha demostrado utilidad en el
diagnoéstico de infeccion bacteriana, pero que también tie-
ne algunas debilidades que hacen que su interpretacion
tenga limitaciones. Existen trabajos que han demostrado
gue aumenta significativamente en infecciones bacteria-
nas (neumonia, pielonefritis, enteritis), apendicitis y sep-
sis, aunque su valor predictivo varia segun los diferentes
estudios. Como desventajas, tiene mas sensibilidad que
especificidad, su elevacion es bastante méas retardada
que la de otros marcadores, como la procalcitonina y se
eleva también en situaciones diferentes a la infeccién
bacteriana (postoperatorio, enfermedades autoinmu-
nes, procesos reumatoldgicos o tumores malignos). Su
determinacion seriada permite monitorizar la respuesta
al tratamiento. En cuanto a la procalcitonina (PCT), es
un marcador de investigacion mas reciente y que tiene
algunas caracteristicas que lo hacen superior en utilidad a
la proteina C reactiva. Tiene mayor sensibilidad y especi-
ficidad que esta en el diagndstico de infeccion bacteriana
y ademas sus niveles pueden ayudar a distinguir con un
buen valor predictivo la sepsis de la infeccién bacteriana
localizada o de otras causas de SRIS. Se correlaciona con
el pronéstico de la sepsis y permite, al igual que la PCR,
monitorizar la respuesta al tratamiento. Otra ventaja es
que se eleva de forma mas precoz que la PCR, por lo
que es de mayor utilidad en pacientes con una evolucion
corta de la fiebre.

La presién arterial se valora inicialmente, en el
momento del diagndstico clinico, por métodos no invasi-
vos. En fases iniciales del shock puede ser normal, gracias
a los mecanismos compensadores, como la taquicardia o
el aumento de las resistencias periféricas. Solo en fases
mas avanzadas se produce hipotensién por lo que es
fundamental que el diagnéstico de sepsis se haga precoz-
mente, a través del resto de las manifestaciones clinicas.

En la piel se producen una serie de manifestaciones
como consecuencia del compromiso hemodinamico,
que expresan fundamentalmente la puesta en marcha
de mecanismos compensadores. Esto hace que hallazgos
como la frialdad cutanea sea un indicador de bajo gasto
cardiaco aun en presencia de tension arterial normal.
Como consecuencia de la vasoconstriccién periférica
la piel se muestra fria, palida y moteada. Esta frialdad
generalmente comienza en areas distales y se extiende en
sentido proximal. En la valoracién de los pulsos, se tiene
en cuenta su volumen, frecuencia y regularidad. Gene-
ralmente descienden cuando cae la tension arterial, lle-
gando a condicionar pulsos casi indetectables. De todas
formas, hay que tener muy en cuenta que en las fases
iniciales del shock séptico, si existe vasodilatacion perifé-
rica, la presion diferencial puede ser elevada y los pulsos
apreciarse como saltones. La vasoconstriccion periférica
intensa puede manifestarse como discrepancia entre la
intensidad de pulsos centrales y pulsos periféricos.

En los nifios y sobre todo en los lactantes, el manteni-
miento del gasto cardiaco en las primeras fases del shock
se consigue a través del aumento de la frecuencia cardiaca
mas que del volumen latido. Este mecanismo es crucial en
el shock frio, donde la hipotension se acompafia de bajo
gasto, sin embargo, en los pacientes con shock hiperdi-
namico, el organismo no se taquicardiza para mantener
el gasto cardiaco (GC) —que ya de por si es elevado- sino
que eleva la FC para incrementar alin més el gasto y con-
seguir asi conservar una TA aceptable en una situacion de
resistencias vasculares sistémicas (RVS) indeseablemente
bajas (TA = GC x RVS). Por todo ello, la taquicardia es
el signo mas precoz y puede alcanzar valores muy altos.

PREGUNTA 2. ;CUAL ES EL OBJETIVO DE REALIZAR

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN UN PACIENTE CON

SOSPECHA DE SEPSIS?

a. Apoyar el diagnostico clinico de sepsis.

b. Valorar la repercusion de la misma, su gravedad, su
evolucion y su pronostico.
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c. Establecer el foco origen de la infeccion.

d. Averiguar el agente etiolégico (diagnéstico microbio-
l6gico).

e. Todas las anteriores son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La tabla 1 recoge las exploraciones complementarias
qgue debemos tener en cuenta a la hora de apoyar el
diagnostico asi como para valorar la repercusion sisté-
mica y con ello la gravedad de la sepsis. Esta serie de
pruebas complementarias no estan indicadas en todos los
casos, algunas se realizan en el abordaje inicial y otras en
funcion de la etiologia sospechada o del foco infeccioso
detectado clinicamente.

Sin embargo, la realizacién de exploraciones comple-
mentarias o el traslado a una Unidad de Cuidados Inten-
Sivos 0 a otro centro nunca debe demorar el tratamiento
para la estabilizacion inicial del paciente. La precocidad
en la instauracion del tratamiento y en el logro de los
objetivos va a ser determinante para el pronostico.

Tras el reconocimiento inicial de la situacién de com-
promiso circulatorio (datos de hipoperfusion, taquicar-
dia, mal estado general), se deben iniciar las siguientes
medidas de forma simultanea en los primeros 15 minutos
(Fig. 1): asegurar la permeabilidad de la via aérea e ini-
ciar oxigenoterapia, canalizacion de acceso venoso para
extraccion de hemocultivo, administrar antibioterapia y
comenzar la expansion con fluidos. Las guias clinicas
recomiendan dirigir la terapia del shock segln objetivos
hemodinamicos. Se deben administrar expansiones con
cristaloides a 20 ml/kg tan rapido como sea posible (no
existe evidencia de superioridad de los coloides sobre los
cristaloides) y repetirlas cada 5-10 minutos, hasta que
la situacién hemodinamica mejore (descenso de la fre-
cuencia cardiaca y mejoria del relleno capilar), o hasta la
aparicion de signos de sobrecarga hidrica (edema agudo
de pulmoén, hepatomegalia). La administracion inmediata
de la primera dosis de antibi6tico, previa recogida de
cultivos, desciende significativamente la mortalidad.

Si se mantiene la situacion de hipotension, relleno
capilar anormal, taquicardia o frialdad de extremidades
a pesar del aporte de volumen, nos encontramos ante
un shock refractario a fluidoterapia y la monitorizacion
ha de ser mas invasiva estableciendo un acceso venoso
central para registro de presion venosa central (PVC),
catéter para registro continuo de presion arterial y sonda
vesical. En esta fase, ademas de seguir optimizando el
aporte de volumen, es necesario comenzar el tratamiento

TABLA 1. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS DE
UTILIDAD EN EL PACIENTE SEPTICO. PROTOCOLO

SEPSIS SECIP.

Objetivo Exploraciones

Apoyar el diagnéstico ® Hemograma
clinico de sepsis e Proteina C reactiva
¢ Procalcitonina
e Otros marcadores de infeccion
bacteriana

Valora la repercusion
sistémica, la gravedad y
el prondstico

e Equilibrio &cido-base
e | actato

e Coagulacion
 Glucosa

® lonograma

e Urea

e Creatinina

® Transaminasas

e Troponina

e Fcocardiografia

e Fxamen de orina
e Examen de LCR
¢ Estudios de imagen

Establecer el foco de
origen de la infeccién

* Hemocultivo

e Urocultivo

e Cultivo LCR

e Otros cultivos

e Técnicas de diagnostico rapido
(PCR)

Averiguar el agente
etiolégico (diagndstico
microbiol6gico)

inotrépico y vasopresor. En principio la dopamina (hasta
10 mcg/kg/min) es el farmaco de eleccién que puede ser
administrado por via periférica de forma diluida si no se
tiene via central. Segln la respuesta, en caso de shock
frio se valoraré asociar adrenalina (0,05-0,3 mcg/kg/min)
0 noradrenalina por via central en shock caliente.

PREGUNTA 3. ANTE UN PACIENTE CON SHOCK

REFRACTARIO A FLUIDOS Y CATECOLAMINAS

(DOPAMINA, ADRENALINA/NORADRENALINA) EN LOS

PRIMEROS 60 MINUTOS SE VALORARA:

a. Asociar milrinona.

b. Transfusion de hemoderivados [pese a hemoglobina
(Hb) >10 g/dl].

¢. Hidrocortisona a dosis de estrés.

d. Soporte con oxigenacién por membrana extracorpérea
(ECMO).

e. Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la c.

Varios ensayos clinicos randomizados y controlados
demuestran una reversion del shock mas precoz y una
disminucién de la mortalidad en sepsis que no respon-



132 Sepsis y anemia de Fanconi

Flujo alto de O (reservorio), OAF, CPAP. Via i.v./i.0.
5 min Reanimacidn inicial:

- Salino isoténico o coloides en bolos de 20 ml/kg (60 ml/kg o mas) hasta mejorar
perfusion o datos de sobrecarga (estertores o hepatomegalia)

- Corregir hipoglucemia e hipocalcemia

- Administrar antibioterapia

- Si disponible 22 via iniciar inotropos

Shock no revertido

15 min Shock refractario a fluidos:

- Inotrépos via i.v./i.o.

- Atropina/ketamina i.v./i.0./i.m. para via central e intubacién si necesaria

- Si shock frio dopamina (hasta 10 mcg/kg/min) por via central, si resistente
adrenalina (0,05-0,3 mcg/kg/min)

- Si shock caliente noradrenalina por via central

Shock no revertido
60 min Shock refractario a catecolaminas:

- Administrar hidrocortisona si riesgo de insuficiencia adrenal absoluta

‘ Controlar PVC en UCIP, mantener PAM-PVC normales y Scv0. >70%

Shock frio con PA normal: Shock frio con PA baja: Shock caliente con PA bhaja:
1. Optimizar expansién y 1. Optimizar expansion y 1. Optimizar expansion y
adrenalina. Mantener adrenalina. noradrenalina.
Scv0z >70%, Hb >10 g/dl Mantener Scv0, >70%, Mantener Scv0. >70%
2. Si Scv0z <70%: Hb >10 g/dl 2. Si hipotensién considerar
expansion + vasodilatador 2. Si hipotension, vasopresina, terlipresina
(nitrovasodilatadores, considerar 0 angiotensina
milrinona, amrinona). noradrenalina 3. Si Scv02 <70%
Considerar levosimendan 3. Si Scv0, <70%, considerar adrenalina a
considerar dobutamina, baja dosis
milrinona, enoximona o
levosimendan

Shock no revertido

Shock persistente refractario a catecolaminas:

- Descartar y tratar derrame pericardico, neumotérax y presion intraabdominal >12 mmHg

- Considerar empleo de catéter de arteria pulmonar FATD (PiCCO) o Eco-Doppler para guiar
terapia

- Objetivo Indice cardiaco: 3,3-6,0 L/min/m?

Shock no revertido

ECMO

OAF: oxigenoterapia de alto flujo; CPAP: presion positiva continua en via aérea; PAM: presion arterial media; PVC: presion
venosa central; FATD: termodilucion transpulmonar.

FIGURA 2. Algoritmo diagnostico-terapéutico de shock séptico. Protocolo sepsis SECIP.

den adecuadamente a liquidos y drogas vasoactivas. precoz del shock sin efecto sobre la mortalidad cuando
Sin embargo, en el ensayo clinico con mayor nimero se administran corticoides a pacientes sépticos indepen-
de pacientes adultos solo se observa una reversion mas dientemente de su respuesta a drogas vasoactivas. La
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administracion de corticoides se debe limitar al shock
resistente a catecolaminas y en pacientes con riesgo,
sospecha o demostracidn de insuficiencia adrenal. Los
pacientes con riesgo de insuficiencia adrenal incluyen:
sepsis grave con purpura, tratamiento previo con este-
roides 0 anormalidades pituitarias o adrenales.

Las recomendaciones actuales concluyen que es
mejor usar dosis mas bajas, como se realiza en los Ultimos
ensayos clinicos (200-300 mg/dia de hidrocortisona en
adultos) durante mas dias (5 a 10 dias), que una mega-
dosis (30 mg/kg de metil-prednisolona) durante menos
de 24 horas como se realizaba en los estudios previos. En
los pacientes pediatricos, se recomienda hidrocortisona a
una dosis de 50-100 mg/m2/24 h, sin sobrepasar los 300
mg/24 h (dosis en adultos) durante 7 dias.

El manejo posterior dependeréa del patrén hemodi-
namico que puede ser cambiante durante la evolucion
de la enfermedad de cada paciente. Ha de mantenerse
siempre la optimizacion del llenado cardiaco (con PCV
8-12 mmHg mientras no aparezcan datos de sobrecarga
hidrica) y la hemoglobina >10 g/dl si la saturacién venosa
de oxigeno es inferior al 70% (Fig. 1).

El uso de inodilatadores como la milrinona en el shock
es practicamente exclusivo en nifios. Segun algunos
estudios, el uso de milrinona junto a catecolaminas en
pacientes con shock séptico hipodinamico resistente a
catecolaminas, con un gasto cardiaco normal o bajo y
unas resistencias vasculares sistémicas normales o bajas
y con signos clinicos de mala perfusiéon puede ser bene-
ficioso, habiendo comprobado una mejoria del indice
cardiaco (IC) y del aporte de oxigeno sin aumentar el
trabajo miocéardico. Se aconseja su uso en caso de shock
frio con presion arterial normal y resistencias vasculares
elevadas y se puede considerar en pacientes con shock
frio y presion arterial baja con extrema precaucion.

No hay estudios especificos sobre el nivel de hemoglo-
bina éptimo en pacientes pediatricos o adultos en sepsis
grave. A falta de estudios especificamente pediatricos
podriamos situar el limite de transfusién en 30% de
hematocrito o 10 g/dl de hemoglobina durante las pri-
meras 6 horas de resucitacion en el shock séptico con
saturacion venosa de oxigeno <70%. Sin embargo, en
pacientes pediatricos estables el nivel de hemoglobina
para indicar la transfusion podria bajar hasta 7 g/dl.

Como Ultima alternativa terapéutica en las guias de
consenso internacionales se recomienda considerar la
ECMO en pacientes con fallo cardiorrespiratorio intratable
que no responde la tratamiento convencional.

Ante la sospecha de shock séptico de origen abdo-
minal (enterocolitis confirmada por prueba de imagen)
recibe antibioterapia de amplio espectro, expansiones
con cristaloides y soporte inotrépico y vasoactivo con
dopamina hasta 10 mcg/kg/min y noradrenalina hasta
0,35 mcg/kg/min. Ante el shock refractario a fluidos y
catecolaminas, se administra hidrocortisona a dosis de
estrés (100 mg/mé/dia) con buena respuesta permitiendo
la retirada del soporte inotropo a las 24 horas del ingreso.
Precisa transfusion de hemoderivados (concentrado de
hematies y plaquetas) con resolucién del cuadro en 4
dias permitiendo el traslado a planta de hospitalizacion
de Oncologia Infantil.

Permanece ingresada en planta durante aproxima-
damente 3 meses, presentando otros dos episodios
compatibles con shock séptico con mal estado gene-
ral, fiebre elevada, afectacion hemodinamica, abdomen
agudo, adenopatias cervicales y elevacion muy impor-
tante de reactantes de fase aguda que precisa ingreso
en UCIP para estabilizacion de shock refractario. Pre-
senta en todos ellos buena respuesta al tratamiento con
hidrocortisona y en el estudio microbioldgico no se aisla
ningun germen (cultivos bacterianos, parasitos, hongos,
PCR virus negativos).

PREGUNTA 4. DESCARTADA LA PRESENCIA DE UN
AGENTE INFECCIOSO RESPONSABLE DE LOS EPISODIOS
SEPSIS-LIKE, ;QUE OTRAS POSIBLES CAUSAS PODRIAN
JUSTIFICAR LA CLINICA QUE PRESENTA LA PACIENTE?
a. Invaginacion intestinal.

b. Alteracion hidroelectrolitica.

c. Progresion de anemia de Fanconi.

d. Insuficiencia suprarrenal.

e. Todas las anteriores son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La sepsis se define como un Sindrome de Respues-
ta Inflamatoria Sistémica (SRIS) en presencia, 0 como
resultado, de infeccion sospechada o confirmada. Sin
embargo, la infecciéon no es la Unica causa que puede
desencadenar un SRIS. Este se define como el conjunto
de fendémenos clinicos y fisiolégicos que resultan de la
activacion general del sistema inmune, con independen-
cia de la causa que lo origine. Dentro del diagndéstico
diferencial del SRIS se debe considerar:

e En periodo neonatal o lactante: abuso infantil, hipo-
glucemia, convulsiones, cardiopatia congénita (por
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ejemplo, coartacion de aorta, sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico), arritmia cardiaca [taquicardia
paroxistica supraventricular (TPSV)], miocarditis, erro-
res congénitos del metabolismo, hiperplasia suprarre-
nal congénita, invaginacion intestinal o malrotacion
con vélvulo, estenosis pilérica, valvulas de uretra pos-
terior, enterocolitis necrotizante, gastroenteritis con
deshidratacion, intoxicacion por agua u otros toxicos
(por ejemplo, metahemoglobinemia o intoxicacién por
mondxido de carbono).

e En periodo pre-escolar: insolacion o golpe de calor,
sindrome serotoninérgico, sindrome neuroléptico
maligno, enfermedad de Kawasaki, hipertermia malig-
na, sindrome de abstinencia a baclofeno, intoxica-
cion/sobredosis (anfetaminas o derivados, salicilatos,
cocaina, agentes anticolinérgicos, abstinencia a ben-
zodiacepinas), alteraciones hidroelectroliticas, insu-
ficiencia suprarrenal, abdomen agudo (apendicitis,
invaginacion, enterocolitis con perforacion intestinal)
o0 sindrome mielodisplésico.

PREGUNTA 5. ;CUALES SON LOS CRITERIOS

CLINICOS QUE DEFINEN EL SINDROME DE RESPUESTA

INFLAMATORIA SISTEMICA (SRIS)?

a. Temperatura corporal central >38,5°C 0 <36°C (rectal,
vesical, oral 0 sonda central).

b. Taquicardia.

c. Taquipnea.

d. Recuento leucocitario aumentado o disminuido para
su edad (no secundario a quimioterapia) 0 >10% de
neutrofilos inmaduros.

e. Todos los anteriores son correctas.

La respuesta correcta es la e.

El Sindrome de Respuesta Inflamatoria Sistémica
(SRIS) se define con la presencia de al menos dos
de los siguientes cuatro criterios, uno de los cuales
debe ser alteracion de la temperatura o del recuento
leucocitario:

1. Temperatura corporal central >38,5°C 0 <36°C (rectal,
vesical, oral 0 sonda central).

2. Taquicardia, definida como una elevacion >2 DE
(desviaciones estandar) 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; o, por debajo del afio de edad,
bradicardia < del percentil 10 para su edad en ausen-

FIGURA 2. Placa eritematosa caracteristica del sindrome de
Sweet.

cia de estimulo vagal, medicacion beta-bloqueante o
cardiopatia congénita, o disminucioén de la frecuencia
inexplicable durante mas de 0,5 horas.

3. Taquipnea: frecuencia respiratoria >2 DE sobre la
media para la edad, o ventilacién mecéanica 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) 0 >10% de
neutrdfilos inmaduros.

Coincidiendo con el ultimo episodio de SRIS, la
paciente asocia lesiones cutaneas generalizadas (pla-
cas eritematosas, figura 2), predominantes en las zonas
de puncidn (catéteres venoso central tunelizado y per-
cutaneos), por lo que se realiza biopsia de las mismas
que confirma la sospecha clinica de sindrome de Sweet,
que es un sindrome paraneoplasico asociado a anemia
de Fanconi que revela la transformacion de la misma a
sindrome mielodisplasico (SMD) con buena respuesta a
fratamiento con corticoide sistémico.

PREGUNTA 6. EN CUANTO A LA ANEMIA DE FANCONI, ES
CIERTO QUE:

a. Eslaforma mas comun de la anemia aplésica here-
ditaria.

Solo aparece en etnia gitana.

Es un trastorno de herencia autosémico recesiva.
Todas las anteriores son ciertas.

Las respuestas a y ¢ son ciertas.

® o0 o
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La respuesta correcta es la a.

La anemia de Fanconi (FA) es la forma més comun de
la anemia aplésica hereditaria. Es un trastorno autosémi-
co recesivo 0 ligado al cromosoma X que se produce en
todas las razas y grupos étnicos, y que se caracteriza por
presentar varias anomalias congénitas, fallo de médula
dsea progresivo y un aumento en la incidencia de tumores
malignos. El manejo consiste en administrar medidas de
soporte, andrégenos y factores de crecimiento hemato-
poyéticos, que pueden conseguir una mejoria transitoria
de la funciéon hematopoyética. Sin embargo, un nimero
importante de pacientes que inicialmente responden a
estas medidas desarrollan progresivamente citopenias
graves y/o efectos secundarios mal tolerados.

El sindrome de Sweet, o también llamado dermato-
sis neutrofilica febril aguda, es una enfermedad de la
piel caracterizada por la aparicion repentina de fiebre,
leucocitosis y papula eritematosas con placas que a la
histologia muestran infiltrado de neutrdfilos granulares. El
sindrome fue descrito por primera vez en 1964 por el Dr.
Robert Douglas Sweety puede ir asociado a neoplasias
malignas, ser inducido por farmacos o bien presentarse
en su forma clésica. Los criterios diagnosticos de cada
uno de los subtipos se recogen en la tabla 2. Los pacien-
tes con sindrome de Sweet asociado a neoplasia maligna
se incluyen en los criterios de la forma cléasica.

El sindrome de Sweet asociado a neoplasias malignas
es mas frecuente en las formas hematolégicas que los
canceres de tumores solidos. Puede presentarse como un
sindrome paraneoplasico asociado a anemia de Fanconi
que revela la transformacion de esta a sindrome mie-
lodisplasico (SMD). Para estos pacientes, el trasplante
alogénico de células hematopoyéticas es la Unica opcion
de tratamiento que puede restablecer la hematopoyesis
normal.

En cuanto al tratamiento de estos pacientes, existen
pocos estudios de alta calidad sobre la mejor opcion
terapéutica. Segun diferentes series de casos, la terapia
sistémica con corticoesteroides es el pilar del tratamiento
(prednisona 1-2 mg/kg/dia). La colchicina, la dapsonay,
en menor medida, el yoduro de potasio, quedarian como
segunda linea de tratamiento en aquellos pacientes con
comorbilidad u otros factores asociados que desaconse-
jen el uso de glucocorticoides sistémicos.

En espera del trasplante la paciente presenta un nue-
vo cuadro de reaccion inflamatoria sistémica sepsis-like
con inestabilidad hemodinamica y sindrome de distrés

TABLA 2. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME DE
SWEET.

Forma clasica

Para el diagnéstico deben estar presentes los dos criterios
mayores y dos de los menores.

Criterios mayores

1. Aparicion brusca de placas eritematosas dolorosas o
nédulos

2. Evidencia histopatolégica infiltrado denso de neutréfilos y
sin evidencia de vasculitis leucocitocléstica

Criterios menores

3. Fiebre >38° C

4. Asociacion enfermedad inflamatoria; proceso oncolégico;
embarazo; historia previa de infeccién respiratoria de via
superior o infeccién gastrointestinal; vacunacion

5. Excelente respuesta al tratamiento con corticosteroides
sistémicos o yoduro de potasio

6. Analiticos: VSG >20 mm/h; proteina C reactiva positiva,
leucocitos >8.000/mcl; neutréfilos >70%

Inducido por farmacos

Para el diagndstico deben estar presentes los 5 criterios (A, B,
C, DyE).

A. Aparicién brusca de placas eritematosas dolorosas o
nodulos

B.Evidencia histopatoldgica infiltrado denso de neutrdfilos y
sin evidencia de vasculitis leucocitoclastica

C. Fiebre >38° C

D.Relacion temporal entre la ingesta de drogas (medicacion) y
la presentacion clinica

E. Resolucion de las tras la retirada del farmaco o tras iniciar
el tratamiento con corticosteroides sistémicos

UpToDate 2016. Original figure modified for this publication.
Walker DC, Cohen PR. Trimethoprim-sulfamethoxazole-
associated acute febrile neutrophilic dermatosis: case report and
review of drug-induced Sweet’s syndrome. J Am Acad Dermatol.
1996; 34: 918.

respiratorio agudo (SDRA) por lo que ingresa en la UCIP
nuevamente, en este caso es refractario al tratamiento
corticoideo e inmunosupresor, y requiere soporte con
ECMO veno-arterial.
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Alteracion del nivel de conciencia y parkinsonismo
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Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.

Se trata de un paciente de sexo femenino de 9 afios
que ingresa procedente de un hospital comarcal, donde
consulta por presentar un cuadro clinico de 24 horas de
evolucion consistente en picos febriles de hasta 39,5° C,
cefalea, bradipsiquia leve, astenia y adinamia; ademas
asocla en las horas previas al traslado un deterioro del
estado general con aumento de la cefalea y con vomitos
de contenido alimentario.

Como antecedentes patologicos destacan:
e[| paciente es portador de una valvula aortica bicuspi-

de con doble lesion valvular (estenosis e insuficiencia

adrtica ligera).
e Ha recibido vacunacion sistematica completa.
e No presenta alergias conocidas.
e No tiene antecedentes familiares de interés.

A la exploracion fisica se observa un triangulo de
evaluacion pediatrica estable. Su peso es de 25 kg, pre-
senta unas constantes vitales normales para la edad y se
encuentra afebril en el momento del ingreso. Su estado
general es adecuado, no se observan lesiones petequiales
ni equimoticas y el estado de hidratacién es normal. En
la auscultacion cardiopulmonar destaca la existencia de
ruidos cardiacos ritmicos con un soplo sistélico grado I/
VI en foco adrtico y a nivel pulmonar estertores en base
pulmonar izquierda. Al examen neuroldgico no presenta
signos meningeos ni focalidad neuroldgica.

A los 15 minutos de su llegada al Servicio de Urgen-
cias presenta un episodio sugestivo de crisis comicial
consistente en desviacion de la mirada hacia la dere-
cha, desconexidn del medio, hipotonia generalizada y
chupeteo, con una duracion aproximada de 10 minutos
que cede tras la administracion de dos dosis de benzo-
diacepinas.

Se realiza una tomografia axial computarizada (TAC)
craneal urgente que no muestra lesiones intraparenqui-

matosas agudas y se cursan pruebas analiticas sangui-
neas que muestran reactantes de fase aguda dentro de
los limites de la normalidad [proteina C reactiva (PCR)
0,45 mg/dl y procalcitonina (PCT) 0,23 ng/ml], hemo-
grama que muestra leucocitos 17.100/mms (neutrdfilos
84%, linfocitos 10%) y ligera trombocitosis con un valor
de plaquetas de 483.000/mm3; el estudio de coagulacion
es normal, y se cursa hemocultivo.

Aproximadamente a los 20 minutos del primer epi-
sodio comicial presenta una nueva crisis convulsiva de
similares caracteristicas por lo que se administra un bolo
de 4cido valproico intravenoso, seguido de una perfusion
continua a 2 mg/kg/hora y se inicia cobertura antibidtica
empirica con cefotaxima y antivirica con aciclovir.

La paciente evoluciona desfavorablemente sin recu-
peracion del estado de conciencia, ademas presenta
episodios frecuentes de pausas respiratorias por lo que
se decide intubacidn orotraqueal y conexion a ventilacion
mecanica.

Se realiza radiografia de térax que muestra tubo
orotraqueal normoinsertado, sin presencia de escapes
aéreos y un pequefio infiltrado basal izquierdo.

Se solicita traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos
(UCIP), que se realiza mediante el Servicio de Emergen-
cias Médicas con transporte aéreo sin incidencias.

PREGUNTA 1. ;CUAL ES LA SOSPECHA CLINICA INICIAL?

a. Meningoencefalitis infecciosa.

b. FIRES (sindrome epiléptico refractario inducido por
fiebre).

c. ADEM (encefalomielitis aguda diseminada)/encefalitis
postinfecciosa.

d. Neumonia basal izquierda.

e. Todas las anteriores.
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La respuesta correcta es la e.

Se considera que la paciente presenta un cuadro de
neumonia basal izquierda (hallazgos clinicos y radiol6-
gicos) y un sindrome convulsivo, que hasta el momento
podria ser secundario a todas las opciones mencionadas.
Entre los diagnésticos diferenciales debemos considerar:
o ADEM: encefalomielitis aguda diseminada: se trata de

una afeccién desmielinizante del sistema nervioso
central (SNC) que suele tener una afectacion neurolé-
gica monofésica y multifocal. Se considera que puede
ser secundaria a una lesién autoinmune del SNC
desencadenada por un estimulo (infeccion, vacuna-
cion) en sujetos con cierta predisposicion genética,
siendo el Mycoplasma pneumoniae uno de los gér-
menes mas frecuentemente asociados. Cursa con
alteracion de la conciencia acompafiada de focalidad
neurologica, pudiendo aparecer varios sintomas de
forma simultanea (hemiparesia, convulsiones...).

En el analisis del liquido cefalorraquideo (LCR) pode-

mos encontrar pleocitosis fundamentalmente linfoci-

taria y proteinorraquia. Los cultivos son negativos y

pueden hallarse bandas oligoclonales e inmunoglo-

bulina G (IgG) alta.

En la resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral

aparecen lesiones hiperintensas difusas en la sustan-

cia blancaen T2 y en el FLAIR.

e Encefalitis postinfecciosa: es un cuadro neuro-
l6gico que va precedido de una infeccion en los
dias previos. Suele cursar como un sindrome febril
asociado a alteracion del nivel de conciencia con
presencia de focalidad neurolégica. En el liquido
cefalorraquideo (LCR) existe pleocitosis (linfocitaria)
y los cultivos son negativos. En la RMN se aprecian
lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR difusas en la
sustancia gris.

o FIRES (Fever-Induced Refractory Epilepsy Syndrome,
sindrome epiléptico refractario inducido por fiebre):
este sindrome es considerado una encefalopatia epi-
|éptica aguda potencialmente fatal que se desarrolla
en nifios en edad escolar después de una enfermedad
febril no especifica. Tiene un inicio agudo con presen-
cia de crisis convulsivas focales recurrentes al que le
sigue una epilepsia focal refractaria. Se sospecha un
origen autoinmune aungue no se ha demostrado. El
LCR es normal o presenta una discreta pleocitosis sin
presencia de patdgenos y la RMN cerebral es normal.
Tiene mal pronostico aunque hay casos de pacientes
con recuperacion completa.

A su llegada a la UCIP, la paciente se encuentra
hemodinamicamente estable y esta conectada a ven-
tilacion mecanica en modalidad asistida controlada/
volumen control con parametros de asistencia respira-
foria minimos. Sus constantes vitales son estables. En
el examen fisico destaca la presencia de un exantema
maculopapular de predominio en miembros inferiores
con compromiso de plantas y distribucion ascendente
hacia los gltteos. En la auscultacion cardiorrespira-
toria presenta buena transmision del murmullo vesi-
cular con presencia de crepitantes basales izquierdos
y un soplo sistdlico grado 1l/VI en foco adrtico. En la
otoscopia derecha se observa un conducto auditivo
externo eritematoso y congestivo con una membrana
timpanica eritematosa. La exploracion neuroldgica es
poco valorable ya que se encuentra sedoanalgesiada
aunque se muestra reactiva a estimulos y moviliza las
4 extremidades.

Se realizan las siguientes exploraciones complemen-
tarias:

e (Gasometria venosa: sin alteraciones.

e Analitica sanguinea: funcion hepatica y renal normal.
Reactantes de fase aguda con PCR 10,5 mg/l y PCT
0,76 ng/ml.

e Hemograma: plaquetas 426 x 10E9/L, leucocitos
20,05 x 109/L (neutrdfilos 82%, monocitos 3%, lin-
focitos 10%, bandas 5%).

e (Coagulacion: normal.

* Bioquimica y sedimento de orina: normal.

e [iquido cefalorraquideo: glucosa 4,6 mmol/L, proteina
fotal 0,37 g/L. numero de células 134/mmn? (linfocitos
86%, neutrdfilos 14%, células plasmaticas 2%).

e Flectroencefalograma (EEG): no se registran ni
paroxismos ni asimetrias.

e Otros estudios que se llevan a cabo:

— Gram y cultivo en LCR. Estudio virolégico en LCR

y de autoinmunidad.

— Serologias para citomegalovirus, Epstein-Barr, Her-

pes 6 (CMV, EB, VH6) y Mycoplasma pneumoniae.

— Estudio inmunitario y autoinmune.

— Aspirado de moco nasofaringeo para cultivo.

Se interroga nuevamente a la familia que refiere que
la paciente presenta sintomas de aproximadamente 15
dias de evolucion. Inicialmente debuté con odinofagia,
malestar general, cefalea, picos febriles de mas de 39°C
y al cuarto dia de evolucién un exantema cutaneo no
pruriginoso. Fue valorada por su pediatra, orientandose
el cuadro como infeccién de probable origen virico y
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se indicé tratamiento sintomatico. En los dias siguien-
tes persiste la clinica de malestar general y fiebre por
lo que consultan nuevamente al séptimo dia de evolu-
cion; en ese momento se auscultan crepitantes basales
izquierdos, diagnosticandose de neumonia adquirida en
la comunidad y se inicia tratamiento con amoxicilina a 80
mg/kg/dia con remision de la fiebre y mejoria del estado
general al tercer dia de tratamiento. Tras remision de la
fiebre inicia otalgia derecha asociado a cefalea inicial-
mente leve y de intensidad progresiva, reapareciendo de
nuevo la fiebre, asociando también astenia, adinamia y
bradipsiquia leve por lo que finalmente consultan en el
hospital emisor.

PREGUNTA 2. CON ESTA NUEVA INFORMACION, ;CUAL
ES SU DIAGNOSTICO DE SOSPECHA?

a. Encefalitis infecciosa (;herpética?).

FIRES.

ADEM/encefalitis postinfecciosa.

Neumonia atipica.

Todas las anteriores.

o o0 o

La respuesta correcta es la e.

Dada la clinica subaguda y la edad de la paciente se
considera que el cuadro es compatible con una neumo-
nia atipica, siendo el agente etiolégico mas probable el
Mycoplasma pneumoniae. A nivel neuroldgico, con los
hallazgos de laboratorio obtenidos hasta el momento, no
se puede descartar ninguna de las demas opciones aun-
que, dado que se trata de un cuadro subagudo sugestivo
de neumonia atipica, la encefalitis postinfecciosa es el
diagnostico méas probable.

Durante las primeras 48 horas de su ingreso la
paciente se mantiene estable a nivel hemodinamico y
respiratorio, intubada y conectada a ventilacion mecani-
ca con parametros minimos. Sigue presentando fiebre y
se mantiene la cobertura antibidtica con cefotaxima y la
antiviral con aciclovir en espera de los resultados micro-
biologicos del LCR. Se afiade al tratamiento azitromicina
por la sospecha de neumonia atipica por Mycoplasma
pneumoniae. Desde el punto de vista neurolégico se
encuentra sedoanalgesiada y con tratamiento anticon-
vulsivante con acido valproico y no presenta nuevos
episodios de crisis convulsivas. Se realizan electroence-
falogramas y ecografias Doppler transcraneales seriados
que son normales.

Se obtienen los siguientes resultados analiticos:

e Aspirado moco nasofaringeo con deteccion posi-
tiva de dcidos nucleicos para Mycoplasma pneu-
moniae.

e [ CR: PCR enterovirus, herpes virus 1 y 2 negativas.
Gram y cultivo para bacterias negativos.

e Serologias viricas: negativas.

e Serologia para Mycoplasma pneumoniae (primera
muestra 1/10.240).

* /nmunoglobulinas: normales.

e FEstudio de autoinmunidad: anticuerpos. antiUl RNP,
antiSm <3,30, antiRo60 <4,90, antiRo52, antiDNAn
<9,80 Ul/ml, antipéptidos citrulinas (CCP) <1,21 Ul/
ml: negativos.

e [fcocardiografia: valvula adrtica bicuspide, estenosis
aortica leve con funcion biventricular normal.

e FEstudio de anticuerpos en LCR y reactividad en tejido
cerebral de rata: en curso.

PREGUNTA 3. CON LOS NUEVOS RESULTADOS, ;QUE

TRATAMIENTO CONSIDERA EL MAS CORRECTO?

a. Setrata de una encefalitis infecciosa y se debe man-
tener aciclovir endovenoso durante 21 dias.

b. Parece compatible con un FIRES, hay que progresar
en el algoritmo de manejo del estatus epiléptico y
afadir dieta cetogénica.

c. Elcuadro es un ADEM/encefalitis postinfecciosa, se
deben pautar megabolos de corticoides.

d. Esuna neumonia atipica, hay que mantener la pauta
de macrdlidos durante 3 dias.

e. cydson correctas.

f. Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la e.

Se confirma la presencia de Mycoplasma pneumo-
niae en el aspirado de moco nasofaringeo mediante la
técnica de PCR para deteccién de acidos nucleicos y las
serologias, existiendo titulos elevados en la primera deter-
minacion por lo que es correcto mantener el tratamiento
con azitromicina. Dados los resultados del estudio del
LCR, se descarta encefalitis infecciosa herpética por lo
que se podria suspender el aciclovir; también se puede
retirar la cefotaxima dado que el cultivo de bacterias es
estéril.

La paciente no presenta nuevos episodios de crisis
convulsivas y tiene un EEG normal por lo que no esta
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FIGURAS 1-4. Alteraciones en la RMN con hallazgos compatibles con encefalitis aguda.

indicado avanzar en el algoritmo de manejo del estatus

epiléptico. Hasta el momento se considera que la clinica

neurolégica que presenta puede deberse a un proceso
postinfeccioso tipo ADEM o encefalitis postinfecciosa por
lo que esta indicado iniciar el tratamiento con megabolos

de corticoides que se inicia con metilprednisolona (a 25

mg/kg/dia) durante 3 dias con posterior pauta descen-

dente durante 6 semanas.

Se realiza RMN cerebral que muestra los siguientes
hallazgos:

e [esiones cortico-subcorticales de claro predominio
cortical y frontales bilaterales e insulares, ademas de
algun foco temporal y parietal derecho. Por otro lado,
existe clara afectacion de caudados y putdmenes de
forma bilateral y simétrica.

Como conclusion de la RMN se encuentran hallazgos
compatibles con encefalitis aguda, aungue la distribu-
cion de las lesiones no es tipica de encefalitis herpética,
debiéndose buscar otras causas menos frecuentes de
encefalitis. La distribucion de las lesiones tampoco es
sugestiva de ADEM.

PREGUNTA 4. CON EL RESULTADO DE ESTA RMN, ;QUE

CONDUCTA TERAPEUTICA ADOPTARIA?

a. Se confirma una encefalitis herpética, por lo que se
debe mantener aciclovir endovenoso 21 dias.

b. Los hallazgos confirman un proceso postinfeccioso
(encefalitis postinfecciosa), por lo que hay que con-
tinuar la corticoterapia.

c. Se confirma un proceso postinfeccioso (encefalitis
postinfecciosa). Hay que continuar la corticoterapia
y agregar gammaglobulinas.

d. Elresultado es compatible con un FIRES asi que se
debe insistir en el tratamiento antiepiléptico.

La respuesta correcta es la c.

Los resultados de la RMN cerebral no son compa-
tibles con FIRES ya que en esta entidad no se encuen-
tran alteraciones radiolégicas; tampoco las imagenes
son sugestivas de ADEM en las que las lesiones son de
predominio en sustancia blanca.

La forma de presentacion clinica, los hallazgos de
laboratorio y de pruebas de imagen nos ayudan a des-
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cartar el ADEM como etiologia del cuadro neurolégico
de la paciente, ya que no cumple los criterios diagnosti-
cos descritos por el Grupo Internacional de Estudio de la
Esclerosis Miiltiple Pediatrica.

Criterios diagnésticos de encefalomielitis aguda dise-
minada (adem) en nifios:
1. Caracteristicas clinicas (todas requeridas):

— Primer evento clinico con causa inflamatoria o des-
mielinizante (presunta), de inicio agudo o subagudo
que afecta a multiples areas. Debe influir: clinica
polisintomatica y/o encefalopatia definida como
cambios de la conducta o alteracion del nivel de
conciencia.

— Encefalopatia que no puede ser explicada por la
fiebre, enfermedad sistémica o sintomas posticta-
les.

- Sintomas, signos y hallazgos en la RMN nuevos o
fluctuantes en los 3 primeros meses se consideran
como parte del mismo evento agudo.

2. Hallazgos en RMN:

— Neuroimagen muestra lesion o lesiones focales, pre-
dominantemente en la sustancia blanca, y ausencia
de cambios indicativos de dafio previo de la sus-
tancia blanca.

— RMN cerebral: imagenes en secuencias FLAIR 0 T2
de lesiones grandes (>1 hasta 2 cm), multifocales,
hiperintensas localizadas en la sustancia blanca
supra o infratentorial; la sustancia gris, sobre todo
los ganglios basales y talamo, pueden estar presen-
tes.

— Las lesiones hipointensas en T1 en la sustancia
blanca son raras.

Se procede a extubacion electiva posterior a la rea-
lizacion de RMN, observandose a nivel neurologico un
Glasgow oscilante con apertura espontanea de 0jos, res-
puesta a algunas preguntas con marcada bradipsiquia
y respuestas inapropiadas. En otras muchas ocasiones
no responde verbalmente. A nivel motor realiza escasos
movimientos espontaneos pero con intencionalidad y
retira al dolor. No presenta crisis convulsivas.

A nivel digestivo y metabdlico tiene hiperglucemias
que precisan insulinoterapia y destaca importante disfagia
por lo que se inicia alimentacion por sonda nasogastrica.

La paciente presenta una evolucion neurologica des-
favorable con nuevas crisis comiciales a las 48 horas de
la extubacion, consistentes en desviacion de la mirada,
desconexion del medio, cianosis y chupeteo; algunos de

estos episodios son autolimitados pero en otros precisa
dosis de benzodiacepinas para su control.

Al examen neuroldgico destaca apertura ocular
espontanea pero presentando fases de somnolencia;
impresiona de comprender las preguntas y ordenes; con
respuesta a drdenes sencillas e intentando contestar pre-
guntas con evidente disartria.

Continta con importante disfagia e hipomimia facial, a
lo que asocia progresivamente una lateralizacion cervical
fija a la derecha y presencia de hiperreflexia de predo-
minio en extremidades izquierdas, con rigidez en rueda
dentada en brazo izquierdo.

Debido a esta evolucidn se retira el tratamiento anti-
convulsivo con acido valproico por su posible efecto extra-
piramidal y se inicia tratamiento en dosis ascendentes
con levetiracetam hasta 60 mg/kg/dia con lo que no pre-
senta nuevas crisis comiciales sin presentar mejoria de
la sintomatologia extrapiramidal.

Se realiza nueva puncion lumbar en la que se observa
disminucion de ntmero de células y se amplia estudio de
herpes virus (1 al 6) que es negativo. Se realizan suce-
sivos electroencefalogramas (EEG) que muestran ritmos
rapidos secundarios a tratamiento con benzodiacepinas,
pero sin paroxismos ni asimetrias evidentes.

Hasta el momento habia recibido tratamiento para
una encefalitis postinfecciosa con dos lineas de trata-
miento, consistentes en megabolos de corticoides durante
3 dias y posterior pauta descendente y gammaglobulinas
a 1 gr’kg cada 24 horas durante 3 dias.

PREGUNTA 5. EN ESTE PUNTO, ;QUE CONDUCTA

TERAPEUTICA TOMARIA?

a. Claramente la paciente esta mejor, por lo que no cam-
biaria de actitud.

b. Persiste una clinica neurolégica grave, por lo que
afado tratamiento anticomicial.

c. Persiste clinica neuroldgica grave, por lo que progre-
so en el tratamiento del proceso postinfeccioso con
recambio plasmatico terapéutico.

d. Elcuadro es compatible con una sobreinfeccion bac-
teriana, por lo que se deben reiniciar antibidticos.

La respuesta correcta es la c.
Al noveno dia de ingreso se inicia intercambio plas-

matico terapéutico y se realizan 5 sesiones en dias alter-
nos.
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El recambio plasmatico terapéutico en encefalitis pos-
tinfecciosas estéa indicado ante la escasa o mala respuesta
al tratamiento con corticoides y/o inmunoglobulinas.

Tras la primera sesion de recambio plasmatico tera-
péutico la paciente continta sin presentar nuevas crisis
comiciales, se encuentra cada vez mas consciente (pre-
sentando llanto e impresionando de mayor conexion),
pero se muestra menos reactiva y presenta mas clinica
extrapiramidal, persistiendo ademas disfagia, disartria,
hipomimia facial y rigidez de extremidades en rueda
dentada.

Destaca al mismo tiempo una pérdida continua de
peso a pesar de dieta con un aporte correcto de calorias
ajustadas al paciente y a nivel metabdlico un aumento
progresivo de acido lactico en analiticas seriadas.

PREGUNTA 6. ;QUE OTROS DIAGNOSTICOS

ALTERNATIVOS SE DEBEN PLANTEAR Y QUE CONDUCTA

TERAPEUTICA ADOPTAR?

a. El cuadro sugiere una enfermedad metabdlica, se
debe cursar el estudio metabdlico.

b. Se trata de una necrosis putaminal bilateral y se debe
hacer el estudio genético.

c. Elcuadro se debe al Mycoplasma, por lo que hay que
repetir tratamiento con azitromicina durante b dias.

d. Las opciones ay b son ciertas.

e. Todas las anteriores son ciertas.

La respuesta correcta es la d.

Dada la evolucion neuroldgica de la paciente se repite
tratamiento con metilprednisolona a 2 mg/kg/dia (durante
3 semanas) con posterior descenso; se contintia con
sesiones de recambio plasmatico terapéutico (RPT) y
tratamiento anticomicial con levetiracetam.

Por su marcada sinfomatologia extrapiramidal se
inicia tratamiento con biperideno y baclofeno asi como
también fisioterapia, terapia ocupacional, tratamiento
psicoldgico y psiquiatrico.

Dada la sospecha de enfermedad mitocondrial se
cursa estudio metabdlico y genético.

A partir de la segunda sesion de RPT presenta una
mejoria neuroldgica progresiva, encontrandose cada vez
mas reactiva. Persisten la disartria y la disfagia aungue
empieza a movilizar extremidades y a desaparecer la
distonia cervical.

Conforme se progresa en las sesiones de RPT se
constata la normalizacion del lactico tras cada sesion
y el ascenso progresivo en los dias siguientes hasta la
siguiente sesion.

En el estudio metabdlico de los aminodcidos existe
una hiperaminoacidemia con predominio de alanina e
hiperaminoaciduria y los acidos organicos presentan un
aumento de acido lactico, fumarato, 2-OH-butirico y 3-OH
isobutirico.

Los resultados del estudio metabdlico son sugesti-
vos de enfermedad mitocondrial por lo que se indica
realizacion de biopsia muscular e inicio de cofactores
mitocondriales.

Una vez finalizadas 5 sesiones de RPT se realiza
nueva RMN con desaparicion de las lesiones corticales
pero persistencia de las lesiones simétricas de ganglios
basales, sin necrosis ni captacion de contraste. Se reali-
za espectroscopia centrada en ganglios de la base, que
muestra un aumento de la colina (sugestivo de recambio
de membrana) y un pico de lactato. El estudio centrado
en cortex parietal no muestra un aumento de la colina
(congruente con la ausencia de hipersefial T2/DWI) aun-
que si un minimo aumento del lactato.

La conclusion del estudio de imagen es que hay una
disminucion de la afectacion cortical, sin observarse
una evolucion a necrosis hemorragica putaminal, aun-
que otras causas de encefalitis autoinmune no podrian
ser descartadas. Tampoco se pueden descartar causas
metabolicas, en especial mitocondriales dado el minimo
aumento del lactato. Las causas metabdlicas e infeccio-
sas parecen menos probables que en el estudio previo,
dada la evolucion.

La paciente continta evolucionando hacia la mejoria
siendo dada de alta de la UCIP a los 36 dias de ingreso.

Se traslada a sala donde continda tratamiento rehabi-
litador multidisciplinario con mejoria progresiva.

Al alta presenta una marcha auténoma no asistida
con buen control postural, comprende drdenes complejas
(escribe correctamente lo que se le dice) y realiza opera-
ciones de célculo matematico. Presenta habla correcta,
control de esfinteres y correcta tolerancia oral con leve
disfagia.

Destaca apraxia leve en funciones ejecutivas basicas,
comportamiento algo retraido, debilidad de cintura pél-
vica y miembros inferiores por desacondicionamiento e
inestabilidad monopodal derecha leve.

Los resultados analiticos al momento del alta son los
siguientes:
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FIGURAS 6 Y 7. Disminucion de la afectacion cortical.

FIGURA 5. Espectroscopia
centrada en ganglios de la
base, con aumento de la
. colinay un pico de lactato.

Estudio en LCR:

e Anticuerpos: negativo para anticuerpo ANTI-MOG,
AP4, NMO, NMDA, GABA B, AMPA, y proteinas
DPPX, LGI1, Caspr2.

e FEstudio de reactividad en tejido cerebral de rata: nega-
tivo.

e Tiamina en LCR 3 nmol/L (VR: 22-98 nM).

El estudio genético esta pendiente para los genes
relacionados con transporte de tiamina intracerebral.

En la biopsia muscular muestra cambios inespecifi-
cos, descartando la ausencia de fibras rojo-rotas y fibras

COX un proceso mitocondrial.

PREGUNTA 7. ;CUAL CREE QUE ES EL DIAGNOSTICO FINAL?
a. Necrosis estriatal.

b. Encefalitis postinfecciosa por Mycoplasma.

c. Déficit de tiamina intracerebral.

d. Todas son ciertas.

La respuesta correcta es la d.
La paciente es dada de alta con los siguientes diag-
nosticos:
e Encefalitis postinfecciosa por Mycoplasma.
e Déficit de tiamina intracerebral (;primario versus
secundario?).
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Status convulsivo.

Sindrome rigido acinético.

Continta el siguiente tratamiento ambulatorio:
Levetiracetam a 800 mg/12 horas.
Hidrocortisona oral a 10 mg/dia.

Biperideno a 2 mg/8 horas.

Baclofeno a 10 mg/8 horas.

Rivoflavina (vitamina Bz) a 200 mg/dia.
Tocoferol (vitamina E) a 100 mg/dia.

Acido ascérbico (vitamina C) a 2 g/dia.
Tiamina (vitamina B;) a 300 mg/dia.
Idebenona a 45 mg/12 horas.

Carnitina a 2 g/12 horas.

Al alta siguen pendientes los resultados del estudio

genético del gen del transportador de tiamina SLC19A3 y
el del panel de genes relacionados con necrosis estriatal
que son posteriormente negativos.

Un afio después la paciente se encuentra sin clinica

extrapiramidal, sin sintomas a nivel motriz, destacando
verborrea, impulsividad y déficit de atencion.

Posteriormente se retira todo tratamiento.
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Se trata de una nifia de 10 afios de edad que presenta
desde hace aproximadamente tres dias dolor tordcico
que ha ido empeorando de forma progresiva, asociado a
decaimiento y vomitos en las ultimas 24 horas. Ademas,
refiere que desde hace aproximadamente tres meses pre-
senta palidez cutanea, conjuntivitis e inflamacion ocular
con decaimiento y pérdida de peso no objetivada, sudo-
racion y rechazo parcial de la alimentacion. No ha sufrido
ningun cuadro febril en las dltimas semanas. Dentro de
sus antecedentes personales destaca que padece una
paralisis cerebral infantil de predominio motor con crisis
convulsivas en tratamiento con acido valproico y por la
que se encuentra en seguimiento por Neuropediatria, tie-
ne completado el calendario vacunal de forma adecuada
para su edad, ha precisado dos ingresos a los 4 meses y
a los 3 afios de edad por bronquiolitis aguda y por neu-
monia, respectivamente, ha presentado broncoespasmos
de repeticion para los que no precisa tratamiento de man-
tenimiento. Se encuentra en seguimiento por Neumologia
Pediatrica por disfagia/aspiraciones de repeticion, siendo
una tomografia axial computarizada de alta resolucion
(TACAR) reciente normal. Entre sus antecedentes fami-
liares destaca que su padre es diabético, su madre y su
hermana de 3 afios son sanas y tiene una tia y una abuela
maternas con una enfermedad renal no especificada.

En la exploracion fisica presenta una frecuencia
cardiaca (FC) de 135 lom; una tension arterial (TA) de
160/90 (122) mmHg: una frecuencia respiratoria (FR) de
39 rpm. La saturacion periférica de oxigeno (Sp0-) es del
95% con aporte de oxigeno (FiO2) del 35% en mascarilla.
Tiene una temperatura axilar de 36,2° C. Sus mucosas
se encuentran empastadas, presenta un regular estado
general, con palidez cutanea mucosa importante y con
un edema facial llamativo. Tiene un buen relleno capilar
sin aspecto séptico. En la auscultacion pulmonar pre-

senta una disminucion del murmullo vesicular de forma
simétrica en ambos campos pulmonares con crepitantes
finos bibasales. No tiene signos de dificultad respiratoria.
La auscultacion cardiaca y la exploracion abdominal son
normales. En la exploracion neuroldgica presenta una
puntuacion de 11 en la escala de Glasgow. Las pupilas
son isocoricas y normorreactivas. La exploracion de los
pares craneales no muestra alteraciones. Se manifiesta
una hipertonia del hemicuerpo derecho con aumento de
los reflejos osteotendinosos a ese nivel. La puntuacion
global en la escala de PRISM Il] es de 5.

PREGUNTA 1. ;CUAL SERIA LA PRIMERA PRUEBA QUE

REALIZARIA?

a. Hemograma y bioguimica sérica completa.

b. Gasometria arterial.

c. Radiografia de térax.

d. Monitorizacion cardiorrespiratoria y gasometria veno-
sa.

e. Tomografia computarizada (TC) craneal.

La respuesta correcta es la d.

La paciente presenta un deterioro del nivel de con-
ciencia y una marcada palidez con alteracion a nivel de
la auscultacion pulmonar. Inicialmente hay que seguir
la secuencia ABCDE con lo cual inicialmente se debe
monitorizar a la paciente y extraer una gasometria que
puede estimar el estado respiratorio-metabdlico (equilibrio
acido-base), de perfusion (lactato) junto con un ionogra-
ma. Se trata de una prueba sencilla, rapida y que aporta
mucha informacion.

En la gasometria venosa presenta los siguientes valo-
res: pH 7,39, presion parcial de carbénico (PCO,) 34
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mmHg, bicarbonato (HCOs) 18,5 mmol/L, sodio (Na) 134

mEqg/L, potasio (K) 6,5 mEq/L, cloro (Cl) 106 mEq/L,

exceso de bases (EB) -7,9; lactato 0,9 mmol/L; glucosa

86 mg/dl.

Ante estos hallazgos gasométricos (acidosis metabo-
lica compensada, EB -7,9 e hiperpotasemia) se solicita
estudio analitico basico (hemograma y bioguimica sérica).
Los resultados son los siguientes:
® Hemograma: hemoglobina (Hb) 5,7 g/dl; hematocrito

(Hcto) 15,6%; plaquetas 180.000/mm3; leucocitos

14.400/mm3 (neutrdfilos 63,6%; linfocitos 27,3%;

monocitos 7,2%). Se realiza una extension de san-

gre periférica en la que se aprecian 1-2 esquistocitos
por campo, anisocitosis e hipocromia con un 2% de
cayados.

e Bioquimica: glucosa 91 mg/dl; urea 303 mg/dl; BUN
141; creatinina 7,14 mg/dl, sodio (Na) 135 mmol/L;
potasio (K) 6,57 mmol/L; calcio (Ca) 9 mg/dl, fos-
fato 6,2; bicarbonato total 0,40; AST 14 U/L; ALT 8
U/L; GGT <5 U/L; LDH 322 U/L; fosfatasa alcalina
(FA) 72 U/L; proteina C reactiva (PCR) 0,30 mg/dl,
procalcitonina (PCT) 0,23 ng/ml, acido drico 7,55
mg/dl.

Con estos datos analiticos y la historia clinica se diag-
nostica a la paciente de insuficiencia renal aguda (por
oligoanuria, hipertension arterial, edema facial y crepi-
tantes bibasales, hiperpotasemia, elevacion de las cifras
de urea y creatinina sanguineas).

PREGUNTA 2. ;CUAL SERIA EL MANEJO MAS ADECUADO

DE ESTA PACIENTE EN EL MOMENTO ACTUAL?

a. Pautar una transfusion de concentrado de hematies,
ademas de farmacos antihipertensivos y diuréticos.

b. Realizar radiografia de térax y pautar gluconato célcico
y furosemida.

c. Realizar un estudio de coagulacion, canalizar una via
central e iniciar terapias de sustitucion renal.

d. Realizar intubacién orotraqueal, canalizar via central
y monitorizar de forma continua la presion arterial.

e. Pedir un electrocardiograma (ECG) y una intercon-
sulta a cardiologia con ecocardiografia.

La respuesta correcta es la c.

Inicialmente y ante los datos de insuficiencia renal
aguda con signos de congestion sistémica y pulmonar
lo prioritario es disminuir la sobrecarga de volumen y
reemplazar la funcién renal.

En las primeras horas de ingreso se inicia tratamiento
diurético con furosemida asi como tratamiento médico
de la hiperpotasemia sin conseguir que mejore la oligu-
ria, por lo que posteriormente se pauta hemodiafiltracion
continua venovenosa. Para ello se coloca un catéter en la
vena yugular. Se realiza ademas una radiografia de térax,
se transfunde un concentrado de hematies y se inicia
tratamiento antihipertensivo ante las cifras de tension
arterial en rango de crisis hipertensiva. Precisa ademas
farmacos para tratar la hiperpotasemia grave (gluconato
célcico, furosemida y resinas de intercambio).

Dada la gravedad del caso se realiza una biopsia
renal urgente guiada por ecografia en la que se obje-
tiva la presencia de proliferacion extracapilar en todos
los glomérulos con semilunas celulares en un 50% de
los mismos. Los estudios analiticos revelan anticuerpos
antinucleares (ANAs) y anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilo (bANCAs) positivos que apoyan el diagndstico
de vasculitis p-ANCA, de etiologia inmune.

Las vasculitis necrotizantes sistémicas constituyen un
grupo heterogéneo de procesos que se definen por infla-
macion y necrosis de la pared vascular acompafiada o no
de infiltrados inflamatorios en los tejidos circundantes.
Las vasculitis ANCA se caracterizan por la afectacion de
pequeno vaso y la presencia de autoanticuerpos dirigidos
contra antigenos del citoplasma de los neutrdéfilos (los lla-
mados ANCA), con especificidad frente a mieloperoxidasa
(MPO) o proteinasa 3 (PR3).

PREGUNTA 3. ;QUE TRATAMIENTO SERIA EL MAS

ADECUADO EN ESTE MOMENTO?

a. Corticoides intravenosos a dosis de 2 mg/kg/dia.

b. Traslado a un centro que disponga de trasplante renal.

c. Megadosis de corticoides (3 dfas) y posteriormente
ciclofosfamida.

d. Azatioprina y metilfenidato.

e. Rituximab (anti-CD 20 de linfocitos B).

La respuesta correcta es la c.

En este caso, como en otros muchos en los que existe
un trastorno inmune, se debe iniciar corticoterapia y, ante
la extensa afectacion renal, lo mejor seria utilizar megabo-
los de corticoides seguidos de un inmunosupresor como
la ciclofosfamida (que se usa de forma extendida en otros
procesos renales, como el sindrome nefrético). El anticuer-
po monoclonal se reserva como terapia de segunda linea.
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FIGURA 1. Radiografia de térax inicial con patrén intersticial.

TABLA 1. CARACTERISTICAS QUE SUGIEREN UN
SINDROME VASCULITICO.

Clinicas

e Constitucional: fiebre, pérdida de peso, fatiga o fiebre de
origen desconocido

e | esiones cutaneas: purpura palpable, urticaria, vasculitis,
livedo reticularis, nédulos, Ulceras, lesiones isquémicas,
flebitis superficial

e Neurolégico: cefalea, convulsion, mononeuritis multiple,

lesiones focales del sistema nervioso central

Cabeza y cuello: sinusitis, condritis, ofitis, iritis

Musculoesquelético: artralgia o artritis, mialgias o miositis

Renal: nefritis, hipertension

Pulmonar: infiltrados pulmonares o hemorragia, nédulos,

cavidades, serositis

Laboratorio

¢ Aumento de la velocidad de sedimentacion o proteina C reactiva
e |eucocitosis, anemia

o Alteracion de la funcién hepatica

o Fosinofilia anticitoplasma de los neutréfilos (ANCA)

e Aumento del factor VIII

e Crioglobulinemia

e |nmunocomplejos circulantes

e Hematuria

Tomado de: Calvo Penadés I. Clasificacion de las vasculitis en el
nifio; An Pedlatr (Barc). [CD-ROM]. 2005; 62: 263-6.

En la radiografia de térax inicial (Fig. 1) se objetiva
patron intersticial de predominio bibasal, requiriendo la
paciente oxigenoterapia en gafas nasales para mantener
saturaciones de oxigeno adecuadas.

Al segundo dia de ingreso empeora de forma brusca,
presentando importante dificultad respiratoria y mayo-
res necesidades de oxigeno con ventilacion no invasiva
(CPAP a 7 cm H-0), presentando cifras de SatO./FiO.
(S/F) de hasta 190. En ese momento se realiza una radio-
grafia de térax (Fig. 2) en la que se aprecia un infiltrado
algodonoso bilateral que solo respeta los dpex.

FIGURA 2. Radiografia con infiltrado algodonoso bilateral.

TABLA 2. CLASIFICACION DE LA CONFERENCIA DE
CONSENSO DE CHAPEL HILL, 1994.

1. Vasculitis de grandes vasos
- Arteritis (temporal) de células gigantes
- Enfermedad de Takayasu

2. Vasculitis de vasos medianos
- Poliarteritis nodosa clasica
- Enfermedad de Kawasaki

3. Vasculitis de pequefio vaso
- PAN microscopica (o poliangeitis)*
- Granulomatosis de Wegener*
- Enfermedad de Schurg-Strauss*
- Purpura de Schénlein-Henoch
- Pdrpura crioglobulinémica
- Vasculitis cutéanea leucocitocléstica

*Vasculitis fuertemente asociadas a positividad de anticuerpos
anticitoplasma de los neutrdfilos (ANCA).

Tomado de Calvo Penadés I. Clasificacion de las vasculitis en el
nifio; An Pediatr (Barc). [CD-ROM]. 2005; 62: 263-6.

Dentro del diagndstico diferencial del sindrome de dis-
trés respiratorio agudo (SDRA) en paciente con vasculitis
p-ANCA hay que sospechar una hemorragia pulmonar.

La incidencia y prevalencia de las vasculitis en la edad
pediatrica son poco conocidas, debido en parte al esca-
so numero de registros, aunque de acuerdo a los datos
obtenidos de 26 centros de Reumatologia pediatrica en
Estados Unidos, de 4.348 pacientes nuevos en 1992, 172
(4%) eran formas de vasculitis. Existen también resul-
tados del Registro Nacional Britanico de Reumatologia
Pediétrica, de 5.000 nifios con enfermedades reumaticas
solamente un 1% se trataba de vasculitis. Mientras que
los resultados del Registro del Grupo Canadiense alcan-
zan el 6,1%. Las vasculitis mas frecuentes son la purpura
de Schonlein-Henoch y la enfermedad de Kawasaki.
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PREGUNTA 4. ;CUAL SERIA EL MANEJO MAS ADECUADO

ANTE LA SOSPECHA DE HEMORRAGIA PULMONAR?

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

b. Ventilaciéon mecanica no invasiva con monitorizacion
estrecha del indice PaO./FiO; (P/F) o S/F durante 1-2
horas y plasmaféresis junto con vitamina K.

c. TC pulmonar con contraste urgente y embolizacién
radioguiada.

d. Interconsulta a hematologia y estudio coagulacion
completo.

e. Fibrobroncoscopia urgente.

La respuesta correcta es la b.

En este caso se trata de una situacion aguda que
requiere una intervencion rapida y eficaz, ya que la sos-
pecha es una hemorragia pulmonar. La mejor actuacion
es mantener una ventilaciobn mecéanica no invasiva, Si
la situacion del paciente lo permite, con monitorizacion
estrecha de los indices de oxigenacion.

El SDRA es consecuencia de una respuesta infla-
matoria. En los casos en los que se produce un dafio
directamente sobre el tejido pulmonar (como, por ejem-
plo, en el caso de una neumonia) los cambios afectan

Houtrophil

Injured Alvaolus during the Acute Phase

Frotein-rich edema Muid

Slaughing of bronchal apdhalium

Mecrotic or apoptotic typs [ cell

FIGURA 3. Fisiopatologia del
SDRA.

Tomado de: Ware LB, Matthay
MA.The acute respiratory distress
syndrome. New England J Med.
2000; 342(18): 1334-49.

Swwallen, injund
endothelial cells

inicialmente a la membrana alveolo-capilar, producién-
dose una respuesta inflamatoria local y posteriormente
sistémica. En el caso de dafos originados primariamente
en tejidos extrapulmonares, las vias fisiopatoldgicas que
ponen en marcha el SDRA actuan inicialmente mediante
la liberacion de citoquinas sistémicas.

Con independencia de su origen, la liberacion sisté-
mica de mediadores proinflamatorios desencadena la
activacion de los neutroéfilos circulantes y del endotelio
vascular pulmonar. El resultado neto es un secuestro
de neutrdfilos por el arbol microvascular pulmonar y un
dafio inflamatorio de la membrana alveolo capilar, la cual
deteriora su funcion e incrementa su permeabilidad per-
mitiendo el relleno de los alvéolos de un fluido rico en
contenido proteico (Fig. 3). Como consecuencia de lo
anterior, se produce un deterioro del surfactante que
genera una progresiva inestabilidad y el colapso alveo-
lar, particularmente en pacientes sometidos a ventilacion
mecanica. El resultado es un fracaso respiratorio agudo
caracterizado por la hipoxemia y la disminucién de la
complianza pulmonar (Fig. 4).

El mayor avance en el conocimiento de la fisiopa-
tologfa del SDRA lo constituye el concepto de la lesion
pulmonar inducida por la ventilacién mecanica (LPIV).
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Tomado de: An Pediatr Contin. 2008; 6(6): 339-46. DOI: 10.1016/51696-2818(08)75599-9

FIGURA 4. Esquema de la fisiopatologia del SDRA.

La ventilacién mecanica convencional, aunque impres-
cindible para mantener al paciente con vida durante la
fase aguda del SDRA, incrementa las lesiones existentes
en el parénquima pulmonar mediante diversos meca-
nismos fisiopatolégicos. Las extensas condensaciones y
atelectasias distribuidas preferentemente en las partes
dorsales o declives del tejido pulmonar han contribuido a
acufar el concepto del “baby lung” o pulmén infantil en
alusion a la reduccion de la cantidad de tejido pulmonar
ventilable que experimentan los pacientes con SDRA.

El empleo de volimenes corrientes (vc) convenciona-
les en pacientes con una disminucién del tejido pulmonar
ventilable provoca sobredistension de las zonas ventiladas
(volutrauma), reapertura ciclica de unidades alveolares
colapsadas durante la espiracion (atelectrauma) e incre-
mento de la liberacién de citoquinas proinflamatorias que
contribuyen al desarrollo de fallo multiorganico (biotrau-
ma). El papel de la ventilacion con presiones elevadas
(barotrauma) resulta en la actualidad mas controvertido.
Estudios experimentales demuestran el desarrollo de LPIV
en animales ventilados con vc suprafisiolégicos frente a la
menor afectacion que tiene lugar en animales sometidos
a cerclajes limitantes de la excursion toracica ventilados
con idénticas presiones.

El SDRA implica el desarrollo de un fracaso respira-
torio hipoxémico, que se instaura en las 48 horas que
siguen a la actuacion del factor desencadenante. En ese
contexto las estrategias de ventilacién mecanica no resul-
tan curativas pero constituyen la piedra angular del trata-
miento que posibilita la supervivencia de estos pacientes.

Tanto la modalidad de ventilacién empleada (definida
por la eleccién del patrén de flujo inspiratorio y por la
sensibilidad de disparo) como la frecuencia respiratoria, €l

nivel de sedoanalgesia o el empleo de relajantes muscula-
res deben ser cuidadosamente valorados con el objetivo de
lograr la méxima sincronia entre el respirador y el paciente.
Las estrategias de ventilacion mecénica no invasiva (VNI)
administradas mediante interfases nasales o buconasa-
les ofrecen buenos resultados para el manejo del fracaso
respiratorio hipercapnico. Sin embargo, la hip6tesis mas
aceptada actualmente es que en pacientes gravemen-
te hipoxémicos (P/F <200) el uso de VNI no se deberfa
recomendar de forma general, debiendose reservar para
pacientes con hipoxemia leve, hemodinamicamente esta-
bles, sin acidosis metabdlica, en una UCIP y por perso-
nal muy experto en VNI. En una cohorte prospectiva de
adultos con SDRA, la VNI aplicada como terapia inicial
evité la intubacién de un 54% de los pacientes (los que
puntuaban menos en la escala SAPS de gravedad (simpli-
fied acute physiology score)y precisaban menos presiones
de distension). Los pacientes que se beneficiaron de la
VNI tuvieron significativamente menos mortalidad, menos
complicaciones, especialmente neumonia asociada con
ventilacion, y menos dias de estancia en cuidados inten-
sivos, respecto a los que finalmente requirieron intuba-
cion endotraqueal y ventilacion mecéanica convencional. El
estudio multivariante detect6 que una P/F <175 después
de una hora de VNI se comportaba como predictor inde-
pendiente de necesidad de intubacion (fallo de la VNI).
Este hallazgo sustenta también la opinién de otros
autores que coinciden en indicar la intubacion traqueal
en SDRA con un P/F <200. En el ambito pediatrico,
actualmente existen pocos estudios prometedores en
pacientes gravemente hipoxémicos y de momento no
existen guias universales para este tipo de patologias. Es
por tanto razonable extrapolar la experiencia acumulada
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Captopril
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12 dosis: 0,2 mg/kg
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Si cardiopatia 0 asma: urapidilo i.v.

0,8-3 mg/kg/h

Subl: sublingual; v.o.: via oral.
Ruza F. Tratado de cuidados intensivos pediatricos.

en los pacientes adultos y no recomendar la utilizacion de
VNI en los pacientes con SDRA grave (P/F <200). En los
pacientes con ALI, si se decide administrar precozmente
VNI, a la hora de su inicio se deberia practicar una gaso-
metria arterial y si presentan una P/F <175 se deberia
valorar la ventilacion mecénica convencional evitando
retrasar la intubacion (Fig. 5).
El ultimo consenso del SDRA pediatrico del 2015
reine los siguientes criterios:
1. Excluye pacientes con enfermedades pulmonares
perinatales.
2. Dentro de 7 dias de una lesion clinica conocida.
3. Fallo respiratorio no completamente explicado por
fallo cardiaco o sobrecarga de volumen.
4. Imégenes toracicas de infiltrados nuevos consistentes
con enfermedad pulmonar aguda parenquimatosa.
5. Oxigenacion:
a.VMNI: dos niveles de presion (BiPAP) o presion
continua en la via aérea (CPAP) >5 cmH,0 con
P/F <300 o S/F <264.
b.VMI:
i. Leve: indice de oxigenacion (10) 4-8; indice de
saturacion de oxigeno (I1SO) 5-7,5.
ii. Moderado: 10 8-16; ISO 7,5-12,3.
iii.Grave: 10 >16: ISO >12,3.
10 = (FiO2 x MAP x 100)/Pa0y; ISO = (FiO, x MAP
x 100)/Sp0..
[0: normal menor de 4; ISO: normal menor de 5.

FIGURA 5. Manejo de la
crisis hipertensiva.

Posteriormente se puede realizar una fibrobroncosco-
pia, para diagnosticar de forma definitiva la hemorragia
pulmonar.

En este caso se realizé con lavado con suero fisio-
ldgico y se visualizaron abundantes restos hematicos
dispersos por todo el drbol bronquial, confirmandose la
sospecha diagndstica. Tras ello se realizaron 4 sesiones
de plasmatéresis.

La afectacion pulmonar de las vasculitis puede desa-
rrollarse en cualquier vaso, independientemente del
tamafio. La vasculitis de la microvasculatura pulmonar
se conoce como capilaritis pulmonar. Aunque se trata
de un diagnostico patoldgico, su presencia hace nece-
sario descartar alglin tipo de enfermedad subyacente, ya
que puede ser la primera manifestacion, y es frecuen-
te encontrarla en las vasculitis que presentan ANCA o
enfermedades autoinmunes sistémicas. La complicacion
mas grave de la capilaritis pulmonar, consecuencia del
dafo en la microcirculacion, es la hemorragia pulmonar.
Aunque la hemorragia alveolar pulmonar puede deberse
a un dafo alveolar difuso por multiples etiologias, en el
caso de las vasculitis es consecuencia de la inflamacion
de los propios capilares pulmonares.

Se caracteriza por la presencia de un infiltrado inters-
ticial con neutréfilos y necrosis fibrinoide en la pared de
los capilares. Secundariamente a esa inflamaciény a la
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presencia de neutrdfilos, se produce una pérdida de inte-
gridad en la membrana basal de la union alveolo-capilar
con disrupcion de la misma y extravasacion de hematies
a los espacios alveolares. Es muy tipica la presencia de
hemosideréfagos en el lavado broncoalveolar, ya que los
macrofagos alveolares fagocitan los eritrocitos que fluyen
a través de la lesion en la membrana basal del endotelio
vascular hasta el alvéolo.

El tratamiento convencional de estas patologias, con-
sistente en el uso conjunto de ciclofosfamida (CFM) y
glucocorticoides (GC) y lleva en vigor mas de treinta afios.
Se trata de un tratamiento remarcablemente eficaz cuya
introduccion, en los afios 70 por Wolfe y Fauci, supuso
la transformacién de estas enfermedades, antes unifor-
memente letales, en procesos cronicos recidivantes. La
respuesta inicial suele producirse a las 2-4 semanas y la
remision en 2-3 meses, aunque puede demorarse hasta
6 meses.

En un metaanalisis de Guillevin, realizado sobre dos
estudios aleatorizados, se concluy6 que la plasmafé-
resis no aportaba nada al tratamiento inmunosupresor
convencional en presencia de glomerulonefritis. Sin
embargo, ya dos décadas antes, Pusey et al sugirieron,
en pequefo estudio controlado, que la plasmaféresis
resultaba eficaz solo en situacion de diélisis. Estos resul-
tados han sido confirmados recientemente por un estu-
dio multicéntrico controlado, el estudio MEPEX. En este
estudio se comparo el uso de pulsos de metilpredniso-
lona (pMP) con plasmaféresis, practicada precozmente
(en las dos semanas tras el inicio de la dialisis). En el
analisis realizado al afio de seguimiento, la plasmaféresis
resultd superior a los pMP en cuanto a la supervivencia
libre de didlisis, si bien no se detectaron diferencias en
mortalidad.

Desde el momento del ingreso la paciente ha presen-
tado hipertension arterial (HTA), llegando a rango de crisis
hipertensiva sintomatica, con cefalea y epistaxis. Durante
los tres primeros dias de ingreso, durante la terapia renal
sustitutiva desciende la cifra de tension arterial aunque
persiste en percentil superior al 99 para su edad.

PREGUNTA 5. ;CUAL SERIA EL MANEJO DE LA CRISIS

HIPERTENSIVA EN ESTA PACIENTE?

a. Inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA) (como captopril).

b. Alfa-betablogueante (como labetalol intravenoso).

c. Antagonista del calcio (como nifedipino oral).

d. Vasodilatador arterial directo (como hidralazina intra-
venosa).

e. Vasodilatador mixto (como nitroprusiato intravenoso
en perfusion).

La respuesta correcta es la e.

Esta clinica corresponde a una emergencia hiperten-
siva ya que se constatan las cifras de TA son superiores
al percentil 99 con sintomatologia (cefalea, epistaxis), por
lo que es preciso descender un 30% la TA en 6 horas y
para ello se ha de recurrir al nitroprusiato en perfusion
continua como primera eleccion.

A la hora de elegir el farmaco hay que tener en cuenta
los efectos secundarios de cada uno. Asi, por ejemplo,
los IECAs producen tos, los betabloqueantes producen
broncoconstriccion, los antagonistas del calcio pueden
producir cefalea, rubefaccion facial, palpitaciones, taqui-
cardia refleja, retencién hidrica y fatiga. Y el nitroprusiato
es un vasodilatador mixto arterial y venoso, que tiene un
inicio de accién muy rapido, efecto de corta duracion,
indicado en los casos de emergencia hipertensiva, aun-
que hay que tener en cuenta que aumenta el flujo sangui-
neo cerebral (FSC). A tener en cuenta que administrado
més de 72 horas hay riesgo de toxicidad secundaria a la
acumulacion de metabolitos intermediarios (tiocianato y
cianuro), especialmente en pacientes con insuficiencia
renal y/o hepética. En caso de persistencia de HTA se
pasaria a bolos o perfusion continua de labetalol.

Por lo tanto los diagnésticos finales de la paciente son:
e [nsuficiencia renal aguda.
e Vasculitis p-ANCA.
e SDRA-hemorragia pulmonar aguda.
* Hipertension arterial.
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Fallo de extubacion y destete respiratorio prolongado
en una paciente con crisis asmatica grave

Ponente: Sebastian Sailer. Tutor: Juan Carlos de Carlos.
Hospital Universitario Son Espases. Palma de Mallorca.

Se trata de una nifia de 12 afios de edad y 35 kg de
peso con antecedentes de crisis asmaticas que acude a
Urgencias por dificultad respiratoria. En la exploracion
fisica destacan taquicardia de 150 Ipm, taquipnea de 60
rpm, hipoventilacion global, firaje subcostal, intercostal y
suprasternal, con saturacion de oxigeno (Sat0O>) del 87 %
respirando aire ambiental. A nivel circulatorio presenta
pulso paraddjico de 30 mmHg.

PREGUNTA 1. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES HALLAZGOS NO

INDICA UN BRONCOESPASMO GRAVE?

a. Peak flow (PEF) del 55%.

b. Ausencia de sibilancias.

c. Frecuencia respiratria de 60 rpm con tiraje supraes-
ternal.

d. Scoreen la escala Wood-Downes-Ferrés de 8.

e. Pulso paradojico de 30 mmHg.

La respuesta correcta es la a.

La medicion del PEF es una medida para objetivar el
grado de obstruccién de la via aérea y til para valorar la
gravedad y respuesta al tratamiento pero precisa cierto
entrenamiento y colaboracion por parte del paciente. Los
pacientes con dificultad respiratoria grave pueden ser
incapaces de realizar una inhalacion completa previa a
la espiracion forzada, lo que mostraria valores de PEF
inferiores al real. La clasificacion del PEF tras realizarse
el tratamiento broncodilatador es la siguiente: crisis leve
si es mayor del 70%, moderada si se encuentra entre el
50y el 70% y grave si es menor del 50%.

Las sibilancias estan producidas por turbulencias
en la via aérea y pueden ser inspiratorias, espiratorias

0 ambas. En un paciente con patrén obstructivo con
hipoventilacion pulmonar grave y atrapamiento aéreo los
sibilantes pueden estar ausentes por un intercambio de
volumen aéreo muy reducido, un hallazgo que puede
dificultar el diagnostico.

La taquipnea a menudo suele ser el primer hallaz-
go de la dificultad respiratoria. El patrén obstructivo va
acompanfado de hipoventilacion pulmonar por lo que el
paciente aumenta la frecuencia respiratoria para man-
tener el volumen minuto.

El tiraje supraesternal indica dificultad respiratoria
grave. La primera localizacion de tiraje que aparece es
subcostal, que puede estar presente en cuadros leves.
En caso de empeoramiento respiratorio aparece tiraje
intercostal y, posteriormente, suprasternal.

Mediante la escala Wood-Downes-Ferrés que incluye
ftems de la exploracion fisica, se valora la gravedad de
la dificultad respiratoria, y permite clasificar la gravedad
de la crisis y ver su evolucién y respuesta al tratamiento.
Se clasifica como crisis leve con 1-3 puntos, moderada
entre 4-7 puntos y grave con entre 8-14 puntos.

El pulso paradéjico es el descenso anormal (>10
mmHg) de la presion sistolica y de la amplitud de la onda
durante la inspiracion. La explicacion méas aceptada es
que la presion negativa durante la inspiracion aumenta el
retorno venoso al ventriculo derecho y desplaza el septo
interventricular a la izquierda, afectando el llenado del
ventriculo izquierdo y hace descender el gasto cardiacoy
la presion arterial sistolica. Es un marcador de gravedad
de la dificultad respiratoria.

Se orienta el cuadro presentado como una crisis
asmadtica y se inicia tratamiento broncodilatador con
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salbutamol inhalado, bromuro de ipratropio inhalado y
metilprednisolona intravenosa (i.v.) a 2 mg/kg/dia, con-
siguiéndose que mejore la hipoxia (Sat 0> 93% con FiO-
40%) y se decide ingreso en la Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UCIP). Se realiza una gasome-
tria capilar que presenta los siguientes valores: pH 7,35,
presion parcial de carbonico (pCO2) 37 mmHg, presion
parcial de oxigeno (p0O2) 62 mmHg. En la radiografia de
térax se observa hiperinsuflacién pulmonar.

En los antecedentes personales destacan crisis
asmaticas de origen alérgico (PRICK y RAST positivo
a dermatophagoides, polen y dudoso al huevo) desde
los 2 afios (5 de ellos precisaron ingreso hospitalario).
Refiere astenia y cansancio de 3 meses de evolucion
acompafiado de anorexia y nerviosismo, con un indice
de masa corporal 11 (percentil menor de 3) y, entre sus
antecedentes familiares destaca que su hermana padece
asma grave.

A las 7 horas del ingreso presenta un rapido empeora-
miento clinico que precisa intubacion, ventilacion meca-
nica e intensificacion del tratamiento con salbutamol i.v.,
teofilina i.v., sulfato de magnesio i.v. y metilprednisolona
iv (a 1 mg/kg/dosis cada 6 h).

PREGUNTA 2. ;CUAL DE LOS SIGUENTES FARMACOS
SERIA EL DE PRIMERA ELECCION PARA LA SEDACION
PARA LA INTUBACION EN ESTE PACIENTE?

a. Fentanilo.

Propofol.

Ketamina.

En este caso todos son de primera eleccion.

El paciente precisa solo sedoanalgesia superficial sin
miorelajacion para evitar deprimir sus respiraciones
espontaneas.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

El fentanilo puede producir liberacién de histamina,
por 1o que no seria de primera eleccion en el paciente,
dados sus antecedentes alérgicos (aunque este efecto
adverso no esta suficientemente demostrado). Ademas,
el fentanilo como otros opidceos puede inducir hipoten-
sion, bradicardia y rigidez de los musculos esqueléticos
(“térax rigido”).

El propofol es el farmaco indicado para inducir y man-
tener una anestesia. Estaria contraindicado en pacientes
con antecedentes de alergia al huevo (la paciente pre-
senta una dudosa alergia al huevo).

La ketamina es el farmaco de eleccion dado que,
aparte de sus efectos disociativos, induce broncodi-
latacion, un efecto deseado en el paciente asmatico.
Se recomienda administrar una benzodiazepina con-
juntamente con la ketamina para disminuir su efecto
alucinégeno.

El miedo a la dificultad de la intubacién en el pacien-
te asmatico no debe conducir a una sedoanalgesia
superficial dado que la intubacion en un procedimien-
to invasivo y doloroso, que produce reacciones reflejas
nocivas que debemos evitar. Ademas, un paciente que
lucha contra el procedimiento puede dificultarlo, lo que
en el paciente asmatico grave tiene una importancia
critica. Como norma, ante un paciente con una pun-
tuacion en la escala de Glasgow mayor de 3, debemos
usar siempre sedoanalgesia y miorelajacion previa a la
intubacion.

Se procede a intubacion orotraqueal bajo sedoa-
nalgesia con midazolam, ketamina y miorelajacion con
vecuronio 0,1 mg/kg/h.

PREGUNTA 3. INDIQUE CUAL DE LAS SIGUIENTES
AFIRMACIONES ES LA CORRECTA EN CUANTO A LA
VENTILACION MECANICA EN UN ESTATUS

ASMATICO:

a. Se utiliza un volumen minuto elevado para mejorar
la ventilacion pulmonar.

b. Hay que evitar la hipercapnia a toda costa dado que
empeora el prondéstico en el paciente asmatico.

c. Lahiperinsuflacion depende del compromiso del flujo
aéreo inpiratorio, del volumen tidal (vt) y del tiempo
espiratorio.

d. Para medir el atrapamiento aéreo se realiza una pausa
inspiratoria.

e. Se debe mantener la presion meseta por debajo de
30-35 cmH-0.

La respuesta correcta es la e.

El patrén obstructivo grave provoca hiperinsuflacion
pulmonar con atrapamiento aéreo y presiones elevadas,
por lo que se deben programar “volimenes bajos” para
evitarlo y al mismo tiempo lograr una ventilacion y oxi-
genacion suficientes. Para lograrlo se utilizan, ademas
de vt bajos, frecuencias respiratorias bajas que permitan
una espiracion larga que minimice el atrapamiento. Esta
estrategia puede producir retencién de carbénico (pCO,),
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Se “permite” esta hipercapnia para minimizar la hiperin-
suflacion y el barotrauma: asf se realiza una hipercapnia
permisiva, con tal de mantener un pH suficiente superior
a7,20.

La hiperinsuflacion depende del compromiso del
flujo aéreo espiratorio (no somos capaces de exhalar
el volumen que hemos inhalado), del vty del tiempo
espiratorio.

Para medir el atrapamiento aéreo se realiza una
pausa espiratoria, para medir la presion positiva al final
de la espiracién (PEEP) intrinseca o autoPEEP, que
refleja el acimulo de aire al nivel alveolar al final de la
espiracion.

Aunque no esta totalmente demostrado, la presion
meseta (reflejo de la presion alveolar inspiratoria) es un
buen predictor de complicaciones por lo que se reco-
mienda su monitorizacion, e intentar mantenerla por
debajo 30-35 cmH,0. Para su medicién se realiza una
pausa (tele)inspiratoria.

Se inicia tratamiento antibidtico con ampicilina i.v. La
paciente presenta una evolucion favorable que permite
su extubacion el quinto dia de ingreso. A las 24 horas
postextubacion presenta febricula, dificultad respiratoria
progresiva y radiografia de torax con infiltrado neumanico.
Se inicia ventilacion no invasiva (VNI) y posteriormente
tras fracaso de la misma se decide reintubacion y cambio
de antibioterapia a cefotaxima (aspirado bronquial con
crecimiento mayor de 100.000 colonias de Haemoph-
ilus influenzae resistente a ampicilina). Nuevamente la
paciente presenta una evolucion favorable que permite
extubacion el undécimo dia de ingreso, presentando
posteriormente una evolucion torpida con atelectasias e
infiltrados en el Iébulo inferior izquierdo. Recibe el alta a
planta el dia 23 con dificultad respiratoria leve y oxige-
noterapia mediante gafas nasales, budesonida inhalada
manteniendo metilprednisolona i.v. y salbutamol inha-
lado.

El dia 27 de ingreso, estando en planta presenta
empeoramiento respiratorio brusco acompafiado de
bradicardia sinusal. Se decide de nuevo intubacion,
presentando parada cardiaca con asistolia que precisa
reanimacion cardiopulmonar (RCP) durante 20 minutos.
En la analitica sanguinea realizada destaca leucopenia y
aumento de la PCR. En el aspirado traqueal se observa
crecimiento de Klebsiella oxytoca y Candida albicans y
se cambia la antibioterapia por ceftazidima, amikacina
y anfotericina B.

PREGUNTA 4. ;QUE FACTORES DE RIESGO TIENE ESTA
PACIENTE PARA PRESENTAR ESTAS INFECCIONES
RESPIRATORIAS?

a. Corticoterapia prolongada.

Ventilacién mecanica.

Atelectasias.

Malnutricion.

Todos son un factor de riesgo.

® o0 o

La respuesta correcta es la e.

La paciente ha recibido durante 27 dias corticoterapia
(metilprednisolona i.v. y budesonida inhalada), lo que
supone un tratamiento prolongado. Ademas de otros efec-
tos, la supresion del eje adrenal, los corticoides inducen
inmunodepresion y por lo tanto son un factor de riesgo
importante para infecciones nosocomiales.

La ventilacién mecanica favorece las infecciones
respiratorias, y este riesgo estéa relacionado con la dura-
cion de la misma. Esta paciente ha sido ventilada en
2 periodos de 5y 6 dias de duracion, lo que puede
haber favorecido la apariciéon de estas infecciones res-
piratorias.

Las atelectasias en pacientes encamados (zonas
pulmonares declives), que se encuentran conectados a
ventilacién mecéanica que interfiere con su aclaramiento
mucaociliar, con supresion del mecanismo de la tos propio
por la sedacién o con patotogia respiratoria por secrecio-
nes (los tapones de moco y las secreciones respiratorias
abundantes son frecuentes en el paciente asmastico)
son muy frecuentes. Estas zonas no ventiladas pero per-
fundidas son un lugar éptimo para el crecimiento de
microorganismos, que provocan infecciones respiratorias
recurrentes.

La malnutricion es un factor importante por inter-
ferir en el estado inmunolégico del paciente. Nuestra
paciente muestra un estado malnutrido previo al ingreso
con un IMC de 11, que se agrava durante el mismo. En
pacientes criticos es fundamental aportar precozmen-
te los requerimientos energéticos preferentemente por
nutricion enteral.

PREGUNTA 5. ANTE LA EVOLUCION DE LA PACIENTE,

{QUE ACTITUD DIAGNGSTICA NO SE DEBE TOMAR?

a. Solicitar un test del sudor.

b. Realizar una fibrobroncoscopia.

c. Este paciente no precisa ninguna prueba comple-
mentaria en este momento.
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d. Realizar un andlisis de inmunoglobulinas séricas y
poblaciones linfocitarias.
e. Solicitar una espirometria.

La respuesta correcta es la c.

En pacientes con infecciones respiratorias recurrentes
0 de evolucion térpida, sobre todo causadas por gérme-
nes menos frecuentes es aconsejable descartar enferme-
dades de base que puedan favorecerlas, como sucede
con la fibrosis quistica (FQ) mediante estudio genético o
el test del sudor. Aunque en nuestra paciente no se han
aislado los gérmenes maés prevalentes de la FQ como
Pseudomonas aeruginosa o Staphilococcus aureus es
aconsejable descartar esta patologia de base. Ademas,
se debe recordar su estado previo de malnutricion.

La fibrobroncoscopia permite revisar la via aérea y
detectar malformaciones anatémicas o alteraciones de
la via aérea, que puedan justificar la evolucion respirato-
ria o provocar atelectasias, pudiendo reabrir atelectasias
obstructivas por mucosidad y obtener cultivos para estu-
dio microbiol6gico a nivel de vias aéreas bajas, que son
mas fiables que los aspirados nasofaringeos o traqueales
convencionales.

El estudio de inmunoglobulinas séricas, del comple-
mento o de poblaciones linfocitarias permite realizar un
screening basico para descartar la presencia de inmu-
nodeficiencias primarias o secundarias que puedan
haber pasado desapercibidas. En el caso de inmuno-
deficiencias humorales, las infecciones producidas por
bacterias encapsuladas (Streptococcus pneumoniae,
Neisseria meningitidis y Haemophylus influenzae) son
maés frecuentes.

La espirometria permite evaluar la funcién pulmonar,
la gravedad del paciente y la respuesta al tratamiento.
Ademas, es una herramienta diagndstica orientativa para
distinguir las enfermedades obstructivas de las restric-
tivas, orientando el diagndéstico en caso de cuadros de
diagnostico dificil o evolucion térpida.

Aunque las infecciones presentadas por la paciente
pueden presentarse en el contexto de infecciones nosoco-
miales favorecidas por la ventilacién mecanica, el uso de
corticoides, la desnutricién y el efecto de seleccién pro-
ducido por los antibiéticos utilizados, la evolucion térpida
de casi un mes de ingreso en UCI debe alertarnos para
descartar la existencia de otras patologias subyacentes.

Se realiza fibrobroncoscopia con lavado broncoal-
veolar (BAL) y test del sudor que resultan normales. Se

solicita estudio inmunoldgico donde destaca hipogam-
maglobulinemia, leucopenia y linfopenia compatible con
inmunodeficiencia transitoria secundaria y se administra
gammaglobulina i.v. El estudio de poblaciones linfocitarias
y el estudio del complemento son normales.

La paciente presenta rapida mejoria respiratoria pero
un destete torpido, con aspecto caquéctico, escaso
esfuerzo respiratorio espontaneo, gran debilidad neuro-
muscular (3/5) con gran dependencia de presion asis-
tida y al disminuir parametros de ventilacion mecanica,
atelectasias.

En cuanto a la afectacion neuromuscular, no presenta
antecedentes personales ni familiares de enfermedades
neuromusculares. En la exploracion fisica presenta una
debilidad neuromuscular en las 4 extremidades (3/5),
hiporreflexia que evoluciona a arreflexia, atrofia muscular
simétrica y generalizada y debilidad de la musculatura
facial sin afectacion de pares craneales, ni afectacion
sensitiva.

PREGUNTA 6. ANTE LA SOSPECHA DE UNA ENFERMEDAD
NEUROMUSCULAR, ;QUE PRUEBA COMPLEMENTARIA NO
SE DEBE SOLICITAR?

a. Analitica sanguinea con creatinin-fosfokinasa (CPK)
y aldolasa.

b. Resonancia magnética (RMN) cerebral.
Determinacioén de lactato/piruvato basal y con test de
sobrecarga de glucosa.

Electromiograma (EMG) y velocidad de conduccion.
Hormonas tiroideas.

La respuesta correcta es la b.

La analitica sanguinea permite detectar un patrén
de lisis celular del miocito con elevacion de GOT, GPT,
LDH, CPK y aldolasa. Aungue es un patrén inespecifico
puede orientar hacia algunas enfermedades musculares.
En esta paciente estos marcadores inicialmente estaban
elevados con normalizacién posterior.

La determinacion de piruvato y lactato y el test de
sobrecarga de glucosa es una prueba de screening para
enfermedades metabdlicas de la cadena respiratoria
como las miopatias mitocondriales.

El EMG y la velocidad de conduccion es una prueba
fundamental en este contexto de debilidad neuromus-
cular ya que muestra la actividad eléctrica del muscu-
lo esquelético y la conduccién del nervio periférico y
nos permite distinguir la afectacion muscular y de la
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neuropatia y orientar el diagndéstico en funcién de sus
hallazgos.

El hipotiroidismo es una causa de hipotonia muscular
y debilidad muscular. Clinicamente destaca la aparicion
de contracturas musculares, cansancio, calambres mus-
culares, llegando hasta la hipotonia muscular generali-
zada y la hiporreflexia.

La RMN cerebral no estaria indicada de primera linea,
aunque el que la afectacion neuromuscular se haya mani-
festado especialmente tras la parada cardiorrespiratoria
que presento, sugiere que puede que los sintomas actua-
les se deban a una afectacion central como secuela de
la misma. Dado que en la exploracion fisica presenta
hiperreflexia / arreflexia y debilidad neuromuscular simé-
trica, con preservacion de la sensibilidad y sin ningun
tipo de nivel o distribucién neuropatica, esta posibilidad
es bastante poco probable. La afectacion cerebral de
este tipo se presenta habitualmente con hiperreflexia,
espasticidad muscular y un patron asimétrico.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias:

e GOT, GPT, LDH, CPK y aldolasa elevadas con norma-
lizacion posterior.

e Jones normales.

e Estudio de hormonas tiroideas: aumento TSH y dis-
minucion de T4, con posterior normalizacion.

e Anticuerpos antimusculo estriado y antireceptor de
acetilcolina negativos.

e Test de edrofonio (Tensilon®) dudosamente positivo.
Ensayo con piridostigmina (Mestinén®) negativo.

e Estudio metabdlico: lactato y piruvato basales y a la
sobrecarga de glucosa normales.

*  RMN: pequefias hipodensidades bilaterales T1-T2 en
ambas capsulas externas compatibles con hipoxia-is-
quemia probablemente en relacion a la parada.

e FEstudio electrofisiologico (EMG): patron miopdtico sin
afectacion neuropatica, ni coduccion decremental a
la estimulacion repetitiva.

PREGUNTA 7. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES DIAGNOSTICOS
DIFERENCIALES ES MAS PROBABLE?

a. Miopatia del enfermo critico/polineuropatia del enfer-
mo critico.

Miastenia gravis.

Encefalopatia hipoxico-isquémica.

Miopatia mitocondrial.

Miopatia congénita.

® oo o

La respuesta correcta es la a.

La existencia de cansancio de larga duracion previo
al ingreso puede ser un dato sugestivo de que existiera
una miopatia previa, como la miastenia gravis, pudiendo
deberse por tanto el empeoramiento actual a una cri-
sis miasténica. Aunque en su debilidad neuromuscular
global también estaba afectada la musculatura facial,
sin embargo la paciente no presenta la clinica tipica de
miastenia gravis, que consiste en ptosis, afectacion de
la musculatura extraocular, disfagia o dificultad para el
sostén cefélico y debilidad muscular que empeora con
la actividad. Los anticuerpos antimusculo estriado y anti-
receptor de acetilcolina son negativos, otro dato que va
en contra del diagndstico de dicha entidad, aunque no
lo excluye. El test de edrofonio es dudosamente positivo,
un hallazgo que en otras enfermedades neuromuscu-
lares también puede mostrar positividad. Finalmente,
el patron miopatico es bastante caracteristico, con una
conduccion decremental al estimulo repetitivo que la
paciente no presenta.

La encefalopatia hipéxico-isquémica es una afecta-
cién central que va acompafiada de espasticidad mus-
cular e hiperreflexia, por lo tanto es poco probable en
esta paciente. Aunque la RMN presenta una alteracion
de sefial en las capsulas externas esta alteracion no es
compatible con la clinica que presenta. Ademas, en el
EMG destaca un patrén miopatico.

Ante una miopatia mitocondrial es de esperar un
aumento de acido lactico secundario a la sobrecarga
de glucosa. Este tipo de miopatias, como otras miopatia
congénitas, tienen un patrén anatomopatolégico suges-
tivo, por lo que es fundamental para su diagnéstico la
realizacion de una biopsia muscular.

Podria tratarse de una miopatia congénita, presente
al ingreso en forma del referido cansancio inespecifico
de la paciente, que se agrava ante el proceso agudo.
Aungue no presenta ningun hallazgo clinico que sugiera
ninguna afectacion en concreto, no presenta miotonia,
ni los estigmas asociados a algunas de las enfermeda-
des musculares congénitas. En algunos casos estas
miopatias presentan un aumento persistente de CPK
(como en la enfermedad de Duchenne) y de aldolasa
en sangre. La paciente tenia ambos marcadores inicial-
mente elevados con normalizacion posterior. En todo
caso, la biopsia muscular puede orientar el diagndstico,
porque algunas de ellas tienen un patrén anatomo-
patoldgico caracteristico y/o un diagndéstico genético
especifico.
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TABLA 1. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL DEBUT O REAGUDIZACION DE UNA ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR.

e Congénita: distrofias musculares, miopatias congénitas (clinica, manifestaciones asociadas, CPK, biopsia, estudio genético)
e Miastenia gravis (afectacion de pares craneales, anticuerpos, EMG con conduccién decremental)
e Polimiositis, dermatomiositis (afectacion crénica, alteraciones cutaneas, CPK elevada)

¢ |nfecciosa: botulismo (afectacion de pares craneales, evolucién descendente, deteccion toxina), virus polio [asimétrica, deteccion
en el liquido cefalorraquideo (LCR)], difteria (afectacion respiratoria, sensitivomotora, bulbar, descendente)

e Rabdomiolisis (CPK elevada)

e Sindrome de Guillain-Barré (afectacion ascendente, disociacion albumino-citolégica en LCR, patrén axonal)

e Miopatia por caquexia

e Relajacion muscular prolongada (uso de relajantes, insuficiencia renal/hepatica, EMG decremental)

o Alteraciones electroliticas (Mg, K, P)

e Patologfa medular (nivel, EMG, RMN): mielitis transversa, tumoral, atrofia medular espinal

¢ |ntoxicaciones: As, organofosforados
e Medicaciones: corticoides

TABLA 2. POLINEUROPATIA DEL ENFERMO CRITICO.

TABLA 3. MIOPATIA DEL ENFERMO CRITICO.

Criterios diagndsticos

Mayores

e Entorno de enfermedad grave, particularmente si se ha
complicado con sepsis, fallo multiorgénico o sindrome de
respuesta inflamatoria sistémica

¢ Dificultad para destete de la ventilacion mecanica que no es
debida a causas cardiopulmonares

e Posible debilidad de miembros

e Evidencia electrofisiolégica de polineuropatia con dafio
axonal motor o sensorial

Caracteristicas favorecedoras del diagnéstico

e Amplitudes nerviosas sensoriales y motoras <80% del limite
bajo de la normalidad en 2 0 més nervios en el estudio de
conduccién nerviosa

e Ausencia de bloqueo de conduccion o prolongacion de
ondas F

e EMG de aguja con reclutamiento reducido de potencial de
unidad motora normal (hallazgo temprano) o seguimiento
por de potenciales de fibrilacion y disminucion del
reclutamiento de unidad motora normal de larga duracion,
alta amplitud (hallazgo tardio, tras semanas)

e Ausencia de respuesta decremental en estimulacion
nerviosa repetitiva

Caracteristicas que apoyan el diagndstico
e Proteinas normales en liquido cefalorraquideo
e CPK sérica normal

La miopatia del enfermo critico (CIM) o polineuropatia
del enfermo critico (CIP) es una debilidad neuromus-
cular adquirida en la UCI y tiene un patrén caracte-
ristico clinico, en EMG y en la biopsia muscular. En la
exploracion fisica destacan paraélisis flacida, hipotonia,
hipo-arreflexia, distribucion simétrica, afectacion facial
con preservacion oculomotora y, en el caso de polineuro-
patia, con afectacion sensitiva. El paciente suele precisar
ventilacién mecanica prolongada y dificultad en el des-

Criterios diagndsticos sugeridos para investigacion

Mayores

1. Amplitudes nerviosas sensoriales >80% del limite menor de
la normalidd en 2 o méas nervios

2. EMG (electromiograma) de aguja con potencial de unidad
motora de corta duracién y baja amplitud con reclutamiento
precoz o completo, con o sin potenciales de fibrilacion

3. Ausencia de respuesta decremental a la estimulacion
nerviosa repetitiva

4. Hallazgos histopatolégicos de miopatia con pérdida de
miosina

Caracteristicas favorecedoras del diagndstico

1. Amplitudes motoras <80% del limite bajo de la normalidad
en 2 0 mas nervios sin bloqueo de la conduccién

2. CPK sérica elevada (determinar preferentemente en la 1*
semana de la enfermedad)

3. Demostrar inexcitabilidad muscular

Por definicion, los pacientes estan o han estado criticamente
enfermos y la debilidad debe aparecer en la 1° semana de
enfermedad.

Para el diagnéstico definitivo de miopatia del enfermo critico, los
pacientes deben cumplir los 4 criterios diagndsticos mayores y
una 6 mas de las caracteristicas favorecedoras.

Para un diagnéstico probable, deben cumplir los criterios 1 0 3,
203y una o mas de las caracteristicas favorecedoras.

tete respiratorio. Los factores de riesgo para el desarrollo
de esta entidad son la gravedad del paciente, el asma,
el sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS),
la ventilacién mecanica prolongada, la corticoterapia,
la hiperglucemia y la miorrelajacion prolongada, aun-
que la relacion con estos factores no esta claramente
establecida.

Se realiza una biopsia muscular que es compatible
con CIM.
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TABLA 4. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE CIM Y CIP.

Miopatia
Patologia Asma
Medicacion Corticoides
Afectacion sensitiva No
Tipo afectacion Proximal
CPK Elevada (50%)
EMG Miopatico
Biopsia muscular Miopatica
Prondstico Recuperacion

ﬂ" L 1 ] c
FIGURA 1. Biopsia muscular CIM (atrofia de fibras musculares
tipo Il, dreas de necrosis).

PREGUNTA 8. INDIQUE LA AFIRMACION CORRECTA EN

CUANTO AL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE CIM Y CIP:

a. Enla CIM la afectacion sensitiva es frecuente y en la
mayoria de los casos irreversible.

b. Enla CIM la miopatia tiene un patrén de afectacion
distal (igual que la CIP).

c. Enla CIP la elevaciéon de CPK en la analitica sangui-
nea es caracteristica.

d. El prondstico de la CIM generalmente es bueno con
recuperacion completa de la afectacion muscular.

e. La patologia que més frecuentemente desarrolla CIM
es la sepsis.

La respuesta correcta es la d.

La diferenciacion entre CIM y CIP es a menudo dificil y
con frecuencia se solapan en los pacientes, por lo que se
habla también de polineuromiopatia del paciente critico
o debilidad neuromuscular adquirida en UCI. La CIM
tiene una incidencia estimada entre 25-70% entre los
pacientes ingresados en UCIP. Su desarrollo se relaciona
con estancias prolongadas en UCI y mayor mortalidad.
Presenta un patréon EMG e histolégico muy caracteristico.

Polineuropatia
Sepsis/SDMO
Relajantes n-m
Si

Distal

Normal
Neuropatico
Neuropética

Recuperacion/secuelas

ANALYSIS .

FIGURA 2. EMG en CIM: patrén miopatico.

Su diagnéstico se establece segln criterios clinicos, ana-
liticos y electromiogréaficos. Se debe realizar el diagnéstico
diferencial con otras causas de miopatia, polineuropatia
0 alteracion de la unién neuromuscular, que pueden pre-
sentarse en un paciente critico (Tabla 1). Su diagndstico
diferencial principal es la CIP, aunque con frecuencia se
solapan (véanse tablas 2-4). La CIM tiene un prondstico
favorable con una recuperacion completa (en semanas a
meses) en la mayoria de los afectados. El tratamiento de
la miopatia y la polineuropatia del enfermo critico afecta
sobre todo a la prevencion, que incluye el uso juicioso de
corticoides y relajantes musculares con retirada precoz y
monitorizacion de estos (TOF-train of four), el control de
la glucemia, la nutricién enteral precoz, y la rehabilitacion
neuromuscular. La utilidad de la estimulacion eléctrica
muscular no esta demostrada en el momento actual.

La paciente puede ser extubada de forma definitiva
el dia 60 de ingreso y dada de alta a la planta el dia 71.
Posteriormente no presenta nuevos procesos infecciosos,
ni NUevos ingresos por asma y en el seguimiento presenta
normalidad en la exploracion neuromuscular.
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Caso ¢l m

Paciente de 3 afos con insuficiencla renal e

hipertension arterial grave

Ponente: Laura Herrera Castillo. Tutora: Elena Alvarez Rojas.

Hospital Universitario Infantil La Paz. Madrid.

Se trata de un paciente de 3 afios ingresado en su
hospital de origen por cuadro de un mes de evolucion
de vomitos persistentes asociados a malestar general.
Como antecedentes de interés refiere proteinuria al aho
de vida, sin estudio de funcién renal. Aporta una analitica
al comienzo del cuadro (realizada ambulatoriamente) con
los siguientes resultados: creatinina 0,86 mg/dl, urea 90
mg/dl, hemoglobina (Hb) 9,9 g/dl y plaquetas 95.000/
mm?3. Por persistencia del cuadro y empeoramiento del
estado general ingresa en su hospital de origen a los
20 dias de la valoracion por pediatra. En la exploracion
fisica al ingreso destacan los siguientes parametros:
frecuencia cardiaca (FC) de 120 Ipm, tension arterial
(TA) de 200/100 mmHg, frecuencia respiratoria (FR) de
40 rpm. Esta afebril, con aspecto muy edematoso. Los
ruidos cardiacos son ritmicos con un soplo sistolico I/
VI, presenta hepatoesplenomegalia y una masa palpable
en flanco derecho. El resto de exploracién es normal.
A su ingreso se repite una analitica con Hb 6,5 g/dl,
plaquetas de 165.000/mm?3, leucocitos dentro del rango
normal, sodio 120 mmol/L, potasio 4,3 mmol/L, cloro 78
mmol/L, creatinina de 1,7 mg/dl, urea 184 mg/dl y 4cido
urico 15,7 mg/dl. En la analitica de orina no se detecta
hematuria, pero si proteinuria.

PREGUNTA 1. ;CUAL ES EL DIAGNOSTICO INICIAL MAS
PROBABLE?

a. Sindrome hemolitico urémico (SHU) tipico.
Insuficiencia renal aguda pre-renal por deshidratacion.
Sindrome de lisis tumoral.

Feocromocitoma.

Glomerulonefritis post-infecciosa.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

Discusion

a. Lapresencia de anemia, trombopenia y lesion renal es
la triada caracteristica del SHU tipico. Afecta principal-
mente a pacientes menores de 5 afios y la causa mas
frecuente es la secundaria a Echerichia coli produc-
tora de toxina shiga. Sin embargo, en este paciente
es poco probable este diagnostico ya que tiene como
Unica manifestacion los vomitos (no asocia dolor abdo-
minal ni deposiciones diarreicas con sangre).

b. La insuficiencia renal aguda pre-renal podria ser sos-
pechada en el contexto de deshidratacion e hipo-
volemia secundarias al cuadro de vémitos que ha
presentado el paciente. Sin embargo, la alteracion
de la funcion renal persistente un mes después de
la primera analitica refuerza el diagnéstico de insufi-
ciencia renal cronica.

c. Elsindrome de lisis tumoral se presenta generalmen-
te tras la administracion de quimioterapia aunque
también puede presentarse de forma espontanea en
tumores con alta tasa de replicacion (tumores hema-
tolégicos). Generalmente se asocia a hiperuricemia
(como en este caso), que puede producir lesion renal
aguda pero en la mayoria de los casos presenta aso-
ciadas hiperpotasemia e hiperfosforemia tras la lisis
tumoral.

d. La presencia de hipertension arterial puede hacer
sospechar la existencia de un feocromocitoma y se
podrian justificar la clinica y analitica con alteracion
en la funcion renal por la hipertension secundaria. Sin
embargo, este paciente no se encuentra en la edad
mas frecuente de presentacion (6-14 afios) y, aunque
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en la mayoria de los casos el tumor se origina en la
médula suprarrenal, rara vez se manifiesta como una
masa abdominal palpable.

e. Laglomerulonefritis post-infecciosa es otro diagnéstico
a tener en cuenta en este caso. Los antecedentes
referidos de vomitos y malestar general pueden estar
relacionados con una infeccién subclinica no confir-
mada con datos microbioldgicos. En un paciente con
signos de sobrecarga de volumen se debe sospechar
la glomerulonefritis post-infecciosa aungue no presen-
te el hallazgo tipico de hematuria macroscépica (que
puede no estar presente en las formas subclinicas).
Cuando estan presentes hematuria, hipertension arte-
rial, edemas, oliguria, hiperuricemia e insuficiencia
renal estamos ante un sindrome nefritico.

Otras pruebas complementarias realizadas durante
el ingreso fueron: tomografia axial computarizada (TAC)
toracoabdominal (Fig. 1), compatible con agrandamiento
difuso del rifion derecho e infiltrados pulmonares bilatera-
les (interpretado como suelta de globos), ecocardiograma
con hipertrofia ventricular izquierda y disfuncién ventri-
cular [con fraccidon de eyeccion del ventriculo izquierdo
(FEVI] de 42%) y biopsia renal.

La evolucidn clinica es desfavorable con persisten-
cia de hipertension arterial de dificil manejo, que preci-
sa asociar secuencialmente tratamiento con captopril,
amlodipino, labetalol y finalmente urapidilo, sin lograr
un control definitivo. Requiere transitoriamente soporte
inotrépico con milirinona por los hallazgos ecograficos.
Desde el punto de vista renal cursa con insuficiencia
renal y sobrecarga de volumen precisando hemofiltracion
veno-venosa continua, dificultada por coagulacion repeti-
da del circuito. Se recibe resultado de biopsia compatible
con microangiopatia trombatica.

PREGUNTA 2. ;QUE GRUPO DE PRUEBAS

COMPLEMENTARIAS SE DEBEN SOLICITAR A

CONTINUACION EN ESTE PACIENTE PARA ORIENTAR

EL DIAGNOSTICO Y EL TRATAMIENTO DE LA

MICROANGIOPATIA TROMBOTICA?

a. Estudio de complemento, esquistocitos, haptoglobina
y LDH.

b. Estudio de complemento, esquistocitos, haptoglobina,
LDH y ADAMTS 13.

c. Estudio de complemento, esquistocitos, haptoglobina,
LDH y estudio metabodlico.

FIGURA 1. TAC toracoabdominal.

d. Estudio metabolico, estudio de trombofilia y ADAMTS
13.

e. Estudio de complemento, esquistocitos, haptoglobina,
LDH y estudio de trombofilia.

La respuesta correcta es la b.

Los sindromes de microangiopatia trombética (MAT)
se caracterizan por la presencia de anemia hemolitica
microagiopatica, trombopenia (<100.000/mcL) y lesién
de 6rgano diana. La MAT asociada a fallo multiorgani-
co (TAMOF) tiene una mortalidad elevada y es urgen-
te identificar el cuadro e iniciar tratamiento dirigido. La
fisiopatologia se inicia por la lesiéon vascular sistémica
desencadenada por diferentes insultos y se manifiesta
en tres fenotipos: plrpura trombocitopenica trombética
(PTT), con un déficit adquirido o congénito de ADAMTS
13 con niveles <10%, coagulacion intravascular dise-
minada (CID), con consumo de factores de coagulacion
incluido fibrinégeno y plaquetas y microangiopatias trom-
béticas secundarias (MATS) entre las que se encuentra la
mediada por complemento (antes llamado SHU atipico,
gue presenta hipocomplementemia y ADAMTS 13 entre
10-60%), el sindrome hemolitico urémico tipico y otras
secundarias a alteraciones de coagulacion, inmunidad,
metabdlicas 0 medicamentosas. Las pruebas diagnosti-
cas iniciales deben dirigirse a confirmar la presencia de
hemolisis y a clasificar la microangiopatia trombética en
PTT, CID o MATS. El tratamiento utilizado en la PTT es la
plasmaféresis, que es preferible frente a la transfusion de
plasma fresco congelado (PFC) porque mejora la supervi-
vencia, y corticoides. La CID requiere reposicion de fac-
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tores con PFC y valorar la anticoagulacion con heparina
y en las MATS secundarias se debe retirar o controlar el
factor desencadenante (quimioterapia, inmunosupresion,
etc.) cuando sea posible.

Ante el diagndstico de MAT con afectacion renal, se
realizo estudio de complemento (C3 y C4 en limite bajo
de la normalidad) y se administré una dosis de eculi-
zumab con la sospecha de microangiopatia trombdtica
mediada por complemento. El paciente fue trasladado a
la unidad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP) de
un hospital terciario.

A su ingreso en UCIP presenta una exploracion fisica
con TA 134/112/83 mmHg, esta afebril, FC de 120 Ipm,
FR de 30 rpm y edema generalizado. Los ruidos cardiacos
son ritmicos con soplo sistélico 1I/VI, en la auscultacion
pulmonar hay hipoventilacion en ambas bases, sin crepi-
tantes. Presenta ademés hepatoesplenomegalia. Se realiza
analitica al ingreso con un hemograma con Hb de 10,6 g/
dl, plaguetas 107.000/mcL y férmula leucocitaria normal.
No se identifican esquistocitos. En la coagulacion presenta
actividad de protrombina (AP) de 107% y ratio de cefalina
1. El foésforo es de 5,9 mg/dl, el potasio de 6 mmol/L, el
sodio de 130 mmol/L, el cloro de 96 mmol/L, la creatinina
de 2,3 mg/dl, la urea de 149 mg/dly la LDH de 271 UI/L.
En orina presenta un pH 7,5, densidad 1,005, proteinas 2
g/dly el indice proteina/creatinina es de 8 mg/mg. Se repite
ecocardiograma, que es compatible con miocardiopatia
hipertréfica concéntrica con dilatacién leve del ventriculo
izquierdo. El resultado del estudio de complemento mues-
tra C3 de 65,6 mg/dl (8-250) y C4 de 17,2 (6-96). El factor
H es de 14,35 mg/dl (12-56), Factor | de 84% (71-115)
y la actividad de ADAMTS 13 del 79% (rango normal).

PREGUNTA 3: ANTE LOS HALLAZGOS DESCRITOS, ;CUAL

ES LA ACTITUD MAS CORRECTA A CONTINUACION?

a. Continuar tratamiento con eculizumab, control de
hipertension arterial y hemodialisis.

b. Suspender tratamiento con eculizumab y hemodiali-
Sis.

c. Continuar tratamiento con eculizumab y control de
hipertension arterial.

d. Suspender tratamiento con eculizumab, control de
hipertension arterial y hemodialisis.

e. Suspender eculizumab y optimizar control de hiper-
tension arterial.

La respuesta correcta es la d.

En este paciente destacan la hipertension arterial, el
edema generalizado y las alteraciones metabdlicas, por
lo cual la actitud méas correcta al ingreso implica realizar
control farmacolégico de hipertension arterial e inicio de
hemodidlisis para control de tension arterial, complicacio-
nes metabdlicas y de hipervolemia. El resultado del com-
plemento en este hospital se encuentra dentro del rango
normal, lo que permite descartar microangiopatia trombo-
tica mediada por complemento y suspender eculizumab.

Se realizan tres sesiones de hemodialisis con dismi-
nucioén de la sobrecarga hidrica y estabilizacion metabo-
lica, manteniendo creatinina en torno a 2,19 mg/dl. Se
estabilizan también las cifras tensionales con amlodipino,
hidralazina, losartan, atenolol, doxazosina y minoxidil.

Dado el dificil control de la hipertension arterial, aso-
ciado a su antecedente de proteinuria masiva al afo de
vida, se realizan pruebas complementarias para estudio
etioldgico de hipertension arterial.

PREGUNTA 4. ;QUE PRUEBA COMPLEMENTARIA DE LAS
SIGUIENTES SOLICITARIA EN ULTIMO LUGAR EN ESTE
PACIENTE?

a. Ecografia renal.

Uroanalisis.

AngioTAC abdominal.

Niveles de catecolaminas en sangre.

Hemograma y bioquimica basica.

® o0 o

La respuesta correcta es la d.

En el estudio de la hipertension arterial las primeras
pruebas complementarias a realizar son un analitica san-
guinea y urinaria. Dado que la causa principal de hiper-
tensiéon secundaria es la enfermedad del parénquima
renal (68-80%), se debe descartar presencia de quistes,
hidronefrosis y alteracion en la diferencia cortico-medular.
Otra causa importante a esta edad son las enfermeda-
des renovasculares (10%), por lo cual estaria indicado
realizar un TAC abdominal. La determinacion de niveles
de catecolaminas podria posponerse a la realizacion de
otras pruebas de imagen, dada la baja incidencia del
feocromocitoma (1/100.000 en la poblacién general).

Se complementa el estudio con ecografia renal, sin
hallazgos adicionales a los descritos en imagenes previas
y angioTAC abdominal en el que se objetiva estenosis
critica de la arteria renal izquierda.
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FIGURA 2. AngioTAC.

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES AFIRMACIONES
ES FALSA ACERCA DE LA HIPERTENSION ARTERIAL
RENOVASCULAR?

a. En pacientes con neurofibromatosis tipo | y diagnés-
tico de hipertension arterial se debe sospechar origen
renovascular.

b. El tratamiento antihipertensivo de eleccién son los
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECAs).

c. En pacientes con cifras de tensiones muy elevadas,
que precisan mas de dos farmacos para su control,
se debe sospechar origen renovascular.

d. Es mas frecuente la presencia de hipertrofia ventricu-
lar izquierda, que de insuficiencia renal en este tipo
de pacientes.

e. Laangioplastia es una opcién aceptada en nifios para
el manejo de hipertension arterial refractaria.

La respuesta correcta es la h.

De las causas de hipertension arterial, el 5-10%
corresponden a enfermedades renovasculares. Se deben
sospechar especialmente en pacientes con tension arte-
rial muy alta, de dificil manejo y que precisen mas de
dos tratamientos antihipertensivos. También en pacientes
gue debutan con sintomas neurolégicos, fallo cardiaco o
parélisis facial, o con antecedentes de neurofibromato-
sis, esclerosis tuberosa o sindrome de Williams. Se debe
siempre estudiar la afectacion de érganos diana, dado
que pueden presentar hipertrofia del ventriculo izquier-
do (60%), retinopatia hipertensiva (60%) e insuficiencia
renal (10%). El tratamiento farmacolégico antihipertensivo
tipicamente incluye calcio-antagonistas y beta bloquea-
dores. Los IECAs y los ARAII no son de eleccién debido a
que disminuyen el filtrado glomerular y pueden empeorar
la funcioén renal. Se pueden usar en casos refractarios
€on un seguimiento estricto en centros especializados. En
casos refractarios al tratamiento farmacolégico se puede
realizar angioplastia, revascularizaciéon o nefrectomia.

Se realiza angioplastia bajo anestesia general que
no es exitosa. Se continda manejo en planta, donde se
mantiene un control tensional aceptable con tratamiento
antihipertensivo multiple. Esta en seguimiento periddico
por neurologia, quienes deciden mantener tratamiento
farmacolégico durante un afio y si no hay control com-
pleto de hipertension arterial optaran por nefrectomia.
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Se trata de un paciente de 4 afios de edad que pre-
senta un cuadro catarral de 10 dias de evolucion, fiebre
elevada y debilidad a nivel de extremidades superiores,
que le dificultan la ingesta en las horas previas al ingreso.
No tiene antecedentes familiares ni personales de interés
para el proceso actual. En el hospital de origen se consta-
ta rigidez de nuca, siendo el resto de la exploracion fisica
y las constantes normales. Se realiza analitica sanguinea
con hemograma que muestra una ligera leucocitosis de
11.200 leucocitos con un 60% de neutrdfilos, sin bandas;
la bioguimica incluyendo creatin-fosfokinasa (CK) y el
estudio de coagulacion son normales, salvo que exis-
te una discreta elevacion del fibrinégeno. El estudio de
téxicos en orina es negativo. Se realiza una radiografia
de térax que no muestra imagenes de consolidacion.

PREGUNTA 1. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES SE DEBE
REALIZAR EN ESTE MOMENTO?

a. Puncién lumbar.

Tomografia axial computarizada (TAC) cerebral.
Resonancia magnética (RMN) cerebral.

Iniciar antibidticos sin demora.

Intubacion y conexion a ventilacién mecanica.

o o0 o

La respuesta correcta es la a.

Ante la sospecha de una infeccion del sistema nervio-
so central la prueba mas util para orientar el diagnostico
es la realizacion de una puncién lumbar, si la estabilidad
hemodinamica y respiratoria del paciente lo permiten. En
caso contrario debera posponerse hasta la estabilizacion.
La realizacion de una puncion lumbar estéa contraindi-
cada si existen signos de edema cerebral 0 aumento
de la presion intracraneal, coagulopatia, lesion espinal
o infeccion en el lugar de la puncién. Es necesario rea-

lizar previamente un TAC craneal si aparece clinica de
hipertension intracraneal, coma, focalidad neurolégica,
antecedentes de hidrocefalia, en portadores de valvulas
de derivacion ventriculoperitoneal, o si existen trauma
craneal o neurocirugia recientes. La RMN es la prueba
de imagen mas sensible en la evaluacion del paréngquima
cerebral pero con frecuencia no es una prueba accesi-
ble de forma urgente. La sospecha de una meningitis
bacteriana es una emergencia médica y el inicio de anti-
bioterapia precoz es fundamental para la esterilizacion
del liquido cefalorraquideo (LCR). Si es posible, el inicio
del tratamiento antibidtico deberia demorarse hasta la
realizacion de la puncion lumbar. El inicio previo esta jus-
tificado en el caso de que la realizacién de una puncion
lumbar no fuera posible. En este caso, la citoquimica del
LCR no se verd muy alterada aunque puede reducirse la
positividad del cultivo y de la tincion de Gram. En cuanto
a la necesidad de intubacién urgente en este paciente,
la debilidad en extremidades superiores y la dificultad
para la ingesta deben alertarnos, pero en este momento
no estarfa indicada, ya que la via aérea es permeable y
no hay dificultad respiratoria ni disminucién del nivel de
conciencia.

Se realiza una puncion lumbar que no muestra pleo-
citosis, con glucosa y proteinas en LCR normales. A las
pocas horas del ingreso se objetiva disminucion de la
fuerza de extremidades superiores (balance muscular
3/5) y aumento de la rigidez de nuca con nivel de con-
ciencia conservado. Se realiza TAC craneal, sin encon-
trarse hallazgos patologicos. A las 5 horas de ingreso
presenta episodio brusco de disminucion del nivel de
conciencia (Glasgow 8) y desaturacion hasta 88%. En
la gasometria arterial presenta un pH de 7,02, presion
parcial de carbénico (pCO-) de 102 mmHg, bicarbonato
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(HCO®) de 22,3 mmol/L y exceso de bases (EB) -7,5. Se
decide intubacion y conexion a ventilacion mecanica.
La radiografia de térax muestra atelectasia masiva del
pulmén izquierdo.

PREGUNTA 2.;QUE ACTITUD TERAPEUTICA CONSIDERA
MAS IMPORTANTE EN ESTE PACIENTE?

a. Inicio de antibioterapia con amoxicilina-clavulanico.
b. Inicio de antibioterapia con cefotaxima.

c. Inicio de tratamiento con aciclovir.

d. Inicio de tratamiento con cefotaxima y aciclovir.

e. Actitud expectante.

La respuesta correcta es la d.

Ante la clinica presentada por el paciente con dismi-
nucion del nivel de conciencia y fiebre se debe sospechar
la posibilidad de una encefalitis e iniciar aciclovir intrave-
noso (i.v.) a 15 mg/kg cada 8 horas. En la encefalitis el
sintoma principal es la alteracion del nivel de conciencia,
que puede variar desde irritabilidad o somnolencia hasta
coma, asociado a febricula o fiebre. Podemos encontrar
otros sfintomas como cefalea, vomitos, dolor de nuca o
disfuncion cerebral (convulsiones, hemiparesia). La pre-
sencia de signos meningeos es variable. En el analisis
de LCR lo més frecuente es una ligera pleocitosis de
predominio linfocitario, con glucosa y proteinas normales.
Dentro de las encefalitis infecciosas, las virales son las
mas frecuentes, siendo los enterovirus y el virus herpes
simple (VHS) | los microorganismos mas frecuentemente
implicados. El tratamiento con aciclovir en la encefalitis
herpética mejora drasticamente el prondstico, por lo que
su inicio precoz es de vital importancia.

Debido a que puede ser dificil diferenciar clinica-
mente una encefalitis de una meningitis, se recomienda
asociar aciclovir y cefotaxima o ceftriaxona hasta descar-
tar esta posibilidad diagnéstica. En este caso, no seria
correcta la utilizacion exclusiva de cefotaxima, ya que
dejaria sin tratar una posible encefalitis virica.

La antibioterapia con amoxicilina-clavulanico seria
adecuada para tratar una broncoaspiracion, pero no una
infeccién en el sistema nervioso central. Otros antibiéticos
utilizados en las sospechas de broncoaspiracion son clin-
damicina y cefoxitina, en las sepsis de origen respiratorio
también se puede considerar el tratamiento con linezolid
por su buena penetrancia en el tejido pulmonar.

La posibilidad de una infeccion del sistema nervioso
central es una urgencia neurolégica, y se debe iniciar

tratamiento sin demora, no estando justificada una actitud
expectante en este caso.

Se inicia cobertura antibidtica con cefotaxima a 200
mg/kg/dia y tratamiento con broncodiltadores. Es tras-
ladado a la UCIP de referencia, donde a su llegada el
paciente se encuentra intubado, sedado con midazolam y
relajado con rocuronio, constatandose reflejos osteotedi-
nosos abolidos y pupilas midticas, isocdricas y reactivas.
En la auscultacion pulmonar presenta roncus, sibilancias
inspiratorias y espiratorias difusas e hipoventilacion en
hemitérax izquierdo. El resto de la exploracion fisica por
aparatos es normal. Se afiaden aciclovir y azitromicina a
la cobertura antibidtica iniciada previamente.

Se realiza ventana de sedacién, presentando aper-
tura ocular espontanea, tetraparesia flacida completa
sin respuesta a estimulos dolorosos, arreflexia completa
de miembros inferiores y miembro superior izquierdo y
reflejos osteotendinosos conservados en miembro supe-
rior derecho. No hay respuesta al dolor en miembros
inferiores y es dudosa en los superiores, realiza ligera
mueca facial con los estimulos. No presenta tos ni reflejo
nauseoso. Los reflejos cremastérico y cutaneo-abdominal
estan presentes y hay un adecuado tono del esfinter anal
sin incontinencia. Los signos meningeos son negativos.

PREGUNTA 3. ;CUAL ES EL DIAGNOSTICO DE PRESUNCION?
a. Mielitis transversa.

Encefalomielitis aguda diseminada.

Sindrome de Guillain-Barré.

Miositis.

Botulismo.

® oo o

La respuesta correcta es la c.

En este caso se debe establecer un diagndstico dife-
rencial entre aquellas entidades que producen déficit
motor agudo.

La mielitis transversa es un trastorno inflamatorio focal
de la médula espinal con clinica de disfuncion motora,
sensitiva y/o autonémica. La etiologia es frecuentemente
idiopatica aunque suele ir precedida o asociada a proce-
sos infecciosos 0, con menor frecuencia, autoinmunes.
Es caracteristica la existencia de un nivel sensitivo. Puede
cursar con una paralisis flacida subita o rapidamente
progresiva, con un nadir de los sintomas entre las 48
horas y los 21 dias del inicio del cuadro. Inicialmente se
presenta con debilidad, dolor de espalda e hiperreflexia,
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seguido de una pardlisis flacida y afectacion nociceptiva
por debajo de la lesion. Los sintomas son bilaterales aun-
gue no necesariamente simétricos. Aunque es posible, la
asociacion con un sindrome de Guillain-Barré es extrema-
damente rara. La abolicion de los reflejos osteotendinosos
descarta inicialmente este proceso.

La encefalomielitis aguda diseminada es un sindro-
me desmielinizante que se produce tras infecciones o
isoinmunizaciones, con un periodo ventana de 1-2 sema-
nas. Se trata de una enfermedad generalmente monofa-
sica que cursa con signos neurolégicos multifocales en
ocasiones de aparicion secuencial, pudiendo aparecer
lesiones a nivel de cerebro, cerebelo, tronco, médula y
nervios opticos. Se presenta con una clinica neurolégica
muy variada que puede incluir disminucion del nivel de
conciencia, diplopia o disautonomia, €, inicialmente, es
diffcil de distinguir de una encefalitis.

El sindrome de Guillain-Barré es una polirradiculoneu-
ropatia, de etiologia autoinmune, y representa la causa
mas frecuente de parélisis flacida en la infancia. Suele
ocurrir después de un proceso infeccioso respiratorio o
gastrointestinal, estando el Campylobacter jejuni fuerte-
mente implicado. Se caracteriza por debilidad muscular
o0 pardlisis flacida simétrica y rapidamente progresiva,
generalmente ascendente. Es poco frecuente que la
debilidad comience a nivel proximal. La hipo o arreflexia
suele aparecer al inicio de los sintomas, pero unos reflejos
normales o aumentados no excluyen el diagnéstico, lo
que puede ocurrir hasta en un 10% de los pacientes.
Pueden verse afectados los pares craneales, sobre todo
el VIl y el IX'y haber afectacion sensitiva con dolor, pares-
tesias y disautonomia hasta en un 50% de los casos con
alteraciones en la frecuencia cardiaca, la tensién arterial
o disfuncién esfinteriana, entre otros. En la tabla 1 se
recoge el diagndstico diferencial de las paralisis flacidas
agudas segun su cuadro clinico y la localizacion de la
lesion. En la figura 1 se muestra un algoritmo de diag-
nostico diferencial de estos cuadros.

Los sindromes musculares por infecciones virales
pueden producir desde mialgias hasta rabdomiolisis con
fallo renal. La miositis es una enfermedad inflamatoria
muscular aguda que ocurre generalmente tras una infec-
cién respiratoria banal y suele producir dolor intenso,
con frecuencia localizado en los gemelos. No produce
propiamente paralisis sino disminucion de la movilidad
secundaria al dolor.

El botulismo esta producido por la ingestion de ali-
mentos contaminados por Clostridium botulinum, pro-

TABLA 1. PA{RALISIS FLACIDAS AGUDAS. LOCALIZACION

DE LA LESION Y CUADRO CLINICO.

Nivel de la lesion Cuadro clinico

Médula espinal e Paraparesia
(p. €j., mielitis transversa, e Nivel sensitivo

compresion medular) e Alteracion de esfinteres

Asta anterior de la médula e Pardlisis asimétrica

(p. €j., poliomielitis ¢ Reflejos miotaticos ausentes

anterior aguda)

Nervio periférico e Debilidad ascendente o

(p. €j., sindrome de descendente

Guillain-Barré) e Afectacion de pares craneales
¢ Reflejos miotaticos débiles o

ausentes

o Afectacion del sistema
nervioso auténomo

Unién neuromuscular o Afectacion de la musculatura

(p. €j., botulismo, extrinseca del ojo

miastenia gravis) o Reflejos miotaticos normales
e Sensibilidad normal

Muscular e Debilidad de predominio

(p. €j., miositis infecciosa, proximal

inflamatoria) o Reflejos miotaticos normales o

disminuidos

e Sensibilidad normal

duciendo un bloqueo de la liberacion presinaptica de la
acetil colina en la placa motora. Se produce afectacion
bulbar precoz (vision borrosa, diplopia, trastornos pupi-
lares, disartria, disfagia) y paralisis descendente, que
puede producir una insuficiencia respiratoria aguda. Se
ha descrito una forma infantil asociada a hipotonia, debi-
lidad, trastornos de la succion y llanto débil. Los reflejos
osteotendinosos se encuentran conservados.

PREGUNTA 4. ;QUE PRUEBA DIAGNOSTICA SERIA

DE MAS AYUDA PARA ESTABLECER EL DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL ENTRE LAS ENFERMEDADES ANTERIORES?
a. Electroencefalograma (EEG).

Electromiograma (EMG).

RM cerebral y espinal.

Nueva puncion lumbar para completar estudio.
Analitica sanguinea completa (ionograma, enzimas
musculares, hormonas tiroideas, autoinmunidad,
proteinograma...).

® o0 o

La respuesta correcta es la c.

El EEG es una prueba util en las infecciones del sis-
tema nervioso central, observandose en estos casos una
lentificacion difusa y un aumento de la amplitud de la
actividad de base. La afectacion temporal es tipica de la
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Anamnesis

Exploracion neuroldgica

J i i i }
Infeccién previa Prédromos y/o Debilidad oculobulbar Debilidad proximal Paraparesia
Fiebre Debilidad ascendente Sensibilidad normal Sensibilidad normal Nivel sensitivo
Parélisis asimétrica || Signos sensitivos y/o ROT normales Mialgias Alteracion esfinteriana
ROT abolidos Parélisis simétrica LCR normal CPK elevada ROT variables
Pleocitosis ROT abolidos
Disociacion A-c en
LCR
J
Sindrome asta Neuropatia Placa motora ‘ ‘ Miopatia aguda ‘ ‘ Afectacién medular ‘
anterior medular periférica J J
Il Il !
EMG EMG EMG EMG EMG: neurégeno
Serologia sangre/LCR Velocidad Colinesterasa RNM espinal
Coprocultivo conduccion Toxinas
Serologia Borrelia J J
; l
Poliomelitis Guillain-Barré Miastenia gravis Miositis Mielitis aguda
Enfermedad Lyme Enfermedad Lyme Botulismo Rabdomiolisis Patologfa focal medular
Organofosforados Brote esclerosis multiple

FIGURA 1. Diagnostico diferencial de las paralisis flacidas.

encefalitis por virus herpes. Sin embargo no es la prueba
de eleccion para esclarecer un diagnéstico diferencial
entre las patologias anteriores.

El EMG es de gran ayuda en el diagnéstico del sin-
drome de Guillain-Barré, ya que los hallazgos son carac-
teristicos, con latencias prolongadas y disminucion de la
velocidad de conduccion secundarios a la lesion de la vai-
na de mielina y con disminucién de potenciales nerviosos
en las formas axonales. Sin embargo, aunque preceden
a las alteraciones en el LCR, pueden no estar presentes
al inicio de la enfermedad. En la mielitis transversa la
velocidad de conduccién es normal. La tabla 2 recoge
los criterios diagnosticos del sindrome de Guillain-Barré.

Ante una paraélisis flacida de instauracién aguda es
prioritario descartar una lesion enceféalica o medular, tan-
to intrinseca como secundaria a procesos expansivos o
compresivos, siendo la RMN cerebral y espinal la prueba
de imagen que mas informacién proporciona. La RMN
suele ser diagnostica en la encefalomielitis diseminada
aguda, mostrando lesiones inflamatorias desmielinizantes
en la sustancia blanca subcortical, hiperintensas en T2
y secuencia FLAIR, aunque en ocasiones se plantea el
diagndstico diferencial con la esclerosis multiple. En la
mielitis transversa la RMN cerebral serd normal y a nivel
de médula encontraremos lesiones hipointensas en T1

e hiperintensas en T2 y FLAIR, que realzan con el con-
traste con gadolinio. En el Guillain-Barré la RMN suele
ser normal, aunque en fases iniciales se pueden apreciar
imagenes compatibles con procesos inflamatorios a nivel
de las raices nerviosas.

La realizacion de una nueva puncion lumbar puede
Ser necesaria, pero no es la primera prueba en el diag-
nostico diferencial. En el sindrome de Guillain-Barré el
LCR presenta tipicamente disociacion albimino-citolégica
(hiperproteinorraquia sin pleocitosis, con un recuento
celular menor de 10 células/mm3 a expensas de mono-
nuclares). Sin embargo, el LCR puede ser normal durante
la primera semana y permanecera sin alteraciones hasta
en un 20% de los casos. Un recuento celular mayor
de 50 células/mm3 o el predominio de polimorfonuclea-
res deben hacer dudar del diagndéstico. Los anticuer-
pos antiganglidsidos en LCR no resultan indispensables
para el diagnéstico, siendo mas especificos de la variante
Miller-Fisher (oftalmoplejia, ataxia y arreflexia). El diag-
nostico de mielitis transversa requiere la confirmacion de
inflamacién de la médula espinal, demostrando pleocito-
sis e hiperproteinorraquia en LCR y mediante RMN. La
ausencia de estos criterios obliga a repetir la puncién lum-
bar o la RMN entre 2-7 dias tras el inicio de los sintomas.
En la encefaliomielitis aguda diseminada encontraremos
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TABLA 2. CRITERIOS DIAGNOSTIQOS PARA EL
SINDROME DE GUILLAIN-BARRE.

Criterios requeridos para el diagndstico

e Debilidad aguda y progresiva de las extremidades
o Arreflexia

Criterios que apoyan el diagnéstico

e Progresion de los sintomas durante dias a 4 semanas

Relativa simetria

Sintomas y signos sensoriales leves

Afectacion de pares craneales

Comienzo de la recuperacion entre 2-4 semanas después

de cesar la progresion

Afectacion autondmica

e Ausencia de fiebre al inicio de la enfermedad

e Elevacion de la concentracion de protefas en LCR con
menos de 10 células/mms3

e Hallazgos tipicos en estudios neurofisiologicos

Criterios que hacen dudoso el diagnéstico

¢ Nivel sensorial identificable

o Asimetria persistente de la debilidad

e Disfuncion vesical importante

e >50 células mononucleares/mm3 en LCR
e Presencia de polimorfonucleres en LCR

Anomalias de laboratorio que apoyan el diagnéstico

e Proteinas en LCR >45 mg/dl antes de las 3 semanas del
comienzo

¢ Anomalias neurofisiolégicas sugerentes de polineuropatia
inflamatoria aguda al menos en 2 miembros

e Disminucién de la velocidad de conduccién motora y
sensitiva <80% de lo normal para la edad

e Aumento de las latencias distales

e Anomalias en la onda F

Modificado de: Asbury y Cornblath; 1990.

pleocitosis con predominio de mononucleares, elevada
proteinorraquia y ausencia de bandas oligoclonales en
el 95% de los pacientes.

Una analitica sanguinea completa con ionograma,
enzimas musculares, hormonas tiroideas, estudio del
complemento, autoinmunidad, proteinograma y serolo-
gias, formara parte del estudio, pero lo primordial en este
caso es descartar una patologia encefalica y medular para
comenzar lo antes posible con el tratamiento adecuado.

Se solicita RMN cerebral y espinal en la que no se
constatan hallazgos patoldgicos. El monitor de funcion
cerebral muestra un trazado discontinuo de voltaje nor-
mal, sin crisis eléctricas. En el EMG aparece una dismi-
nucion grave de la velocidad de conduccidn nerviosa
con incremento de la latencia, y una disminucion de los
potenciales nerviosos sobre todo a nivel de extremidades
superiores, que es interpretado como sindrome de Gui-
llain-Barré variante axonal sensitivo motora aguda. Los
cultivos y serologias realizadas en sangre, LCR y heces

resultan negativos, asi como la reaccion en cadena de
la polimerasa (PCR) para herpes virus y enterovirus en
LCR. El broncoaspirado es positivo para Haemophilus
influenzae.

PREGUNTA 5. ANTE LOS RESULTADOS DE LAS PRUEBAS
REALIZADAS, ;QUE TRATAMIENTO SE DEBE INSTAURAR?
a. Antibiotico y aciclovir hasta la obtencion del cultivo
de LCR y de la PCR para virus herpes.
Inmunoglobulinas.

Corticoides a dosis altas.

Plasmaféresis.

Inmunosupresores.

® o0 o

La respuesta correcta es la b.

Ante la sospecha clinica de sindrome de Guillain-Ba-
rré se debe iniciar tratamiento especifico con inmunoglo-
bulinas. Su inicio en la primera semana acorta el tiempo
de evolucion. La pauta mas aceptada es de 0,4 g/kg/
dia durante b dias. Los corticoides no han demostrado
efectos beneficiosos. La plasmaféresis, al igual que las
inmunoglobulinas, acelera la recuperacion sin disminuir
la morbi-mortalidad. Sin embargo tiene mas complicacio-
nes y es técnicamente mas compleja, por lo que las gam-
maglobulinas representan la primera opcion terapéutica.
La plasmaféresis es efectiva dentro de las dos primeras
semanas de evolucion, con un minimo de dos recambios
de 1-1,5 veces el volumen plasmatico, siendo habitual
la realizacion de 5 pases a dias alternos. Se reserva para
los casos de recaida inmediata 0 no mejoria tras la fina-
lizacion de las gammaglobulinas. Ante la refractariedad
del cuadro podria valorarse tratamiento con rituximab o
ciclofosfamida, aunque el nivel de evidencia para estos
tratamientos es bajo.

Se realiza tratamiento con gammaglobulinas a 400
mg/kg/dosis durante 5 dias. Se continda el tratamiento
iniciado con cefotaxima y aciclovir hasta obtener el resul-
tado negativo del cultivo de LCR y la PCR negativa para
herpes virus. Durante su evolucion presenta clinica de
disautonomia grave con hipertension arterial, taquicar-
dia, episodios de diaforesis, rubefaccion y gastroparesia.
Precisa ventilacion mecanica convencional durante un
mes, con reintubacion en dos ocasiones por esfuerzo
respiratorio débil y mala respuesta a la ventilacion no
invasiva. Se decide no realizar traqueostomia ante el inicio
de mejoria clinica a la tercera semana. Como criterios de
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extubacion se utilizan la tolerancia a la disminucion de
la asistencia respiratoria, la presencia de tos y la valora-
cion de la movilidad diafragmatica por ecografia. Se retira
progresivamente la sedoanalgesia presentando clinica
de sindrome de abstinencia leve tratada con metadona,
cloracepato dipotasico y clonidina. Desde el punto de
vista motor presenta lenta mejoria con progresion cra-
neo-caudal y recuperacion de la movilizacion voluntaria.
Recibe fisioterapia respiratoria y motora de forma precoz.
Al alta presenta reflejos ostetendinosos abolidos y ausen-
cia de movilidad a nivel de muriecas, manos y tobillos,
con movilidad voluntaria aungue limitada de dedos de los
pies. Refiere mialgias en extremidades que se exacerban
con la movilizacion.

El diagnéstico final es de sindrome de Guillain-Barré
variante axonal sensitivomotora aguda.
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Se trata de un varon de 4 afios de edad que consulta
por fiebre de 39°C asociada a sintomatologia catarral
de una semana de evolucion. Desde el inicio del cua-
dro asocia astenia e incapacidad para la deambulacion.
Refiere que desde hace aproximadamente 1 mes pre-
senta astenia. Durante este tiempo ha presentado 3 cua-
dros presincopales, el ultimo el dia de la consulta. Como
antecedentes familiares destaca que su madre padece
diabetes mellitus tipo 1 y que un abuelo sufrié un infarto
agudo de miocardio. Entre los antecedentes personales,
el embarazo fue controlado sin incidencias, fue un recién
nacido pretérmino de 36 semanas de edad gestacio-
nal, con un peso al nacimiento de 3.210 gramos; tuvo
una ictericia neonatal que precisé ingreso. Se detecté
un foramen oval permeable por un soplo. El calendario
vacunal esta correctamente cumplimentado, recibio la
alimentacion complementaria sin presentar alergias ni
intolerancias y su crecimiento y desarrollo son normales.
No padece alergias medicamentosas conocidas.

En la exploracion fisica presenta un regular estado
general, con marcada palidez de piel y mucosas, sin
signos de dificultad respiratoria. La exploracion neurolo-
gica es normal, sin rigidez meningea. Tiene adenopatias
bilaterales laterocervicales menores de 1 cm de didmetro,
moviles y no adheridas, una adenopatia supraclavicular
derecha de 0,5 cm y adenopatias inguinales bilaterales
menores de 0,5 cm, rodaderas y no adheridas. En la aus-
cultacion cardiopulmonar presenta buena entrada de aire
bilateral y simétrica sin ruidos patoldgicos y con un soplo
de arrastre Il/VI. La otoscopia y exploracion orofaringea
son normales. El abdomen es blando y globuloso y pre-
senta una hepatoesplenomegalia de 4 cm por debajo del
reborde costal derecho. La deambulacion es dificultosa,
presentando cojera y arrastre de la pierna derecha y dolor
difuso a la palpacion de miembros inferiores.

PREGUNTA 1. ;QUE EXAMENES COMPLEMENTARIOS SE
DEBEN REALIZAR?

a. Ninguno, hay que darle el alta.

Radiografia simple de térax.

Hemograma y bioquimica completa.

Radiografia comparada de miembros inferiores.
Radiografia simple de térax, hemograma, frotis, coa-
gulacion y bioquimica completa, serologias y cultivos.

® o0 o

La respuesta correcta es la e.

El paciente presenta regular estado general, con una
exploracion fisica muy florida y no debe ser dado de alta
sin una evaluacion completa y un tratamiento adecuado.

La presencia de adenopatias laterocervicales y supra-
claviculares, asociadas a la afectacion del estado general
hacen necesario descartar patologia neoplasica, masa
mediastinica o toracica, asi como evaluar la presencia de
adenopatias hiliares que pudiesen orientar hacia patologia
de tipo infeccioso como tuberculosis.

La marcada palidez cuténea, la afectacion del estado
general y la asociacion con adenopatias en territorios
patoldgicos junto con la hepatomegalia debe hacer sos-
pechar una neoplasia hematolégica, para lo cual resulta
fundamental la realizacién de un hemograma; asi mismo
la fiebre elevada obliga a descartar patologia infecciosa.

Aunque presenta dolor y cojera, el dolor de miembros
inferiores es difuso y poco localizado. La radiografia sim-
ple esquelética realizada en el proceso diagnostico de un
nifio con dolor osteoarticular puede mostrar osteopenia
difusa en el 44% de los casos de leucemia. Asi mismo,
también es caracteristico encontrar en algunos casos de
leucemia infantil la presencia de lesiones osteoliticas,
bandas metafisarias transversas radiotransparentes y
osteosclerosis. No obstante por si sola no seria el estudio
diagnostico inicial mas adecuado.

175
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El diagnostico de leucemia aguda linfoblastica (LAL)
se basa en la observacion morfolégica de méas de un 25%
de blastos de linea linfoide en el examen de la médula
6sea (MO). El diagndstico inicial de un paciente con LAL
incluye un hemograma con recuento diferencial, estudios
de hemostasia bésica, una bioguimica completa (sodio,
potasio, creatinina, transaminasas, bilirrubina, fosfatasa
alcalina, LDH, colesterol, triglicéridos, acido urico, urea,
calcio, fosforo), serologias viricas de hepatitis (B, C),
citomegalovirus (CMV), virus de Ebstein Barr (VEB) y
virus de la inmunodeficiencia humana (HIV), anélisis de
orina, cultivo de localizaciones infecciosas si existe fiebre
0 sospecha de infeccion.

Se realizaron los siguientes examenes complemen-
tarios con los resultados sefialados:

Una radiografia de térax que es normal.

Un hemograma con hemoglobina (Hb) de 5,3 g/dL,
leucocitos de 11.500/mm?3 (con un 75% de linfocitos),
plaquetas de 36.000/mm?.

Bioguimica sanguinea con acido urico 2,4 mg/dl y
fésforo 3,6 mg/dl. Ante la sospecha de neoplasia hema-
tologica se solicita frotis sanguineo.

Proteina C reactiva (PCR): 1,5 mg/dl.

Frotis de sangre periférico: 90% de formas blasticas
linfoides, segmentados 8%, y linfocitos 2%.

PREGUNTA 2. CON LA SOSPECHA DE LEUCEMIA
LINFOIDE, ;QUE ACTITUD SE DEBERIA TOMAR AL
INICIALMENTE AL INGRESQ?

a. Administracion de antibioterapia profilactica.

b. Inicio de tratamiento quimioterapico.

c. Transfusion de concentrado de hematies, iniciar hiper-
hidratacion alcalina y administracion de uricosuricos
para prevenir sindrome de lisis tumoral.

d. Actitud expectante hasta confirmar el diagndstico.

e. Transfusion de concentrado de hematies.

La respuesta correcta es la c.

Los estudios complementarios iniciales confirman
una patologfa de tipo neoplasico y los reactantes de fase
aguda son negativos, por lo que no es necesario iniciar
tratamiento antibiético de forma inicial.

En primer lugar una vez confirmado el diagnéstico,
habra que ampliar el estudio, realizando un estudio de
medula 6sea, puncion lumbar, ecografia de abdomen y
un estudio de hemostasia ampliado (seglin protocolo de

SEHOS 2013). El tratamiento quimioterapico en fase de
induccion debe iniciarse tan pronto como sea posible,
pero antes de esto es necesario establecer las medidas
de prevencion de sindrome de lisis tumoral.

El sindrome de lisis tumoral esta formado por un
conjunto de alteraciones metabdlicas que se producen
por la destruccion masiva de células neoplésicas con
un alto indice de proliferacion y por la liberacién de su
contenido a la circulacion. Suele presentarse después
de iniciar tratamiento citotoxico, habitualmente en las
primeras 12-72 horas, pero también puede presentar-
se de forma espontanea. Aparece mas frecuentemente
en el tratamiento de induccion de neoplasias con gran
masa tumoral, ciclo celular corto y gran sensibilidad a
la quimioterapia como linfomas no Hodgkin tipo Burkitt,
linfoma-leucemia de células T y leucemia linfoblastica
aguda. Se caracteriza por la aparicion de hiperuricemia,
hiperfosforemia, hiperfosfatemia, hipocalcemia e insufi-
ciencia renal aguda. El tratamiento ideal es el preventivo,
que debe iniciarse entre 24 y 48 horas antes de iniciar
el tratamiento quimioterapico y se basa en la hiperhi-
dratacion, alcalinizacion y disminucion de los niveles de
acido drico.

Se realizan pruebas complementarias para completar
estudio, con examen de médula 6sea compatible con
leucemia aguda linfobldstica L1 y blastos 97%. El 79%
de las células expresan un inmunofenotipo de LLA comin
estirpe B. Se realiza cytospin en liquido cefalorraguideo
(LCR) con ausencia de celularidad.

Con el diagndstico de leucemia linfoide aguda B
se inicia la fase de induccién del protocolo PETHEMA
2013 que incluye esteroides, vincristina, daunorrubici-
na, asparraginasa junto con 3 dosis de quimioterapia
intratecal.

El 6° dia de administracion de asparraginasa presen-
ta dolor abdominal intenso continuo, acompafiado de
afectacion del estado general. La ecografia asi como la
alteracion de parametros analiticos (amilasa 1.680 U/L)
y la elevacion de reactantes de fase aguda son compa-
tibles con pancreatitis aguda. Se indica reposo digestivo
iniciandose alimentacion parenteral total. El 15° dia de
tratamiento inicia neutropenia febril asociada a estoma-
titis, que recibe tratamiento antibioterapico con ceftazi-
dima y posteriormente piperacilina tazobactam. En el
hemocultivo se aisla Candida parapsilosis y se inicia trata-
miento con anfotericina B liposomal. El paciente sufre un
empeoramiento clinico brusco, con aparicion de dificultad
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respiratoria que precisa oxigenoterapia en reservorio para
mantener saturaciones de 93-94%, por lo que se traslada
a la Unidad de Cuidados Intensivos (UCIP). A su llegada
presenta regular estado general, edemas generalizados,
taquipnea, relleno capilar enlentecido, sin exantemas ni
petequias. Se encuentra consciente y orientado y esta
ansioso. En la auscultacion cardiopulmonar presenta
tonos ritmicos puros, taquicardia, ventilacion simétrica,
sin ruidos patoldgicos. El abdomen esta distendido con
hepatomegalia a 6 cm bajo reborde costal derecho. Su
temperatura es de 38,8°C, la tension arterial (TA) es de
85/50 mmHg, la frecuencia cardiaca (FC) de 123 Ipm,
la respiratoria (FR) de 30 rpm, su saturacion de oxige-
no (Sat0,) de 93% con oxigenoterapia con mascarilla
reservorio.

PREGUNTA 3. ;QUE DIAGNOSTICO REALIZARIA EN ESTE
MOMENTO?

a. Shock séptico.

Sepsis.

Sepsis grave.

Insuficiencia respiratoria aguda.

Sepsis grave con insuficiencia respiratoria aguda
(IRA).

® oo o

La respuesta correcta es la e.

El sindrome de respuesta inflamatoria sistémica
(SIRS) se define por la presencia de 2 o méas de los
siguientes criterios, uno de los cuales debe ser alteracion
de la temperatura o del recuento de leucocitos.

e Temperatura central >38,5°C 0 <36°C.

e Taquicardia o bradicardia segun los valores adecua-
dos a la edad del paciente sin otra causa externa que
lo explique.

¢ Dificultad respiratoria o necesidad de ventilacién
mecanica por un proceso agudo.

e Leucocitosis o leucopenia 0 >10% de neutréfilos
inmaduros.

Se habla de infeccion cuando existe una infeccion
sospechada o demostrada causada por algun patégeno
0 sindrome clinico asociado con elevada probabilidad a
una infeccion.

Por sepsis se entiende el SIRS en presencia de una
infeccién sospechada o demostrada.

Por sepsis grave, aquella sepsis que presenta disfun-
cion cardiovascular o distrés respiratorio agudo o dos o
maés disfunciones de otros 6rganos.

TABLA 1. RECOMENDACIONES PARA LA RESUCITACION
INICIAL.
Resucitacién inicial en sepsis

Resucitacion protocolizada, cuantitativa de pacientes con
hipoperfusion tisular inducida por sepsis (definida como
hipotension persistente tras bolo de volumen o lactico >4
mmol/L).

OBJETIVOS:

e PVC entre 8y 12 mmHg

e Tension arterial media (PAM) >65 mmHg en adultos
e Diuresis >0,5 ml/kg/h

e Saturacion venosa mixta de oxigeno de 65 0 70%
En pacientes con lactico elevado, su normalizacion.

Tomado de Surviving Sepsis Campaign: International Guidelines
for Management of Severe Sepsis and Septic Shock: 2012.

Por shock séptico la sepsis que tiene disfuncién car-
diovascular (segln la definicién de disfuncién organica)
que no responde a volumen.

El paciente cumple criterios de SIRS con infeccién
probada, afectacién respiratoria y signos de hipoperfu-
sion (dos 0 mas drganos o uno de ellos cardiovascular
o respiratorio).

PREGUNTA 4. ;QUE MEDIDAS LLEVARIA A CABO EN ESTE

MOMENTO?

a. Infusién de carga de volumen a 20 ml/kg.

b. Inicio de drogas inotropicas.

c. Monitorizacién de presion venosa central (PVC), cana-
lizacion de arteria y sondaje urinario.

d. Extraccion de gasometria venosa y arterial, hemo-
grama, bioquimica con funcién hepatica y renal y
coagulacion.

e. b, cyd son correctas.

La respuesta correcta es la e.

En cuanto a la resucitacion inicial ante un cuadro de
sepsis en las primeras horas del diagndéstico, los objetivos
son instaurar una adecuada monitorizacion de la presion
venosa central (PVC), de la tension arterial y de la diure-
sis, asf como monitorizar las cifras de lactato. Asi mismo
deberan ponerse en marcha medidas encaminadas a la
optimizacion de estos valores.

El paciente presenta signos de disfuncién cardio-
vascular con taquicardia e hipoperfusion, en este caso
resulta fundamental asegurar un adecuado aporte tisular
de oxigeno, para ello debemos asegurar la oxigenacion
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y optimizar el gasto cardiaco. Dado que el paciente pre-
senta edemas con hepatomegalia en la exploracion fisica,
lo que hace sospechar que la precarga del ventriculo
derecho es elevada, la actitud inicial mas adecuada seria
el inicio de drogas vasoactivas para mejorar la contractili-
dad cardiaca, teniendo precaucion con la administracion
de liquidos.

Se procede a canalizacién de acceso venoso central
y arterial y se inicia perfusion de dopamina. En el con-
trol analitico el paciente presenta leucopenia, alteracion
de transaminasas, actividad de protrombina del 42%,
aumento de la creatinina a 0,97 mg/dl, urea de 78,8 mg/
dl, saturacion venosa central de 87% y cociente entre
la presion parcial de oxigeno y la fraccion de oxigeno
inspirado (PaO./Fi0,) de 110. Clinicamente presenta
un aumento de la frecuencia respiratoria, con agitacion
intensa, por lo que se procede a intubacion traqueal e
inicio de sedoanalgesia.

PREGUNTA 5. ANTE LA APARICION DE OLIGURIA

DURANTE LAS 3 HORAS SIGUIENTES Y LA CLINICA

ASOCIADA, ;QUE MEDIDA ES MAS OPORTUNA?

a. Perfusion de noradrenalina por sospecha de shock
vasodilatado.

b. Inicio de diuréticos.

c. Realizar ecocardiograma para evaluar el gasto car-
diaco.

d. Todas ellas.

e. Ninguna de ellas.

La respuesta correcta es la d.

La presencia de oliguria pese a optimizacion de la
volemia debe hacernos sospechar la existencia de una
inadecuada perfusion tisular, por lo que serfa recomen-
dable afiadir noradrenalina. La elevacién de la saturacion
venosa central apunta a un shock con vasodilatacion
capilar. La noradrenalina es una catecolamina que esti-
mula receptores adrenérgicos al y levemente los recep-
tores adrenérgicos B1, sin efecto B2. Es el farmaco vaso-
constrictor por excelencia. Actla sobre los receptores o1
produciendo vasoconstriccion de los vasos de resistencia
y capacitancia. Por su accion sobre los receptores B1
aumenta el inotropismo y cronotropismo; efecto que
predomina a dosis bajas. Al aumentar la dosis clinica-
mente no se observa efecto B1 por la respuesta cardiaca
al aumento de la postcarga, incluso se puede producir

disminucion de la frecuencia cardiaca por mecanismo
vagal reflejo. Su indicacién mas importante es el shock
séptico hiperdindmico que no responde a dosis altas de
dopamina.

Es importante mantener una diuresis adecuada y
evitar la oligoanuria. Para ello, dado que el paciente se
encuentra edematizado, es conveniente afiadir diuréticos.

En el paciente séptico, la ecocardiografia a pie de
cama tiene valor de cara a identificar la causa de la ines-
tabilidad hemodinamica (que puede ser de origen hipo-
volémico, cardiogénico, o distributivo) y para la posterior
optimizacion de la terapia (precisando si es necesaria la
administracion de fluidos, la perfusion de agentes inotro-
picos o vasoconstrictores, o la combinacion de ambas).
La capacidad para realizar examenes repetidos es vital
para monitorizar los resultados.

Se inician perfusiones continuas de noradrenalina y
furosemida. El estudio ecocardiografico objetiva contrac-
tilidad cardiaca discretamente disminuida.

Se produce un deterioro respiratorio progresivo en
las primeras 24 horas, con empeoramiento progresivo
de la oxigenacion precisando una FiO, de 100% para
mantener saturaciones de 88%.

PREGUNTA 6. ;QUE MEDIDAS LLEVARIA A CABO PARA
OPTIMIZAR LA OXIGENACION?

a. Aumento del volumen corriente.

Inicio de terapia con oxido nitrico.

Maniobras de reclutamiento alveolar.

Colocacién en prono.

Las dos ultimas.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

El aumento del volumen corriente mejora sobre todo
la ventilacion, mas que la oxigenacion.

El empleo de oxido nitrico no se recomienda de rutina.
No obstante, puede considerarse su uso en pacientes
con hipertension pulmonar (HTP) documentada o con
disfuncién grave del ventriculo derecho (VD). También en
€asos graves como puente a la oxigenacion con membra-
na extracorporea (ECMO). El ecocardiograma no muestra
signos de HTP, se podria plantear esta opcion pensando
en la existencia de un shunt intracardiaco pero en este
caso este ya se encontraba cerrado.

Las maniobras de reclutamiento amplian la superficie
de intercambio mediante un aumento intenso y transi-
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TABLA 2. RECOMENDACIONES DE APOYO HEMODINAMICO Y TRATAMIENTO DE SOPORTE (CON GRADO DE EVIDENCIA).

Tratamiento con volumen en sepsis grave

1. Los cristaloides como el fluido inicial de eleccion en la resucitacion de la sepsis grave y shock séptico (1B grado)

2. Contra el uso de almidones de hidroxietilo para la reanimacion con liquidos de la sepsis grave y shock séptico (1B grado)

3. La albumina en la reanimacién con liquidos de la sepsis grave y shock séptico cuando los pacientes requieren cantidades
sustanciales de cristaloides (2C grado)

4. Prueba de expansion inicial de volumen en hipoperfusion tisular inducida por sepsis y sospecha de hipovolemia con minimo 30 ml/
kg de cristaloides (pudiéndose dar una parte como albimina). Puede ser necesario administrar mas volumen o a mayor rapidez en
algunos casos (grado 1C)

5. Mantener la administracion de fluido siempre que haya una mejoria hemodinamica (basado en parametros dinamicos (por ejemplo,
cambios en la presion del pulso, variacion del volumen sistélico) o en variables estéticas (por ejemplo, presién arterial, frecuencia
cardiaca)

Vasopresores

1. La terapia con vasopresores con objetivo inicial de una presion arterial media (PAM) de 65 mm de Hg en adultos (grado 1C)

2. La noradrenalina como primera opcién de vasopresor (grado 1B)

3. La adrenalina (afiadido y potencialmente sustituyendo a noradrenalina) cuando se necesite un agente adicional para mantener una
adecuada presion arterial (grado 2B)

4. La vasopresina a 0,03 unidades/minuto se pueden afiadir a la noradrenalina (NA) con la intencién de elevar PAM o de disminuir
dosis de NA

5. La vasopresina a dosis bajas no se recomienda en solitario como el vasopresor inicial para el tratamiento de la hipotension inducida
por sepsis y las dosis mayores de 0,03-0,04 unidades/minuto deben reservarse para el tratamiento de rescate (cuando no se logre
una adecuada PAM con otros agentes vasopresores)

6. La dopamina es una alternativa a la NA como agente vasopresor solo en pacientes muy seleccionados (por ejemplo, pacientes con
bajo riesgo de taquiarritmias y bradicardia relativa o absoluta) (grado 2C)

7. La fenilefrina no esta recomendado en el tratamiento del shock séptico, excepto en circunstancias en las que
a) Se da NA y hay arritmias graves
b) El gasto cardiaco es alto y presion arterial persistentemente baja
c¢) Como terapia de rescate cuando inotrépicos/vasopresores combinados y vasopresina a dosis bajas no han logrado alcanzar el

objetivo PAM (grado 1C)

8. La dopamina a dosis baja no debe ser utilizada para la proteccion renal (grado 1A)

9. Todos los pacientes que requieren vasopresores deben tener un catéter arterial colocado tan pronto como sea posible si los
recursos estan disponibles (UG)

Tratamiento inotropico

1. Administrar o anadir infusién de dobutamina hasta 20 pg/kg/min a los vasopresores (si se estan empleando) en presencia de:
a) Disfuncién miocérdica por presiones cardiacas de llenado elevadas y bajo gasto cardiaco
b) Signos mantenidos de hipoperfusion, a pesar de lograr un volumen intravascular adecuado y PAM adecuada (grado 1C)

2. No emplear una estrategia para aumentar el indice cardiaco a niveles supranormales predeterminados (grado 1B)

Corticoesteroides

1. No utilizacién de hidrocortisona intravenosa para el tratamiento de pacientes adultos con shock séptico si la reanimacion adecuada
con liquidos y vasopresores es capaz de restaurar la estabilidad hemodindmica En caso de que esto no es posible, se sugiere
hidrocortisona intravenosa a una dosis de 200 mg por dia (2C grado)

2. No utilizar la prueba de estimulacién con ACTH para identificar a los adultos con shock séptico que deben recibir hidrocortisona
(grado 2B)

3. En los pacientes tratados no es necesario mantener hidrocortisona tras el cese de la terapia vasopresora (grado 2D)

4. Los corticosteroides no seran administrados para el tratamiento de sepsis en ausencia de shock (grado 1D)

5. Cuando se da la hidrocortisona, emplear infusion continua (grado 2D)

Tomado de: Surviving Sepsis Campaign: International Guidelines for Management of Severe Sepsis and Septic Shock: 2012.
Recomendaciones de Soporte hemodinamico y terapia coadyuvante.

torio de la presion transpulmonar, reclutando alveolos
colapsados. En los ultimos afios, el debate gira en torno
a si aplicar presiones positivas al final de la espiracion
(PEEP) moderadas o altas. Los resultados muestran una
mejoria de la PaO./FiO,, sin influir en la supervivencia.
La utilizacion de PEEP alta para incrementar la oxi-
genacion muestra, segln los estudiosexistentes, mejores
resultados. Sin embargo, aumentos de la PEEP que no se
traducen en un aumento de la superficie alveolar, supo-
nen aumentos de la presion transpulmonar, mecanismo

relacionado con la lesion inducida por la ventilacién meca-
nica. Se recomienda la monitorizacion de la PEEP segun
las curvas de presién-volumen o “stress-index” para evitar
efectos deletéreos hemodinamicos o pulmonares.

En relacion al prono, en aquellos casos con sindrome
de distrés respiratorio agudo (SDRA) més graves con
hipoxemia refractaria es recomendable el considerar
la posicién en decubito prono, ya que esta estrategia
permite en algunos casos reducir de forma importante
la presion transpulmonar y el nivel de PEEP al mismo
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TABLA 3. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SDRA.

Edad Se excluyen pacientes con enfermedad pulmonar perinatal

Tiempo de aparicion
Origen del edema
Imagen de torax

Oxigenacién

PARDS (No estratificacion por gravedad)

Ventilacion con 2 niveles de presion con
mascarilla facial o CPAP 25 cm H,0

PF <300
SF <264

Ventilacion mecanica no invasiva

En los 7 primeros dias del insulto clinico conocido
Fracaso respiratorio no completamente explicado por insuficiencia cardiaca o sobrecarga de volumen

Nuevo(s) infiltrado(s) consistentes con enfermedad pulmonar aguda parenquimatosa

Ventilacion mecanica invasiva

Moderada Grave
4<|0<8 8<l0<16 10 >16
5<IS0 <7,5 7,5<IS0<12,3 SO >123

Poblaciones especiales

Enfermedad cardiaca
cianosante

Enfermedad pulmonar
cronica
oxigenacion mencionados

Disfuncion ventricular
izquierda

Criterios estandar para edad, tiempo de aparicion, origen del edema e imagen de térax con un deterioro
agudo en la oxigenacion no explicado por la causa cardiaca subyacente

Criterios estandar para edad, tiempo de aparicion, origen del edema e imagen de térax consistente con un
nuevo infiltrado y un deterioro agudo en la oxigenacién desde la situacion basal que cumpla criterios de

Criterios estandar para edad, tiempo de aparicion, origen del edema y cambios en la imagen de térax
consistentes con un nuevo infiltrado y un deterioro agudo en la oxigenacién que cumpla criterios de

oxigenacion mencionados y no se explique por la disfuncién ventricular izquierda

tiempo que mantener la capacidad de reclutamiento, y
por tanto protege la funcién del VD. Segln las recomen-
daciones establecidas en 2015 no puede recomendarse
como tratamiento de rutina, no obstante, se debe consi-
derar en casos graves.

Dado que se trata de un sindrome de distrés respira-
torio grave las dos ultimas opciones podrian emplearse
en nuestro paciente.

A pesar de las maniobras de reclutamiento alveolar y
el prono, el paciente presenta un empeoramiento de la
oxigenacion con un indice de oxigenacion (10) de hasta
23 y PaO./FiO, de 87, asociados a un pulmon blanco
radiologico.

PREGUNTA 7. ;COMO CLASIFICARIA LA AFECTACION
RESPIRATORIA DEL PACIENTE?

a. Patologia pulmonar obstructiva.

SDRA leve.

SDRA moderado.

SDRA grave.

Ninguna de las anteriores.

© o0 o

La respuesta correcta es la d.

Se inicia ventilacion de alta frecuencia. El paciente
mantiene desde el ingreso fiebre elevada con escasa

respuesta al tratamiento antibidtico con cefepime y tei-
coplanina y antifungico con anfotericina B liposomal y
voriconazol. Ante la persistencia de cultivos positivos para
Candida parapsilosis se procede a retirada de porth-a-ca-
th en la UCIP. Posteriormente evoluciona con mejoria
progresiva que permite paso a ventilacion mecanica
convencional a las 48 horas de la retirada del catéter,
descenso progresivo del soporte vasoactivo con norma-
lizacion de parametros hemodinamicos y de las funcio-
nes hepatica y renal. Mantiene la afectacion pancreatica
por lo que permanece con nutricion parenteral durante
fodo su ingreso. Al 87 dia de ingreso se procede a su
extubacion manteniendo saturaciones adecuadas con
oxigeno en gafas nasales. La radiografia de térax antes
del alta presenta un infiltrado alveolo-intersticial bilateral
en ambas bases.

El paciente presenta una evolucion favorable. Al alta
permanece tranquilo, conectado y habla con normalidad.
Presenta atrofia muscular de extremidades e hipotonia
global, secundarias a la situacion clinica previa. Una vez
dado de alta de cuidados intensivos el paciente continua
con el tratamiento quimioterapico entrando en remision
completa de su enfermedad.
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Derrame pleural tras cirugia cardiaca
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Se trata de un nifio de 4,8 afios afecto de atresia
pulmonar, transposicion de grandes vasos (D-TGA) con
comunicacion interventricular (CIV) no septable y este-
nosis pulmonar izquierda que ingresa en la unidad de
cuidados intensivos pediatricos (UCIP) para seguimien-
to postoperatorio tras cirugia de Fontan no fenestrado,
la cual transcurre sin incidencias, precisando apoyo
vasoactivo con milrinona para la salida de bomba. El
tiempo de circulacion extracorpdrea es de 99 minu-
tos, sin precisar clampaje adrtico. En la ecocardiografia
transesofagica realizada se objetiva buena funcion ven-
tricular e insuficiencia mitral leve. Entre sus anteceden-
tes personales destacan: un embarazo controlado, con
diagnostico prenatal de cardiopatia compleja tipo atresia
pulmonar con CIV. El parto transcurre sin incidencias.
Se confirma postnatalmente la presencia de una atresia
pulmonar con CIV con aorta dextropuesta (no septa-
ble) por lo que se decide correccion univentricular. Se
realiza una cirugia paliativa con la colocacion de una
fistula de Blalock-Taussig en periodo neonatal. Se rein-
terviene posteriormente para realizar la cirugia de Glenn,
ampliacion de la comunicacion interauricular (CIA) asi
como de la arteria pulmonar izquierda (API). Antes de
la cirugia de Fontan presenta astenia con moderados
esfuerzos y cianosis leve, con saturacion de oxigeno
periférica (SpO:) basal de 85%. Se encuentra en trata-
miento con acido acetilsalicilico y no presenta alergias
medicamentosas.

A su llegada a la unidad precisa expansion de volu-
men y se mantiene el tratamiento con milrinona. El gra-
diente transpulmonar esta en torno a 7-8 mmHg con una
presion auricular izquierda (PAl) inferior a 10 mmHg. Se
procede a extubacion en las primeras horas del postope-
ratorio y se inicia tratamiento con heparina no fraccionada
(HNF) a las 4 horas de su llegada a 20 Ul/kg/hora.

A las 48 horas del ingreso, se objetiva un derrame
pleural bilateral de predominio en hemitdrax derecho de
hasta 2,5 cm que precisa toracentesis evacuadora, obte-
niéndose 250 cc de aspecto serohematico con posterior
colocacion de tubo de drenaje tordcico.

El 5° dia postoperatorio, estando previamente estable
con oxigeno en canulas nasales y en tratamiento con mil-
rinona a 1,2 mecg/kg/min y HNF a 20 Ul/kg/hora presenta
de forma subita, tras un acceso de tos, un episodio de
desaturacion de hasta el 50% con hipotension, dismi-
nucion de la PAl hasta 2-3 mmHg, taquicardia de hasta
170 Ipm y afectacion del estado general.

PREGUNTA 1. CON ESTOS DATOS, ;CUAL SERIA LA

ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA?

a. Dada la situacion del paciente, debemos administrar
oxigeno al 100% y carga de cristaloides.

b. Intubacion orotraqueal, en caso de inestabilidad
hemodinamica, teniendo en cuenta que la intuba-
cién asi como la presion positiva pueden tener efectos
deletéreos en estos pacientes.

c. Realizar una ecocardiografia para valorar la funcién
ventricular asi como la presencia de complicaciones.

d. Realizar radiografia de térax y/o tomografia computa-
rizada (TC) de térax urgente para valorar complica-
ciones a nivel pulmonar.

e. Todas las anteriores son ciertas.

La respuesta correcta es la e.

Efectivamente, el paciente se encuentra en una situa-
cion inestable por lo que se debe actuar siguiendo el
algoritmo ABC, teniendo en cuenta que la situacion es
dindamica y que por tanto la actuacion puede variar en
funcion de la respuesta del paciente. Asi, en este caso se
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FIGURA 1. AngioTC.

administra oxigeno al 100% a la vez que se lleva a cabo
una expansion de volumen mediante administracion de
cristaloides y coloides, precisando un total de 3 cargas.
En cuanto a la intubacion orotraqueal hay que destacar
que en este tipo de pacientes se debe buscar un manejo
lo méas conservador posible, ya que la presion positiva,
mas en situacion de hipotension puede tener efectos
deletéreos sobre la hemodinamia, impidiendo un ade-
cuado retorno venoso, por lo tanto, Gnicamente en caso
de no mejoria e inestablidad hemodinamica se procedera
a la intubacion orotraqueal.

El paciente presenta mejoria clinica con aumento de
la saturacion de oxigeno y tension arterial, por lo que una
vez estabilizado se realiza una ecocardiografia urgente
que descarta derrame pericardico y se comprueba la
permeabilidad del conducto. Asi mismo se realiza una
radiografia de térax donde se objetiva un derrame pleural
izquierdo masivo que precisa toracocentesis evacuadora
obteniéndose un liquido seroheméatico sin caracteristicas
de exudado quiloso (triglicéridos (TG) de 80 mg/dl) y se
coloca tubo de drenaje toracico, mejorando pero sin llegar
a normalizarse las diferentes constantes.

PREGUNTA 2. ANTE LA MEJORIA PARCIAL DEL PACIENTE,

;QUE SE DEBE HACER A CONTINUACION?

a. La causa de dicho empeoramiento es la presencia
del derrame, no es necesario adoptar méas medidas,
el paciente ira mejorando poco a poco.

b. Es cierto que el factor desencadenante de dicho
empeoramiento puede ser la presencia de derrame,

FIGURA 2. AngioTC.

pero la persistencia de la clinica debe hacer sospe-
char la existencia de otras posibles complicaciones,
por lo tanto se debe realizar una angio-tomografia
computarizada (AngioTC).

c. La aparicién subita de los sintomas sugiere la pre-
sencia de un tromboembolismo pulmonar (TEP) y
se debe realizar una angiografia pulmonar de forma
urgente.

d. La aparicién subita de los sintomas sugiere la presen-
cia de TEP, hay que realizar de forma urgente una
gammagrafia ventilacion-perfusion.

e. Ninguna de las opciones es cierta.

La respuesta correcta es la b.

Ante la aparicion subita de dichos sintomas (disnea,
desaturacion, hipotensién) en un paciente previamente
estable, se debe pensar en la presencia de un TEP.

El embolismo pulmonar se debe sospechar ante la
aparicion de disnea subita, sincope o hipotension brus-
ca de causa no aclarada, en un paciente con trombo-
sis venosa profunda o riesgo de presentarla, como es
el caso actual. La disnea y el dolor pleuritico son los
sintomas mas frecuentes, mientras que la taquicardia y
la taquipnea son los signos méas constantes. A pesar de
que la angiografia pulmonar es la técnica diagnéstica gold
standard, la técnica de eleccién es el angioTC con una
sensibilidad mayor del 80% y una especificidad mayor
del 90%, debido a la disponibilidad de la técnica en
situaciones urgentes.

Las imagenes del angio TC muestran los siguientes
hallazgos (Figs. 1y 2).
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PREGUNTA 3. ANTE ESTOS HALLAZGOS, ;CUAL ES LA

ACTITUD MAS CORRECTA?

a. Laimagen es sugerente de trombo en la union de la
protesis entre vena cava inferior con arteria pulmonar
y, dado que ya esta en tratamiento con HNF, se debe
medir el tiempo de tromboplastina parcial activado
(TTPA) y modificar el tratamiento en base al mismo.

b. Laimagen es sugerente de trombo en la union de la
protesis entre vena cava inferior con arteria pulmonar
por lo que estaria indicado el tratamiento mediante
embolectomia.

c. Laimagen no es sugerente de trombo, habria que
plantear posibles causas de derrame pleural en el
postoperatorio de cirugia cardiaca.

d. Laimagen es sugerente de trombo en la unién de
prétesis de vena cava inferior con arteria pulmonar,
dado que ya esta en tratamiento con HNF, hay que
administrar un bolo extra de 50 Ul/kg.

e. Laimagen es sugerente de trombo en la unién de prote-
sis de vena cava inferior con arteria pulmonar por lo que
habria que plantear el tratamiento con tromboliticos.

La respuesta correcta es la e.

Efectivamente la imagen es sugerente de trombo a
dicho nivel ocurrido a pesar del tratamiento con HNF, por
lo que se debe iniciar tratamiento trombolitico.

PREGUNTA 4. ACERCA DEL TRATAMIENTO FIBRINOLITICO,

;CUAL DE LOS SIGUIENTES ENUNCIADOS ES CIERTO?

a. Dada la mejoria del paciente y el riesgo de sangrado
tras cirugia mayor esta contraindicada la fibrindlisis
sistémica.

b. En caso de iniciar tratamiento fibrinolitico se debe
suspender el tratamiento con HNF para minimizar el
riesgo de hemorragias.

c. Parainiciar el tratamiento fibrinolitico la dosis reco-
mendada es 0,9 mg/kg de activador tisular del pla-
mindgeno recombinante (rtPA) con un bolo inicial del
10% de la dosis inicial y el resto en una hora.

d. No se deben administrar hemoderivados durante el
tratamiento salvo en caso de hemorragia activa para
potenciar el efecto del tratamiento.

e. Todas las opciones son falsas.

La respuesta correcta es la e.
Segun las recomendaciones de las Ultimas guias de
practica clinica basadas en la evidencia se recogen dos

pautas diferentes para el tratamiento de la trombosis

venosa profunda y el tromboembolismo pulmonar:

e 0,5 mg/kg/hora durante 6 horas con HNF a 10 U/
kg/h y transfusion de plasma fresco congelado (PFC)
a 10 ml/kg previamente a la infusion del fibrinolitico
(resolucion del 81% de trombosis arteriales y 0% de
las trombosis venosas).

e (0,5 mg/kg/hora durante la primera hora, seguido de
0,25 mg/kg/hora hasta la lisis del trombo o hasta que
se interrumpa por complicaciones hemorragicas (la
duracion del tratamiento fue de 4-11 horas en un
estudio donde se complet6 en 16 de 17 pacientes).
Estas son las dosis recomendadas en base a los estu-

dios clinicos, pero existen autores que obtienen buenos

resultados con dosis mucho menores (desde 0,01 a 3

mg/kg/hora durante un periodo de hasta 63 horas).

En cuanto al control del tratamiento, no existe un
rango terapéutico para los agentes tromboliticos. Las
pruebas de hemostasia secundaria son variables y la
eficacia y seguridad de este tratamiento es demasia-
do débil para utilizar un valor que prediga la respuesta
clinica. El paréametro mas Util para determinar la nece-
sidad de crioprecipitado o reposicion de plasma es el
fibrinégeno, considerando el limite inferior en 100 mg/
dl. Debe mantenerse por tanto niveles mayores de 100
mg/dly plaguetas mayores de 50.000/mms3. La medicién
de los productos de degradacién del fibrindgeno (PDF)
y/o Dimero D es (til para determinar si la trombolisis
esta siendo efectiva.

Se inicia tratamiento con rTPA a dosis de 0,1 mg/kg/
hora asociado a HNF a 10 U/kg/hora que se aumenta
hasta 15 Ul/kg/hora, con valores de fibrinégeno por enci-
ma de 100 mg/dl. Tras completar 24 horas con tratamien-
to fibrinolitico se realiza nuevo angioTC, sin objetivarse
trombos en el drbol pulmonar por lo que se suspende
rTPA y se continda tratamiento con HNF que se aumenta
hasta 30 Ul/kg/hora.

Ante la persistencia de débito a través de los tubos
de drenaje pleural, se solicita nueva citoquimica, obte-
niéndose los siguientes resultados (Tabla 1).

PREGUNTA 5. ANTE ESTOS RESULTADOS, SENALE LA

RESPUESTA CORRECTA:

a. Setrata de untrasudado, posiblemente secundario a
un aumento de la presion hidrostatica por insuficien-
cia cardiaca.
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TABLA 1.
Citoquimica Leucaocitos PMN/MN Hematies Proteinas Triglicéridos  Glucosa (mg/

(leuc/ul) (%) (hem/ul) (g/dl) (mg/dl) al)
DIA 1 1.040 70/30 3.600 35 71 110 187
DIA 2 1.520 25/75 6.800 3,1 81 99 170
DIA 3 (tras ingesta oral) 1.335 10/90 330 2,1 487 97 147

TABLA 2. DIFERENCIAS ENTRE TRASUDADO, TRASUDADO MODIFICADO Y EXUDADO.

Trasudado

Exudado

Trasudado modificado

Aspecto Claro, seroso Variable Opaco turbio, purulento, fibroso
Color Amarillento Variable Variable (verde, amarillo, rojo)
Olor No apreciable Variable Presente

Fondo del liquido Transparente Variable Turbio

Coéagulo espontéaneo No se observa Frecuente

Densidad <1.017 1,017-1,025 >1.017

Proteinas/Albumina <3 g/dl (>1,2 g/dl) >3 g/dl >3 g/dl (>1,2 g/dl)

Leucocitos <1.500 células/l 1.000-7.000 células/ pl >7.000 células/ pl

Glucosa Valor similar al suero Variable

Celularidad Presencia de mononucleares, Polimorfonucleares o linfocitos

linfocitos pequefios, células
mesoteliales, neutrofilos

b. Setrata de un exudado, iniciaria tratamiento antibio-
tico en espera de cultivos.

c. Se trata de un exudado, como primera opcién un
quilotérax secundario a la cirugia.

d. Setrata de un exudado, frecuente en el postoperatorio
de cirugia de Fontan.

e. Setrata de un quilétorax y, dado el contexto, se debe
descartar la existencia de una malformacion linfatica.

La respuesta correcta es la c.

El quilotérax se define como la presencia de linfa en
el espacio pleural, puede ser primario, asociado a malfor-
maciones del sistema linfatico o secundario, siendo el que
es secundario a cirugia cardiotoracica el mas frecuente.
Este se debe a una lesion directa del conducto toracico
y/o a la existencia de hipertensién venosa en el territorio
de la vena cava superior.

La definicién del quilo en adultos esta bien estable-
cida en la literatura, sin embargo, en nifios no hay una
clara definicion, y con frecuencia se han aplicado los
criterios definidos en adultos. Los criterios clasicos son
triglicéridos (TG) mayores de 100 mg/dl, méas de 1.000
células/pl, y un predominio de linfocitos (mayor del 80%).
Esta definicion es sencilla y en la mayoria de los casos

pequefios, neutréfilos degenerados o
no, células neoplasicas

permite un diagnostico definitivo. Para ello, es necesario
un minimo aporte enteral de grasas; sin embargo, para
algunos autores, en el caso de que no se haya iniciado
la ingesta enteral, el predominio linfocitario permite esta-
blecer el diagnostico casi con seguridad.

PREGUNTA 6. ANTE ESTA SITUACION EL TRATAMIENTO

MAS ADECUADO ES:

a. Inicio de nutricién enteral con triglicéridos de cadena
media.

b. Inicio de nutricién parenteral y dieta absoluta.
Inicio de tratamiento con octredtide o somastostina.

d. Precisa intervencion quirdrgica para ligadura de con-
ducto toréacico.

e. Ninguna es cierta.

La respuesta correcta es la e.

Actualmente, no existe un consenso establecido sobre
el tratamiento del quilotérax. La eficacia de las diferentes
intervenciones ha sido solo sugerida a partir de estudios
descriptivos retrospectivos que incluyen nifios de diferentes
edades. Ademas, el reducido nimero de pacientes estu-
diados no permite comparar diferentes grupos etiolégicos.
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TABLA 3.

Caracteristicas clasicas

e Aspecto lechoso

e pH alcalino 7,4-7,8

e Densidad especifica 1.012-1.025
o Estéril

Composicion

Proteinas totales 20-40 g/L

Alblimina 10-30 g/L

Globulinas 10-15 g/L

Fibrinégeno 150-250 mg/L

Grasas totales 10-60 g/L

TG pleurales/TG totales >1

Colesterol pleura/colesterol plasma <1
Colesterol/TG <1

Quilomicrones

Glucosa 2-11 mmol/L

Urea 1-3 mmol/L

Electrolitos: valores plasmaticos, excepto menor contenido
de calcio

Presencia de enzimas pancreaticas exocrinas
e Linfocitos 400-7.000 células/ul

En este caso, fras objetivarse la presencia de quiloto-
rax, se postula la lesion mecanica del conducto toracico
como principal causa y se opta por inicio de nutricion
enteral exenta de grasas y octredtide en perfusion conti-
nua, pero ante el débito elevado por los tubos de drenaje
(600-800 mi/dia) se inicia nutricion parenteral el 14° dia.

A pesar de las medidas tomadas, no se objetiva un
descenso evidente del débito por lo que se decide reali-
zar cateterismo diagndstico, obteniéndose presiones en
circuito de Fontan de 20 mmHg, por lo gue se optimiza
tratamiento previo con vasodilatadores pulmonares.

PREGUNTA 7. ANTE LA PRESENCIA DE QUILOTORAX,
;QUE COMPLICACIONES SE DEBEN TENER EN CUENTA?
a. Alteraciones hidroelectroliticas.

Hipovolemia.

Hipoalbuminemia.

Hipogammaglobulinemia.

Todas son ciertas.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

Las posibles complicaciones derivadas del quilotérax
son secundarias a la pérdida de los diferentes componen-
tes del quilo, pudiendo aparecer asi hiponatremia, hipoal-
buminemia, hipogammaglobulinemia y linfopenia. Por
lo tanto, debemos realizar controles seriados de dichos
parametros. Ademas, debido al acumulo de quilo en el
térax aumenta la presion intrapleural y puede producir

insuficiencia respiratoria y, en concreto en el postopera-
torio de cirugia de Fontan, puede tener repercusion sobre
el estado hemodinamico del paciente por dificultar el
flujo del retorno venoso hacia el rbol vascular pulmonar.

Se realizan dichos controles, precisando aumento de
los aportes de sodio y administracion de inmunoglobuli-
nas IV de forma periédica. La evolucion del paciente fue
térpida, persistiendo débito aumentado por el drenaje
toracico (1.000 ml/dia).

PREGUNTA 8. ANTE LA PRESENCIA DE UN QUILOTORAX
REFRACTARIO, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES OPCIONES ES
CIERTA?

a. Debemos proceder a la ligadura del conducto linfatico
torécico (CLT).

Debemos realizar un shunt pleuroperitoneal.
Debemos realizar una pleurodesis.

Debemos proceder a la embolizacion del CLT.
Todas las opciones son ciertas.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

Ante la presencia de un quilotérax refractario a trata-
miento médico existen diferentes opciones terapéuticas
quirdrgicas posibles, como son la ligadura del CLT, la
realizacion de shunt pleuroperitoneal, la pleurodesis qui-
rurgica o quimica o la embolizacion percutanea del CLT.
Las indicaciones de realizar una intervencion quirurgica
son la presencia de complicaciones secundarias o bien
un débito mayor de 100 ml por afio de edad/dia. La
eleccion de una opcién u otra depende en gran medida
de las caracteristicas del paciente y de la experiencia
del centro, ya que no estan exentas de complicaciones.

La principal dificultad de la ligadura del CLT es loca-
lizar el propio CLT o la fuga. Ademés, la técnica puede
fracasar debido a la no identificacion de vias linfaticas
accesorias que pueden perpetuar el proceso. En caso
de que no sea posible localizar la fuga o en su defecto el
CLT, la pleurodesis ya sea quirtrgica o quimica constituye
una alternativa, que se utiliza con mayor frecuencia en
aquellos casos cuya etiologia es tumoral. Existen dife-
rentes agentes quimicos que se pueden emplear como
son talco, tetraciclinas, bleomicina o Tissucol®. Se debe
tener en cuenta que dicha alternativa terapéutica es uni-
camente factible en aquellos pacientes con una adecuada
complianza pulmonar. La linfografia y la embolizacion per-
cutanea del CLT son una técnica intervencionista cuyos
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FIGURAS 3 Y 4. Secuencias linfografia realizadas en primer tiempo.

principales inconvenientes son las dificultades técnicas a
la hora de llevarla a cabo. Otras posibles complicaciones
pueden ser la ascitis quilosa por ruptura del CLT durante
el procedimiento, el quilotérax contralateral, las infec-
ciones del acceso, la lesion de visceras abdominales, el
linfedema vy la diarrea por enteropatia pierde-proteinas.
Como Ultimo recurso quirdrgico, la creacion de un shunt
pleuroperitoneal puede ser una opcién. Esté indicado
en aquellos pacientes que no son candidatos a cirugia y
en caso de malignidad. Las principales complicaciones
de este procedimiento son la obstruccion del shunt, los
procesos infecciosos vy la aparicién de una hernia inguinal
por el aumento de presion intraabdominal.

En este caso, dado la persistencia de quilotorax con
un débito de 1.000 mi/dia se decide la realizacion de
pleurodesis quimica izquierda con Tissucol® en el 32°
dia de ingreso mediante circulacion extracorporea con
fenestracion del conducto protésico en el mismo tiempo
operatorio.

A pesar de dicho tratamiento, no se consigue una
respuesta adecuada por lo que tras revisar la bibliografia
y consultar con diferentes especialistas se decide realizar
una linfografia con contraste lipidico por via inguinal. EI
procedimiento se realiza en dos tiempos. En un primer
tiempo se intenta localizar el punto de fuga mediante
la inyeccion en ganglios inguinales de contraste lipidi-
co (Lipiodol®); tras la inyeccidn, se infunde suero salino

fisiolégico para acelerar el paso hacia la cadena linfatica
abdominal y mediante radioscopia se realiza seguimien-
to radioldgico seriado para localizar la cisterna de Pec-
ket y el inicio del CLT. Se ha descrito que en ocasiones
el problema se resuelve en este primer tiempo. En un
segundo tiempo, se realiza un 2° procedimiento en el
que se infunde nuevamente contraste, se punciona por
via transabdominal la cisterna de Pecket y a través de
la misma se canaliza el CLT inyectando una sustancia
embolizante (coils o N-butil-cianoacrilato con ethiodol)
para detener la fuga. En este caso se realiza en un primer
tiempo una inyeccion, donde, como muestra la imagen
se objetiva una fuga difusa a hemitérax izquierdo. Tras
este primer tiempo, el débito disminuye pero sigue siendo
elevado por lo que, dos semanas después se lleva a cabo
el segundo tiempo con nueva inyeccion de contraste y
puncion de la cisterna de Pecket, sin lograr canalizar el
conducto linfatico toracico para embolizacion percutanea
del mismo.

Tras dicha intervencion, se consigue un descenso
significativo del débito, pudiendo retirarse los tubos de
drenaje toracico en el dia 76° del ingreso. Inicia nutricion
enteral completa de forma progresiva sin reproducirse el
quildtorax un mes después. Es dado de alta del hospital
tras 99 dias de ingreso. Tras el alta el paciente sigue
una dieta libre, sin haber presentado recidiva del quilo-
torax y sin que hayan aparecido nuevas complicaciones
asociadas.
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Toracocentesis

Confirmacion del diagnoéstico
Desaparece el drenaje

!

Valorar drenaje pleural y nutricién enteral con MCT 2-4 semanas ‘

J ‘ Alimentacion enteral baja en grasas ‘

‘ Presencia del quilotorax ‘

!
‘ Nutricién parenteral y octrettide 2-4 semanas ‘

\

J }

‘ Presencia del quilotérax ‘ ‘ Disminuye el quilotérax ‘
[
‘ Tratamiento quirdrgico ‘<—{ Persistencia del derrame H Desaparece el drenaje
|
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Se trata de una nifia de 3 afios de edad, con antece-
dentes de sindrome de apnea-hipopnea del suerio, sin
otros antecedentes médicos ni quirdrgicos de interés. Su
vacunacion es completa para la edad, sin haber recibi-
do ninguna dosis de vacuna antineumocadcica. Entre los
antecedentes familiares destacan padres consanguineos
(primos en primer grado) procedentes de Marruecos (la
nifia es nacida en Espafa, posteriormente ha residido en
Marruecos y ha regresado hace 2 meses); 2 hijos varones
del tio paterno, de un total de 10 hermanos (primos en
primer grado de la nifia) fallecieron a los 4-5 meses de
edad sin causa conocida.

Acude a Urgencias de Pediatria por cuadro de vomi-
tos, diarrea y odinofagia de 12 horas de evolucion acom-
pafiados de febricula. A la exploracion presenta triangu-
lo de evaluacion pediatrica estable (TEP), sin hallazgos
patoldgicos. Tras valoracion clinica inicial, se decide
administrar ondansetron sublingual y comenzar después
tolerancia oral mientras permanece en Urgencias.

Aproximadamente 1 hora después se reevaliia a la
paciente presentando decaimiento y palidez cutaneomu-
cosa llamativa. Se decide monitorizacion [tension arterial
(TA): 83/31 mmHg; frecuencia cardiaca (FC): 152 lpm;
frecuencia respiratoria (FR): 46 rpm, saturacion de oxige-
no (SatO-): 94%] y canalizacion de via periférica e ingreso
en Unidad de Observacion pero, de forma rapidamente
progresiva, presenta empeoramiento del estado general
con decaimiento intenso, polipnea, quejido, mala perfu-
sién periférica, estado de conciencia fluctuante y apari-
cion de exantema micropapular generalizado importante.
Se realiza analitica que muestra hemoglobina (Hb) 15.5
gr/dl, 10.900 leucocitos, 75% neutrdfilos, creatinina (Cr)
1,14 mg/dl, urea 80 mg/dl, AST 136 U/L, ALT 45 U/L, pro-
teina C reactiva (PCR): 248 mg/L, procalcitonina (PCT):
103 ng/ml, acidosis metabdlica (pH 7,23, presion parcial

de carbonico (pCO,): 33 mmHg, bicarbonato (HCO3):
13,8 mmol/L, lactico 6 mmol/L) y alteracion hidroelec-
trolitica [sodio (Na): 130mEg/L, potasio (K): 5,9 mEq/L
y calcio (Ca) idnico: 0,89 mEqg/L].

PREGUNTA 1. ANTE ESTA SITUACION, ;CUAL SERIA SU

ACTITUD INICIAL?

a. Iniciar antibioterapia previa realizacion de puncién
lumbar.

b. Realizar tomografia computerizada (TC) craneal
urgente.

c. Iniciar antibioterapia previa extraccion de cultivos.

d. Trasladar a Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos
(UCIP).

e. Administar oxigenoterapia, canalizar 2 vias periféri-
cas, pautar fluidoterapia e iniciar antibioterapia previa
extraccion de cultivos.

La respuesta correcta es la e.

La realizacion de puncién lumbar para estudio de
liquido cefalorraquideo (LCR) podria estar indicada dada
la fluctuacion de conciencia junto con aumento de reac-
tantes de fase aguda (RFA) pero la inestabilidad hemo-
dinamica de la paciente lo contraindica en el momento
actual. Del mismo modo, ante la disfuncién neurolégica
aguda como la que la paciente presenta la TC craneal
podria estar indicada. No obstante, ante una situacion
de shock como esta lo primero es iniciar medidas de
reanimacion y soporte hemodinamico teniendo en cuenta
los siguientes puntos:

e Establecer la secuencia ABC de la reanimacion para
determinar si es necesario iniciar reanimacion car-
diopulmonar (RCP), o apoyo respiratorio con apertura
de la via aérea, ventilacion o intubacion.
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e Administracion de oxigeno.

e Monitorizacion de FC, FR, electrocardiograma (ECG)
continuo, pulsioximetria y tension arterial (TA) no inva-
siva.

e (analizacion de 2 vias periféricas o en su defecto de
una via intra6sea (valorando sedoanalgesia).

e Realizar fluidoterapia con cristaloides o coloides a una
dosis de 20 ml/kg en 5-10 minutos, de forma repetida
hasta lograr alcanzar los objetivos establecidos en las
guias internacionales o hasta que aparezcan signos
de sobrecarga de volumen.

e Extraer muestras para realizar analiticas: hemocultivo,
hemograma, gasometria, iones, calcio idnico, urea,
creatinina, transaminasas, lactato, coagulacion.

e Valorar periddicamente la necesidad de intubacion
segln estado de conciencia, situacion cardiorrespi-
ratoria y respuesta al tratamiento.

e Pedir otras exploraciones complementarias o cultivos
precozmente para localizar el foco tras conseguir la
estabilizacion inicial.

e [niciar antibioterapia tan pronto como sea posible pre-
via extraccion de cultivos aunque su obtencion nunca
debe retrasar la administracion de los antibioticos.
El tratamiento debe de iniciarse lo antes posible, y no

hay que esperar a los resultados de las pruebas com-

plementarias o al traslado a una Unidad de Cuidados

Intensivos o a otro centro.

Se inicia oxigenoterapia con mascarilla reservorio, se
administra una carga de cristaloides a 20 mL/kg y se
traslada rapidamente a UCIP.

PREGUNTA 2. ;CUAL ES LA PRINCIPAL SOSPECHA
DIAGNOSTICA?

a. Shock séptico.

Shock toxico.

Shock hipovolémico.

Intoxicacion.

Todas las anteriores deben incluirse en el diagnéstico
diferencial de esta paciente.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

Ante un paciente de estas caracteristicas todas estas
entidades deben ser descartadas.

La presencia de fiebre de probable origen infeccioso
junto con datos de disfuncién cardiovascular debe hacer-
nos pensar inicialmente en un shock séptico.

La existencia del exantema generalizado junto con
los datos de odinofagia y fiebre puede ser indicativo de
shock téxico inducido por la exotoxina del Strepoccocus
pyogenes, aunque la forma secundaria a infeccion farin-
goamigdalar es poco frecuente.

La diarrea con vémitos en un nifio de corta edad
puede causar un shock hipovolémico por deshidratacion.

Por ultimo, la asociacion de cuadro gastrointestinal
junto con la oscilacion del nivel de conciencia debe hacer
sospechar una posible intoxicacion.

Ingresa en UCIP requiriendo expansion de volumen
con cristaloides (hasta 60 ml/kg), sin presentar mejoria
por lo que se inicia administracion de farmacos inotrépi-
cos de forma secuenciada (dopamina a 10 mcg/kg/min,
adrenalina a 0,5 mcg/kg/min y milrinona a 1 meg/kg/min)
y metilprednisolona (al tratarse de un shock refractario a
catecolaminas) (véase el algoritmo de manejo de sepsis
grave en la figura 1).

Se recogen cultivos (lavado broncoalveolar, hemocul-
tivo, coprocultivo, frotis faringoamigdalar y frotis de drea
genital) y se inicia tratamiento con cefotaxima.

Ademas se realiza radiografia de tdrax urgente, que no
muestra alteraciones significativas. Se decide intubacion y
ventilacion mecanica (VM) por shock grave y disminucion
del nivel de conciencia y se realiza tomografia computari-
zada (TC) craneal que no muestra imagenes patologicas.
No es posible realizar puncion lumbar (PL) en las prime-
ras horas de ingreso por la inestabilidad hemodinamica.

En la reexploracion en UCIP se evidencia una faringe
hiperémica, con exudados purulentos bilaterales y un
exantema eritematoso en region inguinal, vulva y periné.

PREGUNTA 3. ADEMAS DE LA CEFOTAXIMA, ;CUAL DE

LAS SIGUIENTES MEDIDAS TERAPEUTICAS SE DEBE

ASOCIAR EN ESTE CASO?

a. Asociar clindamicina al tratamiento antibiético.

b. Iniciar administracion de inmunoglobulinas intrave-
nosas.

c. Asociar tratamiento antiviral con aciclovir.

d. Asociar tratamiento antifingico con fluconazol.

e. Lasrespuestas a, by ¢ son correctas.

La respuesta correcta es la e.
Ante la sospecha de sindrome de shock toxico (SST)
grave por S. pyogenes se debe asociar al tratamiento
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Shock refractario a catecolaminas

Ingreso en UCIP
Monitorizacién invasiva, si todavia no se ha realizado

Hidrocortisona (si riesgo de insuficiencia adrenal)
!

! l
Shock caliente con TA baja Shock frio con TA haja Shock frio con TA normal
-GCalto - GC bajo - GC bajo
- Sves02 >70% - Sves02 <70% - Sves02 <70%
- RVS bajas - RVS normal o alta - RVS altas
! l

Noradrenalina/fluidos
Considerar terlipresina

Mantener

Adrenalina/fluidos
Si mantiene TA baja valorar
noradrenalina
Levosimendan o inhibidores
fosfodiesterasa

Adrenalina y vasodilatadores

Objetivos 2°
- Diuresis >1 cc/kg/h
- Lactato <4 mmol

Ht= >30%
y Hb >10 g/dI

Respuesta inadecuada

- PVC 8-12 mmHg

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

- Sves02 >70%

Shock persistente refractario a catecolaminas

intrabdominal >12 mmHg)
- Monitorizar gasto cardiaco
-1C >3,3 <6 L/min/m?

- Valorar derrame pericardico, neumotérax, sindrome compartimental (presién

- Considerar ecocardiografia para guiar fluidos, inotropos, vasopresores, vasodilatadores

Respuesta inadecuada
Shock refractario

FIGURA 1. Algoritmo de sepsis grave.

clindamicina y considerar la administracion de inmuno-
globulina intravenosa. En base al mejor conocimiento del
mecanismo etiopatogénico de la entidad, en los Ultimos
afos se ha postulado, la administracion de gammaglo-
bulinas intravenosas dentro del tratamiento del SST para
disminuir la intensidad de la cascada inflamatoria. Los
corticoides no tienen una eficacia demostrada aunque
en algunos casos también se podrian valorar.

La fluctuacion del nivel de conciencia puede ser
secundaria a una encefalitis por lo que la administra-
cion de aciclovir puede estar indicada hasta la llegada

del resultado de la reaccion de la cadena de la poli-
merasa (PCR) negativo en liquido cefalorraquideo para
virus herpes.

En una paciente presuntamente inmunocompetente
como la de este caso clinico sin otros datos que hagan
sospechar infeccion fungica, el tratamiento antifingico
no se considera de primera linea.

EI SST es una enfermedad aguda y grave, secundaria
a una infeccion por gérmenes principalmente del grupo
Staphylococcus (productores de toxina TSST-1) o Strep-
tococcus (productores de toxinas eritrégenas A, By C)
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TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL CDC PARA STT
ESTREPTOCOCICO.

1. Criterios microbiolégicos: aislamiento de S. pyogenes:
A: procedente del cultivo de material habitualmente estéril:
sangre, herida quirlrgica, pleura, etc.
B: procedente del cultivo de material habitualmente no
estéril: herida cutanea, esputo, frotis vaginal o faringeo,
etc.

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

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

Caso probable: 1 B+ 2 (A y B).

SST: sindrome de shock toxico; GOT: transaminasa
glutamicoxalacética; GPT: transaminasa glutamicopirtvica.

que cursa con fiebre, hipotension, fallo multiorgénico
y posterior descamacion. Es debido a la activacion de
la cascada inflamatoria tras la liberacién de citocinas
proinflamatorias por linfocitos T activados por toxinas
bacterianas que actuarian como superantigenos.

El diagnostico de SST estreptococico se fundamenta
en el cumplimento de unos criterios clinicos y micro-
bioldgicos propuestos por los CDC (Centers for Disease
Control and Prevention) (véase tabla 1).

Pueden existir cuadros incompletos que no cumplen
los criterios propuestos y que en ocasiones podrian con-
fundirse con otras entidades.

Ante la sospecha de SST estreptocécico se asocian
clindamicina e inmunoglobulinas intravenosas, ademas
de aciclovir por existir fluctuacion del nivel de conciencia.

En los siguientes dias se aisla en frotis faringoamiga-
dalar un S. pyogenes cumpliendo asi criterios de caso
probable se STT estreptocdcico: 1B + 2(A+B).

En el lavado broncoalveolar y el frotis genital se aisla
Pseudomona aeruginosa siendo el resto de cultivos reco-
gidos negativos. Se sustituye cefotaxima por cefepime,
asociando unos dias mas tarde amikacina por ser un
cultivo de secreciones respiratorias persistentemente
positivo para Pseudomonas aeruginosa.

Al 5°dia de ingreso, la paciente presenta descenso de
parametros infecciosos sin llegar a negativizarlos, pero por
otro lado destacan un descenso de las cifras de leucocitos
(3.700/mm3) y plaquetas (95.000/mm3), un aumento de
fransaminasas (AST: 581 U/L y ALT: 85 U/L), una hiperfe-
rritinemia (1762 Lg/L) y una hipertrigliceridemia (262 mg/
dl). Ademas la hepatoesplenomegalia sigue progresando.

A pesar del tratamiento y del descenso de los reac-
tantes de fase aguda los primeros dias, a partir del 9° dia
de ingreso presenta de nuevo elevacion de reactantes de
fase aguda con fiebre persistente.

PREGUNTA 4. ;CUAL CREE QUE PODRIA SER LA CAUSA

DE LA MALA EVOLUCION Y DE LA FIEBRE PERSISTENTE?

a. Se trata de la evolucion natural de un shock séptico
y se debe tener una actitud expectante.

b. Es unainfeccion por un agente no cubierto con anti-
bioterapia utilizada como la Leishmaniasis.

c. Se trata de un proceso linfoproliferativo.

d. Es compatible con un proceso inflamatorio-autoin-
mune.

e. Las opciones b, cy d son posibles.

La respuesta correcta es la e.

La asociacion de bicitopenia y hepatoesplenomega-
lia junto con viaje reciente a Marruecos (que es zona
endémica) obliga a descartar una posible Leishmaniasis.

La presencia de bicitopenia y la mala evolucion de
la paciente pueden ser debidas a una enfermedad lin-
foproliferativa aunque un debut de este tipo es muy poco
frecuente.

La persistencia de fiebre y reactantes de fase aguda
elevados a pesar de tratamiento antibiético de amplio
espectro junto con hiperferritinemia debe hacer sospe-
char un proceso autoinflamatorio.

Al 10° dia de ingreso, se afiade anfotericina B al tra-
tamiento ante sospecha de Leishmaniasis visceral. Se
realizan un estudio histolégico y una PCR de Leishmania
de médula dsea que son ambos negativos.

Como diagnéstico diferencial de otras posibles causas a
nivel infeccioso se solicitan pruebas seroldgicas (muestras
recogidas previamente a la administracion de inmunglo-
bulinas) que son negativas para Brucella, Parvovirus B19,
virus hepatitis B (VHB), virus hepatitis C (VHC), virus hepa-
titis A (VHA), virus de inmunodeficiencia humana (VIH),
virus Epstein-Barr (VEB), citomegalovirus (CMV), Myco-
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plasma y virus herpes simple tipo 1 (VHS-1). La busqueda
de infeccion tuberculosa mediante método IGRA (interfe-
ron gamma release assays) resulta negativa. La prueba de
PCR en aspirado nasal para virus respiratorios es positiva
para virus respiratorio sincitial subtipo B (VRS-B).

Tras confirmarse progresivamente la negatividad de
los cultivos, se desescala la antibioterapia, aunque la
fiebre continua persistiendo.

En analiticas de control, presenta descenso progresivo
de las tres series hematopoyéticas (hemoglobina Hb de
7-9 g/dl, leucocitos de 2.800/mm3 con 1.100 neutrdfilos/
mm3, linfopenia persistente de 100/mm3 y plaquetopenia
de 25.000). Ademds destacan un aumento de transami-
nasas, hiperferritinemia e hipertrigliceridemia.

El dia 16 del ingreso es extubada presentando clinica
de laringitis por lo que se afiade dexametasona al trata-
miento durante 48 horas. Se conecta a oxigenoterapia de
alto flujo (OAF) (a 8-10 lpm, con una fraccion inspirada
de oxigeno (FiO,) de 0,21) y se continta con el descenso
progresivo de la sedoanalgesia (midazolam y fentanilo).

En las siguientes 48 horas la paciente presenta mejo-
ria del estado general, la fiebre cede y los reactantes de
fase aguda comienzan a descender (PCT hasta 4,94 ng/
mL y PCR 64 mg/L), aunque solo de forma transitoria,
volviendo a empeorar y reaparecer la fiebre 72 horas
mas tarde.

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LOS ULTIMAS MEDIDAS

TERAPEUTICAS HA PODIDO SER LA CAUSANTE DE LA

MEJORIA DE NUESTRA PACIENTE Y HACIA QUE PROCESO

ETIOLOGICO APUNTA?

a. Descenso de sedoanalgesia.

b. Asociacion de anfotericina B.

c. Uso de dexametasona para la laringitis postextuba-
cion.

d. Las opciones ay b son correctas.

e. Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la c.

La sedonalagesia no guarda relacion con los reactan-
tes de fase aguda ni provoca aumento de temperatura
corporal por si sola. No obstante, no debemos olvidar la
fiebre asociada al sindrome de abstinencia que pueden
presentar los pacientes cuando se realiza la pauta de
descenso de sedoanalgesia.

La PCR de Leishmania en médula 6sea fue negativa
y la histologia no era sugestiva de dicha patologia por lo

que no parece que la anfotericina B tenga relacién con
la mejoria de la paciente.

El uso de corticoide (dexametasona para laringitis
postextubacién) parece ser la causa mas probable de la
mejoria de la paciente. Revisando la historia de la pacien-
te la elevacion de parametros de fase aguda al 9° dia de
ingreso, tras un descenso transitorio inicial, coincide con
que 48 horas antes se habia suspendido la hidrocortisona
iniciada al ingreso por shock refractario a catecolaminas.

Ante la persistencia de fiebre a pesar del tratamiento
antibidtico de amplio espectro, con repunte de valores de
protefna C reactiva (PCR) y aumento de la velocidad de
sedimentacion globular (VSG), anemia, plaquetopenia,
hepatopatia, exantema evanescente eritematoso (més evi-
dente en pliegues inguinales, con dermatitis descamativa
de pulpejo de dedos) y respuesta favorable a tratamiento
corticoideo se sospecha enfermedad inmunolégica del
tipo linfohistiocitosis hemofagocitica (LHH) o sindrome
de activacién macroféagica (SAM).

La LHH es un sindrome grave producido por una
activacién inmune descontrolada. Su forma més grave
aparece en nifios de menos de 18 meses, aunque se
puede observar en todas las edades, en pacientes con
predisposicién familiar (anomalias genéticas) o no.

Clasicamente este sindrome se clasifica en LHH pri-
maria (por defecto genético) y secundaria (relacionada
con infecciones, neoplasias, alteraciones autoinmunes).
No obstante, se ha visto que ambos pueden desenca-
denarse por infecciones u otras causas de activacion
inmunologica, y pueden hallarse mutaciones en ambos
tipos de pacientes. En la préactica clinica esta distincion
no cambia el modo de diagnostico y tratamiento de la
enfermedad.

El SAM es una forma de LHH que se presenta tipica-
mente en pacientes con artritis idiopatica juvenil u otras
enfermedades reumatolégicas, aunque también puede
desencadenarse por cualquier infeccion.

PREGUNTA 6. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES SIGNOS

CLINICOS NO ES TiPCO DE LA LHH?

a. Fiebre persistente a pesar de tratamiento antibiotico
de amplio espectro.

b. Hipoferritinemia.

c. Citopenias mantenidas sin causa aparente que las

justifique.

Elevacion de triglicéridos.

Esplenomegalia.

®© o
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La respuesta correcta es la b.

El cuadro clinico tipico de LHH se caracteriza por
enfermedad aguda con afectacién multiorganica, fiebre,
hepatoesplenomegalia, eritema, adenopatias, sintomas
neuroldgicos, citopenias, alteracion de la funcion hepatica
y elevacién de ferritina sérica y no hipoferritinemia.

Es frecuente la hospitalizacion prolongada y el dete-
rioro clinico de estos pacientes sin un diagnostico claro
antes de sospechar la posibilidad de LHH. Es importante
identificar tanto los defectos genéticos como las causas
desencadenantes. La evaluacion debe incluir hemograma,
estudio de coagulacion, niveles de ferritina sérica, evalua-
cion de la funcién hepatica, triglicéridos, hemocultivo y test
de deteccion virales. Es importante el estudio de médula
6sea (MO) como busqueda de la causa de las citopenias,
analisis del LCR y resonancia magnética (RM) cerebral.
En aquellos pacientes con alto indice de sospecha esta
indicada la realizacion de test especificos de evaluacion
inmunoldgica y deteccion de anomalias genéticas; asi
como el tipado de HLA para la busqueda de donante
para trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH).

El diagnostico definitivo de LHH se basa en la identifi-
cacion de la mutacion genética o el cumplimiento de 5/8
criterios diagnosticos (recogidos en la tabla 2). EI diagnos-
tico diferencial de LHH se realiza con enfermedades con
afectacion multisistémica con fiebre, fallo de la funcién
hepatica y sintomas neurolégicos como infecciones o sep-
sis, fallo hepatico, encefalitis, disfuncion multiorganica,
enfermedad de Kawasaki, purpura trombética tromboci-
topénica (PTT), sindrome hemolitico-urémico (SHU), etc.

Se realiza estudio de médula ésea (MO) en el que se
ve escasa hemofagocitosis, cumpliendo los siguientes
cinco de los ocho criterios diagnosticos: fiebre, espleno-
megalia, hipertrigliceridemia (>265 mg/dl), hiperferritine-
mia (>500 ng/ml) y hemofagocitosis en aspirado de MO.
El estudio de linfocitos CD25 soluble esta pendiente y la
actividad NK es normal.

Se realiza anélisis de liquido cefalorraquideo (LCR)
donde se evidencia pleocitosis mononuclear.

Comienza tratamiento con inmunoglobulinas (Igs) y
dexametasona, quedando afebril con buena respuesta y
recuperacion de citopenias. Dada la buena evolucion de
la paciente se decide no iniciar tratamiento con citostati-
cos por su toxicidad (Fig. 2).

Los pacientes afectos de LHH precisan de un tra-
tamiento preferente y réapido para evitar la réapida pro-

TABLA 2. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA

LINFOHISTIOCITOSIS HEMOFAGOCITICA (PROTOCOLO
DE 2004 PARA LINFOHISTIOCITOSIS HEMOFAGOCITICA).

1. Historia familiar o defecto genético conocido

2. Criterios clinicos y de laboratorio (al menos 5 de 8):

- Fiebre

- Esplenomegalia

- Citopenias (x2 lineas celulares): Hb 9 g/dl (10 g/dl en RN);
plaquetaso 100 x 10%L; neutrofiloso 1 x 109/L

- Hipertrigliceridemia (>265 mg/dl) o hipofibrinogenemia
(<1,5gL)

Ferritina >500 mg/L

CD25 soluble >2.400 U/ml

Citotoxicidad por células NK disminuida o ausente

Hemofagocitosis en la médula 6sea, LCR, bazo o ganglios

Apoyan el diagnostico otros datos como la presencia de
sintomatologia neuroldgica con un LCR con moderada pleocitosis
o hiperproteinorraquia, elevacion de las aminotransferasas e
hiperbilirrubinemia LDH 41.000 U/L.

Hb: hemoglobina; LCR: liquido cefalorraquideo; LDH:
lactatodeshidrogenasa; NK: natural killer “linfocitos citoliticos
naturales”; RN: recién nacido.

gresion a fallo multiorganico. El tratamiento no se debe
retrasar por la espera de pruebas especificas ni analisis
genéticos o inmunoldgicos. Segun el protocolo HLH-2004
el tratamiento de la LHH se basa en la administracion
de etopdsido y dexametasona, asociando metotrexato e
hidrocortisona intratecal para aquellos con afectacion del
sistema nervioso central (SNC), y ciclosporina; asi como
el tratamiento etioldgico. No obstante, investigaciones
recientes indican que tratamientos menos inmunosupre-
sores como corticoides e inmunoglobulinas intraveno-
sas pueden ser méas efectivos, en especial en los casos
secundarios a sepsis. En aquellos pacientes con muta-
ciones genéticas, enfermedad refractaria, afectacion de
sistema nervioso central (SNC) o afectos de neoplasias
hematoldgicas el tratamiento finaliza con el TPH.

Tras 38 dias de ingreso es dado de alta de UCIP a
planta de hospitalizacion donde se continua el estudio.
Al alta persisten hepatoesplenomegalia, exantema eri-
tematoso intermitente y elevacion de velocidad de sedi-
mentacion globular (VSG).

En analiticas posteriores de control y estudios repeti-
dos de LCR y MO no se muestran alteraciones, salvo ele-
vacion VSG (98 mm/h) y de GOT. Se recoge muestra de
sangre para estudio genético de activacion macrofagica
que es negativo. Ante la persistencia de hepatomegalia
se realiza una ecografia que no muestra hallazgos de
interés y una biopsia hepatica que muestra esteatosis y
otras lesiones compatibles con nutricion parenteral pro-
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FIGURA 2. Tratamiento LHH (protocolo HLH-2004).

longada. A medida que progresa el ingreso, se objetiva
mejoria clinica y disminucion de VSG por lo que se inicia
descenso progresivo de corticoterapia hasta la suspension
total tras 30 dias de tratamiento. Es dado de alta tras 10
dias de ingreso en planta.

En conclusién, parece que la paciente ha presentado
un SAM secundario a infeccion con cuadro de shock
asociado. En este caso no se ha encontrado asociacion
genética con LHH. No hay datos para pensar en linfo-
histiocitosis hemofagocitica primaria por la evolucion (ya
que esta no fue rapidamente fatal desde el ingreso), la
edad (no es menor de 2 afios) ni por los datos clinicos
acompafiantes. La rapida mejoria presentada con trata-
miento corticoideo apoya el diagnéstico de enfermedad
inmunolégica inflamatoria, con activacién macrofagica.
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Shock cardiogénico en lactante de 3 meses

Ponente: Ana Vera Ardanuy Pizarro. Tutor: Maria Teresa Charlo Molina.

Hospital Virgen del Rocio de Sevilla.

Se trata de un lactante de 3 meses de edad que
ingresa en un hospital de segundo nivel con clinica de
decaimiento, con rechazo de tomas y dificultad respira-
foria de 12 horas de evolucion. Se encuentra afebril. La
familia no refiere antecedentes personales ni familiares de
interés, y su calendario vacunal se encuentra actualizado.
Recibe lactancia materna exclusiva y presenta una buena
ganancia ponderal.

En las primeras 24 horas de ingreso sufre un empeo-
ramiento clinico progresivo que determina su ingreso en
la unidad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP). En
ese momento presenta mal estado general, inestabilidad
hemodinamica con taquicardia, hipotension arterial, mala
perfusion periférica, anuria, respiracion acidotica y dismi-
nucion del nivel de conciencia, con una puntuacion en
la escala de Glasgow de 6/15. Se palpa hepatomegalia
de 4 cm por debajo del reborde costal.

Entre las pruebas complementarias solicitadas ini-
cialmente destacan:

e Gasometria venosa: pH 6,7, presion parcial de carbo-
nico (pCOz) 54 mmHg, bicarbonato (HCOs) 8 mmol/L,
lactico 17 mmol/L, exceso de bases (EB) -27. Glucosa
25 mg/dl.

e Hemograma: 20.450 leucocitos (61% linfocitos),
hemoglobina (Hb) 7,8 g/dl, 259.000 plaquetas.

e [Estudio de Coagulacion: tiempo de tromboplastina
parcial activada (TTPA) 59 segundos, ratio normall-
zado internacional (INR 2,66), fibrinégeno 144 mg/
al.

e Bioguimica: creatinina (Cr) 1,1 mg/dl, urea 50 mg/
dl, potasio (K) 5,7 mEq/L, resto de iones dentro de
valores normales.

e [nzimas hepaticas: GPT 2.368 U/L y GOT 5.683U/L.

e Bilirrubina total 1,45 mg/dl, directa 0,62 mg/dl.

e Amonio: 750 mcmol/L.

e [DH:944 U/L.

e (Creatin-fosfokinasa (CPK): 3.050 U/L.

e Troponinas: 3.177 ng/L.

® Proteina C reactiva (PCR): 2,7mg/L.

e Sistematico de orina: densidad 1.020, ph 6, proteinas
500 mg/dl, glucosa 300 mg/dl, cuerpos ceténicos
5 mg/dl, bilirrubina negativa, hematies 250/L, resto
normal.

* Radiografia de torax: cardiomegalia sin otras altera-
ciones.

e [fcocardiografia: se objetiva miocardiopatia dilatada
con ventriculo izquierdo muy dilatado, con escasa
contractilidad, sin paredes hipertréficas.

PREGUNTA 1. EN EL MOMENTO ACTUAL, ;CUAL DE LAS

SIGUIENTES OPCIONES LE PARECE MAS ADECUADA?

a. Iniciar soporte con ventilacién no invasiva (VNI),
soporte inotrépico y perfusion de furosemida.

b. Realizar intubacion orotraqueal, soporte inotrépico y
traslado a un hospital de tercer de nivel con posibi-
lidad de técnicas de depuracion extrarrenal y posi-
bilidad de oxigenacion por membrana extracorpérea
(ECMO).

c. Proceder a intubacion orotraqueal, soporte inotrépico
y perfusién de furosemida.

d. Continuar con estudio etiolégico y no iniciar medidas
mas agresivas hasta confirmar el diagnostico.

e. Realizar intubacién orotraqueal, soporte inotrépico,
vasodilatador sistémico y traslado a centro con técni-
cas de depuracion extrarrenal y posibilidad de ECMO.

La respuesta correcta es la b.
El paciente presenta un shock cardiogénico con cli-
nica de hipoperfusion tisular y congestién, en el contexto
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de una miocardiopatia dilatada. La primera medida es
asegurar la via aérea y la ventilacion. La disminucion
del nivel de conciencia, con puntuacion en la escala
de Glasgow menor de 8, hace necesaria la intubacion
como proteccion de la via aérea. Ademas, los efectos
hemodinamicos de la ventilacién mecanica pueden ser
beneficiosos para los pacientes en shock cardiogénico y
permiten una correcta sedoanalgesia que disminuye la
demanda de oxigeno del miocardio y reduce la postcarga.
Los trastornos electroliticos deben ser corregidos para
disminuir el riesgo de arritmias y mejorar la contractilidad
miocéardica. El manejo de estos pacientes requiere la
monitorizacion del gasto cardiaco y la optimizacién de la
volemia. Puesto que en el shock cardiogénico existe una
disfuncion de la contractilidad cardiaca, los farmacos ino-
tropicos tienen un papel fundamental en su tratamiento.
La eleccién de uno u otro se basa con frecuencia en sus
efectos vasoactivos en funcién de las caracteristicas del
shock. Ante la gravedad del cuadro y el posible fracaso
del tratamiento médico, el paciente debe derivarse a un
centro que disponga de ECMO, (til como puente al tras-
plante cardiaco o como soporte hasta la recuperacion
de la funcién cardiaca. Una vez estabilizada la tension
arterial, si persistiese la oliguria, estarfa indicado iniciar
una perfusion continua de furosemida. Sin embargo, la
situacion de anuria y la hiperamoniemia grave hacen
necesario valorar la instauracion de técnicas de depu-
racion extrarrenal.

En un paciente en situacion de shock y con una pun-
tuacion baja en la escala de Glasgow no estaria indicado
el soporte con VNI, habria que valorar la intubacion y
ventilacién mecanica.

Es importante valorar la derivacion del paciente a un
centro con posibilidad de técnicas de depuracion extra-
rrenal y ECMO por el potencial empeoramiento que pueda
surgir en la evolucion.

Es necesario continuar con el estudio etioldgico para
orientar el manejo del paciente, sin embargo, esto no
debe implicar que se difiera el tratamiento del shock.

Aunque los pacientes con shock cardiogénico se
benefician de farmacos vasodilatadores que disminuyen
la postcarga, el paciente esta hipotenso y su uso hasta su
estabilizacion podria provocar mayor hipotension arterial
y comprometer la perfusiéon miocéardica.

Se decide procedes a intubacion orotraqueal, venti-
lacién mecanica y sedoanalgesia. Se inicia soporte con
dopamina, dobutamina y posteriormente levosimendan y

recibe transfusion de concentrado de hematies, plasma
fresco y vitamina K.

PREGUNTA 2. DADA LA EDAD DEL PACIENTE,

LA INSTAURACION AGUDA DEL CUADRO CON

HIPOGLUCEMIA, ACIDOSIS METABOLICA,

HIPERLACTACIDEMIA, HIPERTRANSAMINASEMIA,

COAGULOPATIA, HIPERAMONIEMIA GRAVE Y

MIOCARDIOPATIA DILATADA, ;QUE SOSPECHA

DIAGNOSTICA SERIA MAS PROBABLE Y QUE ACTITUD

SERIA LA ADECUADA TRAS EL TRATAMIENTO INICIAL

DE SOPORTE Y LA CORRECCION TEMPRANA DE LOS

DESEQUILIBRIOS METABOLICOS?

a. Sospecha de enfermedad metabolica (EIM). Realizaria
estudio de aminoacidos y acidos organicos en sangre
y orina e iniciaria tratamiento con cofactores enzima-
ticos, asi como tratamiento de la hiperamoniemia.

b. Sospecha de sepsis. Extraeria cultivos e iniciaria anti-
bioterapia empirica de amplio espectro.

c. Sospecha de fallo hepatico agudo secundario a hepa-
titis virica. Realizaria tratamiento de la encefalopatia
hepética, profilaxis infecciosa oral, aciclovir, trata-
miento del edema cerebral, vitamina Ky traslada-
ria al nifo a un centro con posibilidad de trasplante
hepatico.

d. Sospecha de cardiopatia congénita con shunt izquier-
da-derecha. Intervencién quirlrgica tras estabilizacion
del paciente.

e. Sospecha de enfermedad de Kawasaki. Iniciaria tra-
tamiento con corticoides, acido acetil salicilico (AAS)
e inmunoglobulinas intravenosas.

La respuesta correcta es la a.

La afectacion multisistémica que se presenta de forma
aguda, con alteraciones metabdlicas (hiperamoniemia,
acidosis, hipoglucemia, hiperlactacidemia) y la edad del
paciente sugieren que se trate de un error innato del
metabolismo (EIM). La miocardiopatia dilatada aparece
en alguna de estas patologias, particularmente en los
trastornos de la beta-oxidacion de acidos grasos. Los
EIM son enfermedades en las que existe un defecto en
la sintesis de una proteina, con ausencia o anormalidad
de una enzima o su cofactor, lo que conlleva una acu-
mulacién o deficiencia de un determinado metabolito. La
presentacion de estas enfermedades puede ser aguda
0 cronica, siendo frecuente que ocurra en el periodo
neonatal o de lactante.



Ponente: Ana Vera Ardanuy Pizarro. Tutor: Maria Teresa Charlo Molina

201

Se clasifican en tres grupos fisiopatolégicos: tipo
| 0 “acumulacién de sustancias complejas”, incluye
enfermedades en las que se altera la sintesis o el cata-
bolismo de moléculas complejas y provocan sintomas
permanentes y progresivos que pueden afectar a cual-
quier érgano; tipo Il 0 “intoxicaciéon”, con clinica aguda
y progresiva, predominando la afectacion neurolégica,
hepatica y muscular; y tipo Il o “déficit energético”, en
los que la clinica es compatible con un fallo multior-
ganico, con afectacion del higado, hipotonia, fallo de
medro y miopatia.

Es necesario orientar el proceso diagnéstico en fun-
cion del tipo de presentacion y la sospecha clinica. El
estudio completo incluye:

e Estudios en sangre: hemograma, electrolitos, anion
GAP, glucosa, pH y gasometria, factores de la coa-
gulacion, transaminasas, amonio, acido lactico,
piravico, B-hidroxibutirico y acetoacético. Segun el
resultado de estas determinaciones se proseguira
con otras mas especificas, como la determinacion
de aminoacidos, carnitina, acilcarnitinas, succinila-
cetona (sospecha de tirosinemia), acidos organicos
(sospecha de acidemias) u acidos grasos libres (sos-
pecha de alteracion de la B-oxidacién de los acidos
grasos), entre otras.

e Estudios en orina: caracteristicas generales (olor,
color), cuerpos ceténicos, pH, sustancias reductoras,
cetoacidos, test de Brand para aminos sulfurados y
electrolitos.

Si el paciente esta grave, deben tomarse muestras
de los liquidos bioldgicos y almacenarse a -20°C (orina,
plasma en un tubo heparinizado, 10-15 ml de sangre
total, 1 ml de liquido cefalorraquideo), sangre en papel
de filtro y a ser posible realizar una biopsia de piel para
el cultivo de fibroblastos. Estas pruebas permitiran el
diagnéstico especifico con posterioridad.

Si se sospecha un EIM deben instaurarse ademas de
las medidas de soporte habituales, medidas de detoxi-
ficaciéon. Se debe suspender inicialmente la nutricién
enteral para evitar el aporte de metabolitos potencial-
mente toxicos y de sus precursores, y restaurarla en
cuanto sea posible adaptando la férmula en funcion de
la sospecha clinica. Es necesario evitar el catabolismo (y
por tanto la sintesis de metabolitos toxicos) y favorecer la
depuracién enddgena. Para ello se debe administrar sue-
roterapia intravenosa con aportes altos de glucosa (ritmo
de 7-10 mcg/kg/min) con liquidos a 1,2-1,5 veces las
necesidades basales, salvo en casos de edema cerebral

0 miocardiopatia en los que hay que evitar la sobrecarga
hidrica. Si es preciso por hiperglucemia se afiade per-
fusién de insulina. Para el tratamiento de detoxificacion
en la hiperamoniemia, se utilizan N-carbamilglutamato,
L-arginina, benzoato y fenilbutirato, que facilitan la elimi-
nacion de amonio. En caso de hiperamoniemias graves
(=350 memol/L) son necesarias técnicas de depuracion
extrarrenal (hemodiélisis o hemodiafiltracién). El trata-
miento con cofactores enzimaticos estimula la funcién
de las vias metabdlicas y se pautan L-arginina, carnitina,
N-carbamilglutamato, biotina, OH-cobalamina, piridoxina,
riboflavina, tiamina.

No puede descartarse la sepsis como causa del
shock, sin embargo, la presencia de miocardiopatia
dilatada hace pensar antes en otras posibilidades. La
ausencia de fiebre y la PCR en valores normales no apo-
yan esta opcion. Sin embargo, es necesaria la extraccion
de cultivos y cubrir con antibioterapia empirica de amplio
espectro a la espera de resultados.

El fallo hepatico agudo en lactantes puede cursar sin
ictericia y predominan en la clinica la hipoglucemia, el
rechazo de tomas, los vomitos y los signos neuroldgicos
(como coma y convulsiones). La hiperamoniemia y la ele-
vacion marcada de las enzimas hepéticas estan presen-
tes en el fallo hepéatico agudo, asi como la coagulopatia
(INR mayor de 2,5). Las complicaciones cardiovasculares
aparecen en el 80% de los pacientes pediatricos con
fallo hepatico agudo, siendo muy frecuentes los tras-
tornos del ritmo, especialmente la taquicardia sinusal.
En el fallo hepatico suele existir un estado circulatorio
hiperdinamico, con gasto cardiaco elevado y disminucién
de las resistencias periféricas. Puede existir una baja
extraccion tisular y un bajo consumo de oxigeno, que
provocan hipoxia tisular y conducen al fallo multiorgani-
co. La presencia de miocardiopatia dilatada debe hacer
valorar antes otras causas.

Es frecuente que los defectos cardiacos con cortocir-
cuito izquierda-derecha debuten con insuficiencia car-
diaca congestiva (como en el caso de comunicaciones
interventriculares (CIV) amplias, canal auriculo-ventri-
cular entre otras). Sin embargo, es infrecuente su debut
con fallo cardiaco y shock. No serfan congruentes con
este diagndstico las alteraciones metabdlicas como la
hipoglucemia y la hiperamoniemia. La ecocardiografia
habitualmente es suficiente para su diagnostico.

La enfermedad de Kawasaki puede debutar con shock
cardiogénico grave, sin embargo, en este paciente no
existen datos clinicos que apoyen este diagnostico.



202

Shock cardiogénico en lactante de 3 meses

El paciente es derivado a un hospital de tercer nivel
en situacion de fallo multiorganico. A su llegada presenta
crisis parciales (mioclonias de miembro superior derecho)
v parada cardiorrespiratoria que responde a maniobras
de reanimacion cardiopulmonar avanzada (RCPa). A la
exploracion destaca mal estado general, palidez cuténea,
pulsos periféricos débiles, hepatormegalia de 4 cm y taqui-
cardia con ritmo de galope, con tension arterial media
(TAM) 44 mmHg, frecuencia cardiaca (FC) de 180-190
lom y temperatura (T?) de 36,6°C.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias
a su ingreso:

e [Fcocardiografia, en la que se evidencia auricula
izquierda ligeramente dilatada con septo abombado
a la derecha, ventriculo izquierdo muy dilatado, con
escasa contractilidad, sin paredes hipertroficas (con
fraccion de acortamiento FA del 11%), insuficiencia
mitral (IM) moderada e insuficiencia tricuspidea (IT)
con gradiente retrogrado de 18 mmHg.

e Radiografia de térax con cardiomegalia y minimo
derrame pleural bilateral.

e Hemograma con los siguientes datos: leucocitos
13.860 (neutrdfilos 78,8%), Hb 10 g/dl, hematocrito
(Htco) 2118%, plaquetas 132.000.

e Bioquimica con glucemia 246 mg/dl, Cr 1153 mg/d,
urea 76 mg/dl, calcio (Ca) 719 mEg/L, potasio (K) 216
mEg/L, sodio (Na) 138 mEq/L.

e Gasometria venosa: pH de 7,44, pCO., de 48,4
mmol/L, HCOs de 32 4 mmol/L, lactico 6,5 mmol/L.

e Bilirrubina total 2,78 mg/dl, bilirrubina directa 1,23
mg/dl; proteinas totales 4 mg/dl; GPT 2.246 U/L.

e CPK11.647 U/L.

*  Propéptido natriurético cerebral N-terminal (ProBNP)
2.780 U/ml.

e Troponinas 21,5 ng/lL.

e PCR 16,3 mg/l.

e Amonio 55,6 mcmol/L.

e Ac. pirdvico 26,40 pmol/L.

e [Estudio de coagulacion: fibrinégeno 0,9 g/L, tiempo
de protrombina TP 31,7 sg.

En las primeras 48 horas de ingreso, se mantiene
con soporte inotrépico con dopamina (5 mcg/kg/min),
dobutamina (10 mcg/kg/min), levosimendan (0,2 mcg/
kg/min) y soporte ventilatorio con parametros bajos. Se
administra sueroterapia con restriccion hidrica y ritmo de
glucosa alto (a 10 mcg/kg/min), siendo necesario anadir
perfusion de insulina por hiperglucemia mantenida. Se
mantiene a dieta absoluta inicialmente, comenzando con

nutricion enteral a las 48 horas con férmula con bajo

aporte proteico. Contintia con tratamiento con cofacto-

res enzimaticos y de detoxificacion de la hipermoniemia.

Las cifras de amonio durante su ingreso se normalizan

¥ no precisa técnicas de depuracion extrarrenal por este

motivo. Se fuerza la diuresis con furosemida logrando
una adecuada diuresis sin cambios significativos en los
valores de creatinina y urea (creatinina 1,3 mg/dl urea

68 mg/dl).

Dentro del estudio etiologico se obtienen los siguientes
resultados:

e Flectroencefalograma (EEG): actividad fundamental
continua, bilateral y simétrica, en la que domina acti-
vidad delta-subdelta difusa (alrededor 0.51.5 Hz),
ligeramente lenta para la edad del paciente. No se
observan anomalias epileptiformes.

e Fcografia abdominal: hepatomegalia leve y pequefia
cantidad de liquido en la cavidad peritoneal.

e Fcografia cerebral: sin signos de sangrado parenqui-
matoso y/o extraaxial.

Estructuras de linea media centradas. Tamafio normal
del sistema ventricular.

e Frotis de sangre periférica: leucocitos 14.000, neutro-
filos 67 % (57 % segmentados y 10 cayados), linfoci-
tos 31%, monocitos 1%, eosindfilos 1% y plaquetas
12.600. No se ven linfocitos vacuolados.

e Serologia (virus de Ebstein Barr (VEB), citomegalovirus
(CMV), enterovirus, toxoplasma, virus herpes simple
(VHS), parvovirus B19): inmunoglobulina G (IgG) +
para VHS tipo 1, VEB y CMV, resto negativo.

e Virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) 1+2
(Elisa): negativo.

e FEstudio de metabolopatias: aminodcidos en orina nor-

males. Niveles elevados en plasma de acilcarnitinas
de cadena media, resultado que podria correspon-
der con un trastorno de beta oxidacion de dcidos
grasos, sin embargo, el gran aumento de carnitina
libre parece indicar que la muestra probablemente
se encuentre artefactada por la administracion previa
de carnitina.
Con posterioridad se recibe estudio enviado al centro
diagnéstico de enfermedades moleculares de refe-
rencia (acidos organicos en orina y cuantificacion de
acilcarnitinas por espectrometria de masas en tan-
dem), que no es diagnostico de un trastorno de la
betaoxidacion de dcidos grasos.

e Hormonas tiroideas: TSH 0,01 uU/ml con T4 mayor
de 7,7 ng/dl.



Ponente: Ana Vera Ardanuy Pizarro. Tutor: Maria Teresa Charlo Molina

203

TABLA 1. NIVELES DE TSH, T4 Y T3.

Edad/estadio puberal TSH (uUl/ml)
Tanner |

Sangre de cordoén 0,21-17,19
A los 3 dias 1,68-11,4
4-30 dias 0,01-3,48
1-6 meses 0,01-8,80
6-12 meses 0,01-5,50
1-4 afios 0,01-5,50
4-7 afos 0,57-4,13
7-10 afos 0,41-3,67
10-14 afos 0,00-4,50
Tanner |l 0,14-4,10
Tanner llI 0,35-3,53
Tanner IV 0,35-4,47

Tomado de: Rev Pediatr Aten Primaria (Madrid). 2014; 16(61).

PREGUNTA 3. ;QUE DIAGNOSTICO DE CERTEZA
TENDRIAMOS ANTE LAS ULTIMAS PRUEBAS
REALIZADAS?

a. Encefalitis.

Hipertiroidismo.

Infeccién postnatal por CMV.

Sepsis.

Los resultados obtenidos no permiten realizar diag-
nostico alguno.

® oo o

La respuesta correcta es la b.

El patrén hormonal de TSH baja y T4 elevada indica
un hipertiroidismo primario.

El resultado del EEG no permite asegurar el diagnoés-
tico de encefalitis puesto que traduce una disfuncion
cerebral difusa sin signos especificos, que podria deberse
a multiples causas (encefalitis, trastornos metabdlicos,
sedacion...).

La deteccion de anticuerpos IgG anti-CMV positivos en
los primeros 12 meses de vida traducen habitualmente
transmision transplacentaria de anticuerpos maternos.
Aunque la negatividad de los anticuerpos IgM no permite
descartar infeccion reciente, con estos datos no se puede
diagnosticar. Ademas, la infeccion adquirida suele ser
asintomatica en el recién nacido a término.

No hay datos concluyentes en las pruebas comple-
mentarias realizadas que indiguen un proceso séptico.

La alteracion de las hormonas tiroideas si permite el
diagnostico de hipertiroidismo primario.

Se confirma hasta en tres determinaciones la altera-
cion descrita en el patron tiroideo del paciente.

T4 libre (ng/dl) 13 libre (ng/dl)
0,77-1,83 =
1,69-4,09 13-6,1
1,16-2,50 2,2-8,0
0,62-2,46 2,5-7,0
0,89-1,87 2,5-7,0
0,89-1,87 2,8-52
0,96-1,86 2,8-5,2
0,82-1,76 2,8-5,2
0,75-1,85 2,9-56
0,76-1,70 =
0,66-1,60 =
0,79-1,49 2,4-5,0

PREGUNTA 4. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES PATOLOGIAS ES
MAS IMPROBABLE QUE PRESENTE EL PACIENTE?

a. Hipertiroidismo neonatal autoinmune (enfermedad
de Graves neonatal).

Adenoma téxico.

Enfermedad de Graves adquirida.

Hipertiroidismo neonatal no autoinmune.

Adenoma hipofisario productor de TSH.

® oo o

La respuesta correcta es la e.

El paciente presenta un hipertiroidismo primario, con
T4 elevada y TSH suprimida, por tanto la opcién que no
es vélida es el adenoma hipofisario productor de TSH,
que provocaria un hipertiroidismo secundario, con valores
elevados de hormona tiroidea junto con TSH elevada.

El hipertiroidismo neonatal autoinmune o enfermedad
de Graves neonatal se produce por paso transplacentario
de anticuerpos TSI (anticuerpos estimulantes del receptor
de TSH) maternos por enfermedad de Graves materna.
Los TSI, también llamados TSHRAb, son anticuerpos IgG
que atraviesan la placenta y estimulan los receptores TSH
de la glandula fetal, produciendo un aumento de hormo-
nas tiroideas y supresién de TSH por retroalimentacion
(“feedback”) negativa a nivel hipofisario.

El adenoma toxico tiroideo es una causa poco fre-
cuente de hipertiroidismo en el paciente pediatrico. Se
trata de un nddulo tiroideo funcionante y autbnomo que
produce cantidades suprafisiolégicas de hormonas tiroi-
deas que suprimen la secrecién de TSH.

La enfermedad de Graves del nifio supone el 95%
de los casos de hipertiroidismo en la edad pediatrica. Es
més frecuente en adolescentes, aunque puede ocurrir en



204

Shock cardiogénico en lactante de 3 meses

preplberes. Esta causada por anticuerpos estimulantes
del receptor de TSH en las células tiroideas.

El hipertiroidismo neonatal no inmunitario es una
causa rara de hipertiroidismo primario en el neonato,
causado por mutaciones activadoras del receptor de TSH.

A continuacion, se solicita una ecografia tiroidea en la
que se observa un tiroides de tamafio, morfologia y ecoge-
nicidad normales, sin presencia de nddulos, permitiendo
descartar un adenoma como causa del hipertiroidismo.
Se cursa asi mismo estudio de anticuerpos antitiroideos
que resulta alterado, con anticuerpos antitiroglobulina
(antiTG) y antiperoxidasa (antiTPQ) elevados (mayor de
4.000 U/ml y mayor de 600 U/ml respectivamente) confir-
mandose la etiologia autoinmune. El estudio de hormonas
tiroideas persiste igual: TSH <0,01 mcU/ml, T4 >de 7,77
ng/dly T3 6,75 pg/ml.

PREGUNTA 5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES ACTITUDES SE

DEBE SEGUIR A CONTINUACION?

a. Iniciar tratamiento con dexametasona, carbimazol y
solucion de lugol.

b. Rehistoriar a la madre y solicitar estudio de anticuer-
pos antitiroideos maternos.

c. Iniciar tratamiento con dexametasona, metimazol,
propanolol y solucién de lugol.

d. Iniciar tratamiento con dexametasona y propanolol.

e. Lasrespuestas ay b son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Para continuar con el estudio del hipertiroidismo pri-
mario autoinmune que presenta el paciente, es necesario
rehistoriar a la madre, con especial interés en antece-
dentes familiares de enfermedades autoinmunes y en los
controles gestacionales de hormonas tiroideas.

Es necesario empezar el tratamiento de un hipertiroi-
dismo con manifestaciones clinicas y entre los farmacos
de primera linea se encuentran:

e Farmacos antitiroideos, que inhiben la sintesis de hor-
monas tiroideas actuando como sustratos preferentes
de la peroxidasa tiroidea. También interfieren en la oxi-
dacion y union del yodo a la célula tiroidea; el propiltiou-
racilo (PTU), a su vez, inhibe la conversion periférica de
T4 a T3. Poseen también efectos inmunosupresores,
disminuyendo la concentracion de los anticuerpos TSI.
Las principales ventajas del carbimazol (CBZ) o meti-
mazol (MTZ) frente al PTU son que pueden adminis-

trarse en una sola dosis diaria (aunque generalmente
se reparte en 2-3 dosis diarias), y que la incidencia de
efectos secundarios graves, como la hepatotoxixidad,
es menor. La eleccion del farmaco antitiroideo varia
segln el pais. En Espafia, se usan de primera eleccion
el CBZ o el MTZ, siendo el PTU de primera eleccion
durante el embarazoy la lactancia, por su menor paso

a la placenta y la leche materna. En el caso de crisis

tirotoxica, el PTU se considera mas util al inhibir la

conversion de T4 en T3. Ninguno de ellos actla sobre
la liberacion de las hormonas tiroideas ya formadas.

Este es el motivo por el cual pueden tardar semanas

en normalizar las cifras de hormonas tiroideas.

e Betablogueantes: cuya funcion es inhibir los efec-
tos adrenérgicos de las hormonas tiroideas. Deben
mantenerse durante las primeras 1-2 semanas del
tratamiento y estan contraindicados en caso de hipo-
tension arterial y bradicardia.

e Yodo inorganico (solucion de lugol), que inhibe la
organificacion, impidiendo la sintesis de yodotirosinas
(efecto Wolff Chaikoff) y la liberacién de hormonas
tiroideas del coloide. Debe administrarse una hora
después de los antitiroideos, para no facilitar la sin-
tesis de mayor cantidad de hormonas tiroideas.

e Glucocorticoides, que actlan inhibiendo la desyodasa
1, responsable de la conversion de T4 en T3, respon-
sable de la accidén en los distintos drganos. También
inhiben la salida de hormonas tiroideas.

Los betablogueantes son farmacos de primera linea
de tratamiento en la tirotoxicosis, pero deben evitarse en
pacientes con hipotension e insuficiencia cardiaca y en
aquellos en los que la tirotoxicosis sea la causa del fallo
cardiaco. Lo méas adecuado por tanto seria iniciar trata-
miento con corticoides, solucion de iodo y antitiroideos.

En la anamnesis no existen antecedentes familiares
de endocrinopatias ni enfermedades autoinmunes y los
controles durante el embarazo fueron normales. Al rea-
lizar el estudio materno, se objetivan anticuerpos TS/
maternos positivos, permitiendo el diagndstico de hiper-
tiroidismo neonatal o enfermedad de Graves neonatal.

PREGUNTA 6. EN CUANTO A LA ENFERMEDAD DE GRAVES

NEONATAL ;CUAL DE LAS SIGUIENTES RESPUESTAS ES

INCORRECTA?

a. Laenfermedad de Graves neonatal es una situacion
generalmente transitoria.
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TABLA 2. TRATAMIENTO DEL HIPERTIROIDISMO
NEONATAL

Medidas generales
o Antitérmicos, reposicion hidroelectrolitica, glucosa

Inhibir la sintesis de hormonas tiroideas
e Propiltiouracilo 5-10 mg/kg/dia, en 3 dosis
e Metimazol 0,5-1,0 mg/kg/dia, en 3 dosis

Bloquear la liberacion de hormonas tiroideas
Administracion de yodo

e Solucion de Lugol 1-3 gotas/8 horas (1 gota = 8 mg)
e |podato sédico 0,5 g/12 horas

¢ Yoduro sédico 0,250 g/6 horas

Inhibir los efectos adrenérgicos de las hormonas tiroideas
B-bloqueantes

e Propranolol 2 mg/kg/dia

¢ Blogueantes selectivos B-1

Inhibir la conversidn periférica de T4 a T3
Glucocorticoides, propranolol, propiltiouracilo, contrastes
yodados

e Dexametasona 0,1 mg/kg/4 horas

Reducir los niveles circulantes de hormonas tiroideas (casos
graves)
e Plasmaféresis, dialisis, hemoperfusion

Modificado de: Rodriguez-Arnao y cols.

b. La mayoria de los programas de cribado neonatal
no son Utiles para el diagnéstico del hipertiroidismo
neonatal.

c. Las manifestaciones clinicas en el hipertiroidismo con-
génito aparecen en la mayoria de los casos alrededor
de los 2-3 meses de vida.

d. Son manifestaciones del hipertiroidismo neonatal, la
taquicardia, le escasa ganancia ponderal, la irritabi-
lidad, la hepatoesplenomegalia y la trombocitopenia.

e. La insuficiencia cardiaca y la miocardiopatia son
manifestaciones infrecuentes en el paciente pedia-
trico.

La respuesta correcta es la c.

Las manifestaciones clinicas suelen estar presentes
al nacimiento, aparecer a las pocas horas o tras varios
dias, dependiendo de los niveles de anticuerpos TSIy si la
gestante ha sido tratada hasta el momento del parto con
farmacos antitiroideos, cuya vida media son 24-48 horas.
Generalmente se presentan alrededor de los 7-10 dias de
vida. Sin embargo, se han descrito casos, de aparicion
tardia que parecen estar en relacion con la coexistencia
de anticuerpos blogueadores del receptor de TSH.

La enfermedad de Graves neonatal, a diferencia del
hipertiroidismo neonatal no autoinmune, suele ser tran-
sitoria. Ocurre en el 1-5% de los hijos de madres con

enfermedad de Graves. Se produce por el paso transpla-
centario de anticuerpos TSI maternos (de tipo IgG) al feto,
que estimula los receptores de TSH en la glandula tiroidea
del feto y posteriormente del neonato. La vida media de
los TSI maternos en el neonato es de aproximadamente
12 dias, sin embargo, el estimulo tiroideo puede mante-
nerse 3-12 semanas. Es frecuente la remision completa a
las 20 semanas y practicamente en el total de pacientes
a las 48 semanas.

Los programas de cribado neonatal estan disefiados
para detectar el hipotiroidismo congénito mediante la
determinacion de niveles elevados de TSH, por tanto, no
son Utiles para detectar el hipertiroidismo congénito. Asi
mismo, el diagnéstico de enfermedad de Graves durante
la gestacion puede ser dificil por el estado hipermeta-
bélico de la gestante y porque la elevacion fisiolégica
de la gonadotropina coridnica humana (hCG) durante
el primer trimestre de gestacion puede provocar niveles
bajos de TSH.

La estimulacion de los receptores TSH de la glan-
dula tiroidea del feto y del neonato por los anticuerpos
maternos conlleva a un incremento de la secrecion de
hormonas tiroideas y aparicion de los efectos relacionados
(tirotoxicosis). Cuando la clinica comienza en la época
fetal cursa con taquicardia fetal, retraso del crecimiento
intrauterino (CIR), bajo peso, parto prematuro. Cuan-
do lo hace durante las primeras semanas de vida suele
existir taquicardia, hipertermia, excitabilidad, sudoracion
profusa, diarrea, bocio, exoftalmos, hipoglucemia, visce-
romegalia y trombopenia.

Las alteraciones cardiovasculares en el hipertiroidis-
mo son frecuentes. El hipertiroidismo provoca un estado
circulatorio hipercinético con aumento del gasto cardiaco
como resultado de la accion directa a nivel cardiaco que
provoca aumento de la contractilidad y de la frecuencia
cardiaca, asi como un efecto indirecto sobre la circula-
cion periférica, con disminucion de las resistencias vas-
culares periféricas. Las manifestaciones cardiacas mas
frecuentes son las arritmias supraventriculares, siendo la
taquicardia sinusal uno de los signos mas frecuentes del
hipertiroidismo. Sin embargo, la arritmia cardiaca mas
relevante es la fibrilacién auricular, més frecuente cuanto
mayor es la edad del paciente. La insuficiencia cardiaca
en el paciente hipertiroideo es rara y suele aparecer en el
contexto de taquiarritmias supraventriculares mantenidas
(taquimiocardiopatia) o en pacientes con enfermedad
cardiaca previa. Caracteristicamente suele ser reversible
tras corregir la arritmia y normalizar la funcion tiroidea.



206

Shock cardiogénico en lactante de 3 meses

En el paciente pediatrico la insuficiencia cardiaca y
la miocardiopatia asociada al hipertiroidismo son muy
infrecuentes. Se ha propuesto la existencia de la mio-
cardiopatia secundaria al exceso de hormonas tiroideas
(miocardiopatia tirotoxica), especialmente en nifios, pero
no ha sido demostrada.

En las horas siguientes al inicio del tratamiento del
hipertiroidismo el paciente presenta mejoria clinica, con
tensiones arteriales en torno a 100/60 mmHg, descenso
de la frecuencia cardiaca (150 Ipm), descenso del acido
lactico (3,9 mmol/L) y diuresis espontanea abundante
con unico soporte inotrépico de dobutamina a 5 mcg/kg/
min. Se aprecia asi mismo cierta mejoria de la funcion
ventricular izquierda mediante ecocardiografia.

Sin embargo, el cuarto dia de ingreso, tras 24 horas
desde el inicio del tratamiento antitiroideo, se produ-
ce un empeoramiento brusco con hipotension arterial,
taquicardia (180-190 Ipm), acidosis metabdlica grave
con hiperlactacidemia (lactico 6 mmol/L) y anuria. En
la exploracion presenta situacion de anasarca, con cre-
pitantes en ambos hemitorax a la auscultacion y mala
perfusion periférica. Se realiza una radiografia de torax
observandose imagen de edema pulmonar y se realiza
determinacion de ProBNF, que asciende a 6.490 pg/ml.

En el control analitico presenta una formula leuco-
citaria normal, PCR 13 mg/L, procalcitonina (PCT) 0,1
ng/L, amonio 53 mcmol/L, transaminasas en descenso,
funcién renal sin cambios, plaquetopenia de 80.000 y
alteracion de la coagulacion (fibrinégeno 0,65 mg/dl, TP
32 segundos, TPTA 71 segundos). No se aprecian cam-
bios ecocardiograficos con respecto a los dias previos.

PREGUNTA 7. ;QUE DIAGNOSTICO SERIA MAS PROBABLE
ANTE ESTE EMPEORAMIENTO?

a. Shock séptico.

Reaccion adversa al metimazol.

Tormenta tiroidea.

Neumotdrax a tension.

Son ciertasay c.

o oo o

La respuesta correcta es la c.

La clinica de fallo cardiaco y shock en un paciente
con hipertiroidismo no tratado (o tratado insuficientemen-
te) hace sospechar la presencia de una crisis tirotoxica.
La crisis tirotoxica o tormenta tiroidea, puede definirse
COmMo una exacerbacion repentina de las manifestaciones

del hipertiroidismo o tirotoxicosis, que, aunque poco fre-
cuente, conlleva un riesgo vital (mortalidad del 20-30%) y
que requiere tratamiento de forma urgente. Los mecanis-
mos etiopatogénicos que determinan la progresion de una
tirotoxicosis no complicada a una tormenta tiroidea no
estan todavia establecidos. Asi mismo, no existen criterios
uniformes para definir la existencia de una tormenta tiroi-
deay el diagnostico es generalmente clinico. En adultos,
para facilitar el diagnéstico se utiliza la escala de Burchy
Wartofsky, en la que se asigna una puntuacion a diversos
parametros clinicos. En el paciente pediatrico no hay
criterios especificos. Suele desencadenarse en pacientes
con hipertiroidismo sin tratamiento o con mal control y
es frecuente la existencia de factores desencadenantes
(cirugfa, estrés, traumatismo, infecciones, suspension
brusca de medicacion antitiroidea, exceso de yodo,...),
aunque estos no estan presentes hasta en el 40-50% de
los casos. Los signos y sintomas derivan de un estado
hipermetabdlico que afecta de forma directa al sistema
cardiovascular. Es frecuente la hipertermia, de taquicardia
marcada y desproporcionada al grado de aumento de la
temperatura, nerviosismo, ansiedad, temblor, intoleran-
cia al calor y disfuncién gastrointestinal. Estan descritas
manifestaciones del sistema nervioso central como psico-
sis, convulsiones y coma. Es rara en la edad pediéatrica la
presencia de arritmias, shock y fallo cardiaco con aumen-
to del gasto, salvo en neonatos y adolescentes mayores
muy comprometidos. Pueden presentar grados variables
de disfuncién ventricular, con insuficiencia cardiaca, ede-
ma pulmonar y fallo multiorgéanico. Inicialmente puede
existir hipertension arterial sistodiastélica que progresa
a la hipotension. La crisis tirotoxica es una emergencia
médica y debe ser manejada preferentemente en una
unidad de cuidados intensivos. En cuanto al tratamiento
de soporte, deben evitarse los farmacos anticolinérgi-
cos (atropina) por el efecto taquicardizante, asf como
simpaticomiméticos como la ketamina. El uso de acido
acetil salicilico esta contraindicado porque favorece el
aumento de la tiroxina libre puesto que compite con las
hormonas tiroideas por sus transportadores. El tratamien-
to inicialmente es similar al de la tirotoxicosis, utilizandose
farmacos inhibidores de la sintesis de hormonas tiroideas
(antitiroideos), inhibidores de la conversion periférica de
T4 a T3 (glucocorticoides, propiltiouracilo, propanolol) e
inhibidores de los efectos adrenérgicos de las hormo-
nas tiroideas (betablogqueantes). En casos graves en los
que no existe respuesta a los farmacos de primera linea,
deben considerarse medidas para reducir 10s niveles cir-
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culantes de hormonas tiroideas, como la plasmaféresis,
la dialisis o la hemoperfusion.

El shock séptico por infeccion nosocomial debe ser
una de las principales sospechas diagnésticas ante el
empeoramiento brusco del paciente. La infeccién noso-
comial es una causa importante de mortalidad en las
unidades de cuidados intensivos. Son factores de riesgo
de infeccion nosocomial, la edad del paciente (menores
de un afo), el estado de gravedad clinica, la presencia de
fallo multiorganico, la inmunosupresion, la malnutricion,
la presencia de dispositivos invasivos, la antibioterapia de
amplio espectro y el ingreso prolongado. La normalidad
de los reactantes de fase aguda en el control analitico
hace improbable esta opcion.

Los efectos adversos de las drogas antitiroideas inclu-
yen un anormal sentido del gusto, prurito, urticaria, fiebre
y artralgias. Efectos colaterales mas serios y graves son
la agranulocitosis, la hepatotoxicidad y la vasculitis. El
metimazol produce agranulocitosis dosis dependiente,
mientras que la agranulocitosis provocada por el propil-
tiouracilo no se relaciona con la dosis administrada. La
hepatotoxicidad puede ocurrir en 0,1-0,2% de los pacien-
tes que reciben farmacos antitiroideos. La hepatotoxici-
dad relacionada con el propiltiouracilo es una hepatitis
alérgica con dafo hepatocelular. La relacionada con el
metimazol consiste en anormalidades hepaticas tipicas
de un proceso colestasico. La vasculitis se asocia mas
frecuentemente con el propiltiouracilo que con el meti-
mazol. El empeoramiento clinico del paciente no parece
atribuible por tanto a los farmacos antitiroideos.

El neumotorax a tension conllevaria una situacion de
hipoxemia con posterior compromiso circulatorio que no
se corresponde con la clinica del paciente. El diagnostico
de certeza es radiolégico, por lo que la ausencia de ima-
gen de escape aéreo permite descartar el diagndstico.

El paciente precisa aumento del soporte inotrépico,
con dopamina y dobutamina a 10 mcg/kg/min. Por per-
sistencia de la acidosis grave, pese a la optimizacion
del soporte, se inicia perfusion continua de bicarbonato.

Se aprecia mejoria en las siguientes 12 horas, con
tensiones medias mantenidas en torno a 75-80 mmHg y
FC 160-170 Ipm. Posteriormente se pueden descender
las aminas e introducir milrinona, para mejora la post-
carga y por su mecanismo de accion no dependiente
de receptores beta adrenérgicos. La diuresis responde
inicialmente, sin embargo, finalmente es necesaria la
colocacion de un catéter para iniciar didlisis peritoneal.

Se comienza a advertir cierta mejoria en la contractilidad
ventricular en la ecocardiografia [FA 18%, fraccion de
eyeccion (FE) 31%]. Analiticamente, aparece un des-
censo progresivo del dcido lactico hasta 3,5 mmol/L y
del ProBNP de 2.001 pg/mi.

Al quinto dia desde el inicio del tratamiento antitiroi-
deo, se decide iniciar tratamiento con betabloqueantes
dada la mayor estabilidad hemodinamica del paciente.

PREGUNTA 8. ENTRE LAS OPCIONES QUE SE DETALLAN A

CONTINUACION, ;CUAL CONSIDERA INCORRECTA?

a. Los betablogueantes son Utiles en el tratamiento de
la sintomatologia adrenérgica.

b. El propranolol es de eleccion en el tratamiento del
hipertiroidismo por su accion cardioselectiva.

c. El'esmolol por su vida media corta es util en el trata-
miento inicial de la crisis tirotoxica.

d. El propranolol ademas de actuar blogueando los
receptores beta, inhibe la conversion periférica de
T4 a T3.

e. Todas son ciertas.

La respuesta correcta es la b.

El propranolol es un betabloqueante no cardioselec-
tivo. Actla a nivel cardiaco bloqueando los receptores
beta-1, disminuyendo la frecuencia cardiaca, y a nivel
periférico sobre los receptores beta-2, aumentando las
resistencias vasculares periféricas. Comunmente se han
utilizado betablogueantes no cardioselectivos, como el
propanolol por su accién periférica, sin embargo, algunos
autores defienden que los betabloqueantes cardioselecti-
vos tienen la misma eficacia en el control de los sintomas
del hipertiroidismo.

Tanto en el hipertiroidismo no complicado como en la
crisis tirotoxica una parte muy importante de los sintomas
es debida a los efectos de la estimulacion adrenérgica,
por ello el uso de antagonistas adrenérgicos constituye
un pilar esencial del tratamiento.

El esmolol es un farmaco de accion ultracorta, su
administracion es via intravenosa y tiene una vida media
de 9 minutos. En la crisis tirotoxica, con manifestaciones
cardiovasculares graves, la eleccion inicial de un farmaco
de vida media tan corta como el esmolol puede suponer
una ventaja frente a otros betablogueantes.

El propranolol inhibe la conversion periférica de T4 en
T3 por inhibicion principalmente de la desyodasa tipo 2,
lo que puede llevar a disminuir los niveles de T3 (mucho
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maés potente que la T4) hasta un 30%. Esta accion se
produce lentamente, en 7-10 dias.

Se mantiene durante 4 horas tratamiento con esmolol
en perfusion continua, con buena tolerancia hemodi-
namica, por lo que se decide cambiar por propranolol
via oral, necesitando ajuste de dosis por tendencia a la
bradicardia.

Aunque en los controles ecocardiograficos se objeti-
va una ligera mejoria de la contractilidad del ventriculo
izquierdo (FA 19%, FE 39%), se decide iniciar trata-
miento con sildenafilo por apreciarse signos indirectos
de hipertension pulmonar.

El décimo dia de ingreso sufre un empeoramiento
clinico brusco, con situacion de shock, con hipotension
arterial con minima respuesta a inotropicos, fiebre alta,
anasarca y anuria. Pese al empeoramiento clinico, pre-
senta mejoria de la funcion cardiaca en la ecocardiografia.

Se suspende didlisis peritoneal y se inicia hemodiafil-
tracion. Se modifica tratamiento antibictico ante la sospe-
cha de infeccién nosocomial. En los controles analiticos
se observa un ascenso de reactantes de fase aguda (PCR
120 mg/L; PCT 0,4 ng/l) y leucopenia. Finalmente fallece
el decimosegundo dia de ingreso por un shock séptico
por Enterobacter productor de betalactamasas de espec-
tro ampliado (BLEE), refractario al tratamiento.
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