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Caso clin n

Paciente de 15 afos con antecedentes de
leucemia, Infeccion por micobacteria y bronquiolitis
obliterante, que presenta fracaso respiratorio agudo

Ponente: Alexandra Regueiro Garcia. Tutor: Antonio Rodriguez Nufiez.
Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela.

Anamnesis

Paciente de 15 afios que acude a Urgencias de otro
centro por dificultad respiratoria aguda, hipoxemia y obnu-
bilacion. Se decide la intubacion y conexion a ventilacion
mecanica y se contacta con su Unidad para el traslado.

Antecedentes personales

Diagnosticada de leucemia mieloblastica aguda
(M2) 3 afios antes. Recibio tratamiento quimioterapico
y trasplante de progenitores hematopoyéticos alogénico
emparentado. Transcurridos 10 meses desde el trasplante
comenzo con disnea progresiva, sibilancias y tos, siendo
diagnosticada de bronguiolitis obliterante.

Se instauro tratamiento con broncodilatadores, corti-
coterapia, azitromicina e inmunosupresores (ciclosporina
v micofenolato).

En los dltimos 2 afios presento diversas reagudizacio-
nes de su enfermedad secundarias a infecciones respira-
torias (Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella pneumoniae,
Corynebacterium pseudodiphtericum, Aspergillus fumiga-
tus, Mycobacterium abscessus), recibiendo tratamiento
antiinfeccioso durante las mismas.

En el ditimo afio se observo deterioro clinico progresi-
vo, llegando a presentar disnea con minimos esfuerzos,
por lo que recibia oxigenoterapia a 3 lpm mediante gafas
nasales durante el dia y ventilacion mecanica no invasiva
nocturna (modalidad CPAP: 5 cmH-0 y FiO; de 0,3).

Por estos motivos y ante la existencia de insuficien-
cia respiratoria cronica irreversible fue valorada en dos
ocasiones por la Unidad de Trasplante Pulmonar de cara

a su inclusion en lista de espera de trasplante, siendo
rechazada dicha opcion en razon del tiempo desde el
diagnostico de leucemia y la colonizacion por Mycobac-
terium abscessus. La dltima valoracion habia sido 1 mes
antes del ingreso actual.

Evolucién inicial

Tras su ingreso en la UCIP, se mantiene intubada y
conectada a ventilacion mecanica invasiva, con parame-
tros poco agresivos, siendo posible la retirada progresiva
de la asistencia hasta su extubacion a ventilacion no
invasiva (BiPAP 10-6 cmH-0, con FiO- de 0,3).

Al cabo de una semana, la paciente presenta empeora-
miento clinico, con disnea, hipoxemia e hipercarbia, a pesar
de la BiPAP. No tiene fiebre. Se realiza una ecocardiografia
que muestra datos de hipertension pulmonar moderada.

1. EN ESTE MOMENTO ;CUAL DE ESTAS ACTUACIONES

LE PARECE LA MAS ADECUADA?

a. Remitir de nuevo a la paciente a la Unidad de Tras-
plante para reevaluacion de cara a trasplante pulmo-
nar o cardiopulmonar.

b. Proponer conexion a ventilacion mecanica invasiva,
incluyendo la realizacion de tragqueotomia teniendo en
cuenta el pronostico de dependencia de la ventilacion
a largo plazo.

¢. Administrar O, a concentraciones elevadas, ya que de
este modo reduciriamos la presion arterial pulmonar
media y normalizarfamos la vasculatura pulmonar.
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d. Iniciar terapia con vasodilatadores, ya que son el tra-
tamiento de eleccion de la hipertension pulmonar.

e. Ponerse en contacto con el Comité de Etica Asistencial
ante la duda sobre cual es la mejor opcion terapéutica
en este caso para que determinen una decision al
respecto.

La respuesta correcta es la b

El trasplante pulmonar se plantea en aquellos pacien-
tes con enfermedad respiratoria grave, con deterioro fun-
cional importante y en los cuales se pueda predecir que
tienen un 50% o menos de posibilidades de sobrevivir
en los proximos 2-3 afos.

Entre las contraindicaciones absolutas para el tras-
plante pulmonar se encuentra la existencia de neoplasia
en los 2 afios previos, pero ademas, es recomendable un
periodo libre de enfermedad entre 3y 5 afios, motivo por
el cual la paciente habia sido rechazada en la primera
ocasion. En este momento han pasado 3 afios y 4 meses
desde el trasplante de progenitores hematopoyéticos. Sin
embargo, en la Ultima valoracion realizada por el equipo
de Trasplante es rechazada por requerirse un periodo de
al menos 12 meses con cultivos negativos para Myco-
bacterium abscessus.

Dado que los motivos para ser rechazada para el
trasplante no habian variado desde la Ultima visita, se
considerd que no debia someterse a la paciente a una
nueva valoracion.

La hipertension pulmonar (HP) se define por un aumen-
to de presion arterial pulmonar media (PAPm > 25 mmHg)
y puede ser primaria 0 secundaria a diversas entidades. En
la paciente la HP es resultado de la enfermedad pulmonar
que produce hipoxemia crénica, con vasoconstriccion pul-
monar y posterior remodelado de la vasculatura.

No existe una terapia especffica para la HP asocia-
da a enfermedad pulmonar. La administracién de O, a
largo plazo se ha mostrado eficaz en la reduccion de la
progresion de la HP y es el tratamiento de eleccion, sin
embargo, pocas veces se consigue con este tratamiento
la normalizacion de la PAPm y las alteraciones estructu-
rales de los vasos pulmonares permanecen inalteradas.

El empleo de vasodilatadores convencionales no estéa
recomendado en estos casos ya que pueden deteriorar
el intercambio de oxigeno al inhibir la vasoconstriccion
pulmonar en aquellas areas poco ventiladas. No ha
demostrado tampoco eficacia a largo plazo.

La conexion a ventilacion mecanica seria una opcion
terapéutica posible. Dada la prevision de empeoramiento

progresivo, habria que explicar que se espera depen-
dencia posterior a la misma y por lo tanto, necesidad de
realizar traqueotomia.

Por otra parte, el Comité de Etica Asistencial es un
organo interdisciplinar que colabora en el analisis de
casos dificiles desde el punto de vista ético y trata de
asesorar para la resolucion de conflictos éticos que pue-
dan surgir como consecuencia de la labor asistencial. Sin
embargo, tiene Unicamente un caracter consultivo, la
decision final sigue correspondiendo al equipo asistencial,
la paciente y la familia.

Tras analizar el estado clinico de la paciente, el equipo
meédico considera que no existen opciones terapéuticas
curativas en el momento actual (fracaso respiratorio y
fallo cardiaco secundario en paciente no subsidiaria de
trasplante).

La paciente esta consciente, tiene un nivel de desarro-
llo normal, es colaboradora y solicita informacion sobre su
situacion clinica, opciones terapéuticas y el pronostico de
su enfermedad. Tiene muy buena relacion con su madre
(que enviuda recientemente) y su hermana. La familia esta
cohesionada e implicada en el cuidado de la paciente.

Por lo tanto, se le plantea a la nifia, en presencia de
su madre, la posibilidad de reiniciar la ventilacion meca-
nica invasiva en este punto, siendo su objetivo el mante-
nimiento paliativo con una prevision de empeoramiento
progresivo a corto-medio plazo. Se plantea también la
necesidad de realizar una traqueotomia y se les informa
de sus ventajas e inconvenientes.

2. ;QUE OPCION LE PARECE LA MAS CORRECTA?

a. Sitodo el equipo médico esta de acuerdo con no ini-
ciar la ventilacion mecanica invasiva se puede tomar
la decision de limitar el esfuerzo terapéutico de forma
unilateral, dado que la situacion de la paciente es
irreversible.

b. La conexion a ventilacion mecanica invasiva deberia
considerarse en la paciente como un acto médico
futil.

c. Lalimitacion del esfuerzo terapéutico se refiere a no
iniciar un tratamiento pero no a la retirada del mis-
mo una vez iniciado éste, lo cual tiene implicaciones
éticas diferentes.

d. La paciente y su familia deben recibir una informa-
cion honesta y realista, y se debe hacer participe a
la paciente de la toma de decisiones.
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e. Se debe hablar con la familia y que ésta decida qué
informacion se proporciona a la paciente dado que
es menor de edad. En cualquier caso la decision final
recaera sobre la familia.

La respuesta correcta es la d

La decision de irreversibilidad y de no progresar en
una linea terapéutica y pasar a un paciente a cuidados
paliativos no resulta facil, ya que la practica médica no es
una ciencia exacta y siempre queda un cierto grado de
incertidumbre. Generalmente, salvo casos muy claros con
datos objetivos, habra que basarse en parametros como:
juicio clinico, elevadas probabilidades, experiencias en
casos similares, referencias bibliograficas o estudios com-
parativos de series importantes.

En la practica pediatrica surgen dilemas éticos sobre
quién deberia tomar las decisiones y qué principios éticos
podrian utilizarse, integrando los intereses del nifio, los
derechos de los padres y las responsabilidades de los
médicos. En general, aungue sea el equipo médico el
que valore la situacion de un paciente como irreversible,
las decisiones no pueden tomarse de forma unilateral.

Se considerara un acto médico futil aquel cuya apli-
cacioén al enfermo esta desaconsejada porque es clini-
camente ineficaz, no mejora el prondstico, los sintomas
0 las enfermedades intercurrentes, o porque de manera
previsible producira perjuicios personales, familiares,
econdmicos o0 sociales desproporcionados al beneficio
esperado.

El responsable del paciente en cada paso de la enfer-
medad debe elegir entre las diversas opciones terapéuti-
cas y valorar que, aunque hoy en dia existe un importante
arsenal de medidas de soporte y terapia que pueden
lograr, si no curar, al menos mantener al paciente, no
hay que caer en el absolutismo del mantenimiento de la
vida por encima de todo, sin analizar lo que se entiende
por vida y provocando lo que se conoce como “encarni-
zamiento terapéutico”, con el consiguiente sufrimiento
del enfermo, la familia y el personal sanitario.

En el caso de la paciente la conexion a ventilacion
mecanica invasiva podria mejorar los sintomas derivados
de la progresion de la enfermedad, pero también ten-
dria una serie de riesgos y una limitacion de la calidad
de vida, que deben ser comentados con la paciente su
familia. Cada caso debe ser analizado de forma indivi-
dual y secuencial, teniendo en cuenta todos los factores
y actores participantes, de modo que no pueden darse
recomendaciones generales al respecto.

Las decisiones de limitacion del esfuerzo terapéutico
(LET) abarcan tanto el no iniciar una terapia como su
retirada en caso que ésta haya sido iniciada. Aunque en
la practica clinica la retirada de soporte médico puede
resultar mas incémoda, ya que genera mayor sentido
de responsabilidad moral en el personal médico, ambos
actos se consideran equivalentes desde el punto de vista
ético. Tanto para no iniciar como para retirar un trata-
miento hay que basarse en el diagnéstico, la situacion
clinica basal y la causa intercurrente, las opiniones y
expectativas del enfermo y su familia, la calidad de vida
presente y futura, asi como las probabilidades de supervi-
vencia sin secuelas neurolégicas o funcionales afiadidas.

La comunicacion con la paciente y su familia debe
ser profesional, veraz, equilibrada y empatica, de modo
que se sientan cuidados por un equipo profesional que
les ofrece toda su capacidad técnica pero también su
calidad humana, respetando sus principios morales y
teniendo en cuenta sus preferencias. Debe dejarse claro
que uno de los objetivos es que las decisiones sobre los
cuidados en esta fase de la vida seran consensuadas,
razonadas y proporcionadas.

En general, se recomienda que l0s pacientes interven-
gan en la medida de lo posible en estas conversaciones.
Los nifios, a partir de los 12 afios (si su desarrollo neu-
ropsicolégico es normal) deben participar activamente en
el proceso de consentimiento informado. Esta practica
puede ser relativamente facil cuanto se trata de cuidados
curativos, pero se hace mucho maés dificil en situaciones
de cuidados paliativos, al final de la vida o en procesos
de limitacion del esfuerzo terapéutico. En caso de que
los padres rechacen compartir esta informacioén con su
hijo, deberian explorarse las razones para ello (miedos,
deseos, creencias personales, etc.) e intentar un dialogo
mas abierto con su hijo ya que el hecho de no hacerle
participe puede dar lugar a que el nifio se sienta enga-
flado, tanto por sus padres como por el equipo médico,
generandole eso mas miedo y ansiedad. Se les debe
recordar que la ley establece la obligatoriedad de implicar
al nifio en este proceso y que incluso, si el paciente tiene
mas de 16 afios, tiene el derecho a que sean sus padres
quienes no sean informados.

Tras conversaciones repetidas con varios de los profe-
sionales implicados (intensivista, neumadlogo, oncologo), la
paciente y su familia manifiestan que entienden la situacion
v, ante las opciones planteadas, solicitan que se mantenga
la ventilacion no invasiva, ajustando los parametros segun
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las necesidades clinicas, pero que llegado el momento en
que esta terapia no sea suficiente, no se realice intubacion
traqueal ni se inicie la ventilacion invasiva. En caso de que
se produzca una parada respiratoria, solicitan que no se
inicien medidas de reanimacion cardiopulmonar.

Solicitan también que, llegado el momento, se pongan
en marcha las pautas de analgesia y sedacion necesa-
rias para que el sufrimiento de la paciente sea el menor
posible y, en caso de fallecimiento, éste tenga lugar en
las mejores condiciones posibles, estando acompafiada
por sus seres queridos.

3. ;QUE OPCION LE PARECE LA CORRECTA?

a. Se debe proceder a retirar todos los tratamientos que
se estén proporcionando a la paciente, dado que se
prevé que la supervivencia sin soporte respiratorio
invasivo seréa breve.

b. Se deben plantear en este punto qué medidas palia-
tivas se proporcionaran a medida que la paciente
progrese en su enfermedad.

c. Debe quedar reflejada en la historia clinica de la
paciente la decision de no iniciar ventilacion meca-
nica invasiva ni reanimacion cardiopulmonar.

d. Enel momento en el que se decide no realizar medi-
das de ventilacion mecanica invasiva, deberian reti-
rarse las otras medidas de soporte respiratorio no
invasivas.

e. Lasrespuestas by ¢ son correctas.

La respuesta correcta es la e

El punto de encuentro entre los cuidados intensivos
y los cuidados paliativos serfa el momento en el que
se decide que no hay opciones éticamente validas para
mantener una terapia activa, iniciar alguna otra, o si se
debe practicar la reanimacién, como en el caso de la
paciente.

En muchas ocasiones las decisiones de LET son
ambiguas; a veces se retiran unas medidas y se dejan
otras que suponen una mayor tranquilidad o aceptacion
por parte de la familia. En prevision de una progresion
de la enfermedad y empeoramiento clinico se debe plan-
tear qué otras medidas se llevaran a cabo y cudles no.
Promover conversaciones con la paciente y su familia
sobre los objetivos de los tratamientos y sus opciones,
incluyendo los beneficios y las cargas previstas es ética-
mente correcto, respetuoso con la familia y la autonomia
del paciente, y facilita la toma de decisiones.

Por otra parte, el empleo de la ventilacién mecanica
no invasiva en pacientes paliativos se puede considerar
en pacientes que rechazaron la intubacion pero no otras
terapias que prolonguen su vida, pero también como tera-
pia paliativa para minimizar la disnea. En este Ultimo caso,
la ventilacion mecanica no invasiva debe ser retirada en
caso de que ya no resulte eficaz para aliviar este sintoma.

Las deliberaciones entre el personal sanitario, las
conversaciones con la paciente y su familia y los planes
de accion y cuidados consensuados, deben quedar bien
reflejadas en la historia clinica de la paciente, de modo
que todo el personal sanitario responsable de su cuidado
las conozca y las aplique.

A lo largo de los dias siguientes se produce un dete-
rioro clinico progresivo de la paciente, con aumento de la
disnea, hipoxemia, hipercarbia, obnubilacion intermiten-
te, importante sensacion de ansiedad y opresion precor-
dial. Se inicia entonces la administracion de morfina IV
mediante sistema de analgesia controlada por la paciente,
con escasa mejoria de los sintomas.

En las fases de lucidez, la paciente esta consciente y
conectada, y expresa su deseo de que “todo esto termi-
ne”, “que entiende que se ha intentado todo”, “agrade-
ce al personal sus cuidados”, quiere “despedirse de su
madre y su hermana” y solicita ser sedada para no ser
consciente de sus Ultimos momentos.

Se instauran medidas de sedacion terminal y en
pocas horas la paciente fallece en compariia de su madre.

4. EN RELACION CON LA ANALGESIA Y SEDACION

TERMINAL, ;QUE OPCION LE PARECE INCORRECTA?

a. Para la aplicacion de la sedacion paliativa no se
requiere un protocolo definido, ni disponerse del
conocimiento, habilidades técnicas y de las actitudes
éticas requeridos si identificamos que el paciente se
encuentra en la fase agoénica.

b. El principio del “doble efecto” se refiere al efecto
secundario de los farmacos empleados en sedacion
de producir depresion respiratoria y esta aceptado
desde el punto de vista ético.

c. Los pacientes en cuidados paliativos que reciben
sedacion tienen la misma supervivencia que aquellos
que no la reciben.

d. Los sintomas refractarios que habitualmente requie-
ren sedacion son: dolor, agitacion, disnea, delirium,
emesis y mioclonias.
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e. La paciente deberia ser vigilada estrechamente para
garantizar un nivel seguro y eficaz de las medidas
farmacolégicas realizadas.

La respuesta correcta es la a

La existencia de guias o protocolos especificos que
establezcan los criterios clinicos y éticos para utilizar la
sedacion paliativa proporciona a los profesionales un
apoyo institucional y la orientacion para iniciar y llevar
a cabo dicha sedacién. Por lo tanto todos los centros
hospitalarios deberian de disponer de dichos protocolos
y los profesionales sanitarios en contacto con pacientes
en cuidados paliativos familiarizarse con los mismos.

El principio ético del “doble efecto” establece que si
para conseguir un bien o evitar un mal se origina un per-
juicio no deseado, la actuacion que lo causa es correcta si
cumple las siguientes condiciones: la accion es beneficiosa
0 neutra, la intencion es buscar el efecto beneficioso, existe
proporcion entre el efecto beneficioso y el perjudicial, y el
efecto deseado no es causado por el indeseado o negati-
vo. En la sedacién paliativa el efecto deseado es tratar los
sintomas refractarios, y por lo tanto, aliviar el sufrimiento
de la paciente y su familia, y los efectos indeseados son
la privacién de la conciencia y la depresion respiratoria.

A pesar de esta justificacion ética, tanto el equipo
asistencial como la familia pueden sentirse incomodos
con la idea de estar acelerando la muerte del paciente,
sin embargo, no hay evidencia de que la sedacioén acorte
la supervivencia, y varios estudios han demostrado que
no existen diferencias en la supervivencia entre pacien-
tes que recibieron sedacion paliativa y aquellos que no
la recibieron.

Los sintomas refractarios son aquellos que no pue-
den ser controlados adecuadamente sin comprometer la
conciencia del paciente, a pesar de intensos esfuerzos
para hallar un tratamiento tolerable durante un tiempo
razonable. Los sintomas refractarios mas frecuentes son:
dolor, agitacion, disnea, delirium, emesis y mioclonias.

Durante la sedacion, la paciente deberia ser vigilada
estrechamente para garantizar un nivel seguro y eficaz de
las medidas farmacoldgicas realizadas (valorar respuesta
a estimulos, detectar muecas de dolor, movimientos invo-
luntarios, ansiedad, etc.). Es importante dejar constancia

en la historia clinica de estas evaluaciones. Sin embargo,
el control rutinario de los signos vitales se debe suspender
para no molestar al paciente ni a la familia.

La retirada del tratamiento intensivo no significa aban-
donar al nifio y su familia. Por el contrario, todas las
habilidades y recursos disponibles se requeriran para
asegurar una muerte digna y en paz, y para apoyar al
nifo y su familia. La muerte del nifio tras la LET debe
ser humana y digna, para ello deben de seguirse los
principios béasicos de los cuidados paliativos también en
Cuidados Intensivos.

Mientras se lleva a cabo la sedacion paliativa en la
agonia se debe ademas intentar propiciar un entorno
intimo y tranquilo, aportar confianza y ofrecer la dispo-
nibilidad del equipo y proveer a paciente y familia de los
cuidados y del soporte que requieran.

Tras es fallecimiento de la paciente, el equipo asis-
tencial y administrativo debe continuar con su apoyo a
la familia, tratando de facilitar los tramites necesarios en
ese momento.

El equipo asistencial deberia ademas realizar sesio-
nes de revision y debate de los aspectos éticos y cuida-
dos paliativos de la paciente, en un ambiente de critica
constructiva y refuerzo positivo que permitan mejorar la
asistencia del “siguiente paciente”. Dichas sesiones sue-
len tener un valor formativo, tanto para los profesionales
en formacion como para los expertos, ya que algunas
veces los conceptos no estan claros y los protocolos son
poco conocidos. Si se detecta alglin error en los pro-
cedimientos, tratamientos o actitudes, es el momento
de comentarlo y de proponer acciones para que dichos
errores no vuelvan a ocurrir.
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Anamnesis y exploracion

Paciente varon de 13 afios que presenta pérdida
de conocimiento subito presenciada en via publica
con parada cardiorrespiratoria. Inmediatamente se
pide ayuda, a los 2 minutos se inicia reanimacion car-
diopulmonar (RCP) basica por parte de equipo médi-
co (pediatra y enfermera) de un Centro de Atencion
Primaria cercano y a los 3 minutos acude ambulancia
medicalizada que inicia maniobras de RCP avanzada.
En la monitorizacion inicial el paciente presenta fibri-
lacion ventricular (Fig. 1).

Antecedentes personales

Controlado en Cardiologia por extrasistoles ventricu-
lares.

En julio 2012 se realiza ecocardiografia de control que
muestra unas cavidades ventriculares normales con bue-
na contractilidad, insuficiencia trictspide (IT) minima con
gradiente ventriculoderecho-auricula derecha (VD-AD) de
20 mmHg, insuficiencia pulmonar (IP) minima con gra-
diente diastolico de 4 mmHg, Electrocardiograma (ECG):
extrasistoles ventriculares con morfologia de blogueo de
rama izquierda.

FIGURA 1. ECG en fibrilaciéon ventricular.
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—

. ;CUAL SERIA EL TRATAMIENTO INICIAL ADECUADO?

a. Desfibrilacion sincrénica 4 J/kg y adrenalina 1 mgy
continuar maniobras de RCP.

b. Desfibrilacion asincrénica 4 J/kg y continuar manio-
bras de RCP.

c. Adrenalina 1 mgy continuar maniobras de RCP.

d. Adrenalina 1 mgy amiodarona 5 mg/kg y continuar
RCP.

e. Desfibrilacién asincronica 4 J/kg + adrenalina 1 mg

y continuar maniobras de RCP.

La respuesta correcta es la b

La parada cardiorrespiratoria (PCR) en el paciente
pediatrico difiere de la del adulto en cuanto a su etiologfa
y a su pronostico.

En el adulto es mas frecuente la parada cardiaca
primaria resultado de una arritmia cardiaca como la fibri-
lacién ventricular o la taquicardia ventricular sin pulso.
Se inicia de forma aguda e inesperada y precisa una
desfibrilacion inmediata.

En el nifio es més frecuente la PCR secundaria debido
a laincapacidad del organismo para compensar los efectos
de la enfermedad o el traumatismo subyacente. El ritmo
ECG que suele observarse es una bradicardia que progresa
hacia una asistolia 0 una actividad eléctrica sin pulso.

El paciente se encuentra en PCR con sospecha de
etiologia de origen cardiaco, debido a la rapida instau-
racion de la misma y al ritmo cardiaco objetivado de
fibrilacion ventricular.

Se trata de un ritmo cardiaco desfibrilable, por lo tanto
la primera medida a realizar en este paciente siguiendo
el algoritmo de Soporte Vital Avanzado Pediatrico seria la
desfibrilacién asincronica a 4 J/kg, pues por cada minuto
que se retrase la desfibrilacion inmediata las posibilidades
de recuperacioén de la circulacion espontanea (RCE) dismi-
nuyen un 10%, posteriormente habria que continuar con
las maniobras de RCP y reevaluar a los 2 minutos. (Fig. 2)

La desfibrilacién debe ser asincrénica ya que se
realiza independientemente del ritmo cardiaco que pre-
sente el paciente, a diferencia de la sincrénica, que se
sincroniza con la actividad eléctrica del corazon, solo
produciendo descarga cuando se detecta un QRS. Al
presentar una fibrilacion ventricular, si se realiza una
desfibrilacion sincrénica esta no se llevaria a cabo pues
se trata de un ritmo desordenado e ineficaz.

La administracion de adrenalina 0,01 mg/kg no estaria
indicada hasta la tercera desfibrilaciéon junto con amio-
darona 5 mg/kg.

Se realiza desfibrilacion asincronica 4 J/kg en 2 oca-
siones revirtiendo a ritmo sinusal y se consigue respi-
racion y circulacion espontaneas a los 12 minutos, se
traslada a hospital comarcal. Se intuba al paciente y se
conecta a ventilacion mecanica. Se realiza gasometria
venosa y ecocardiografia:

Gasometria inicial arterial: pH 7,24, pC0O» 35 mmHg,
p0. 90 mmHg, HCO; 16,8 mmol/L, EB -10,4 mmol/L.

Ecocardiografia: no anomalias estructurales. FE VI
54%.

Se traslada a nuestro centro en ambulancia medica-
lizada en aproximadamente 3 h desde la reanimacion.

A su llegada se realizan las siguientes pruebas:

Gasometria arterial inicial: pH 7,35, pCO» 48 mmHg,
p0-> 120 mmHg, HCO; 26,5 mmol/L, EB 0,9 mmol/L, Lac
1,1 mmol/L, SatO-a 100%.

Bioquimica: Na 140 mmol/L, K 4,38 mmol/L, Ca 1,99
mmol/L, Ca iénico 1,04 mmol/L, Mg 0,75 mmol/L, urea
5,7 mmol/L, creatinina 69 umol/L, CK 631 U/L, troponina
ultrasensible 574 ng/L, NSE (enolasa neuronal especifica)
32,32 ug/L, proteina C reactiva (PCR) < 0,7 mg/L.

Hemograma: hemoglobina 136 g/L, leucocitos
16.070/mm3 (N 69%, Mo 11%, L 17%, Bandas 3%).

Coagulacion: tiempo de tromboplastina 0,90 RATIO,
tiempo de protrombina 1,07 INR, tiempo de trombina 25,9
s, fibrinégeno coagulante 2,15 g/L, dimero D 4874 ug/L.

ECG: ritmo sinusal. FC 110 Ipm, Eje +90° PR +160
msg, QTc 378 msg. Se observan extrasistoles con QRS
ancho con morfologia de bloqueo de rama izquierda.
Ecocardiografia: no anomalias estructurales. Fraccion de
eyeccion de ventriculo izquierdo (FE VI) 60%.

Ecodoppler transcraneal arteria cerebral media
(ACM): normal.

Presenta hipotension arterial que precisa soporte
vasoactivo con noradrenalina con buena respuesta. Se
inicia sedoanalgesia.

2. ;QUE ACTITUD TOMARIA EN ESTE MOMENTO?

a. Inducir coma barbittrico con tiopental 5 mg/kg en
perfusion continta.

b. Disminuir sedoanalgesia progresivamente para valorar
estado neurolégico.

c. Realizar TAC/RMN cerebral para valorar afectacion
cerebral.

d. Iniciar hipotermia terapéutica.

e. Administrar manitol para prevenir hipertension intra-
craneal.



Ponente: E. Coca Fernandez. Tutora: S. Brié Sanagustin

;No responde?

No respira o0 solo boqueadas ocasionales?

v

Conecte el monitor/desfibrilador
Minimice las interrupciones

RCP (5 respiraciones iniciales, después 15:2)

Llame al Equipo de Resucitacion
Si esté solo, primero 1 min de RCP

v

A

No desfibrilable

> Evalte el ritmo
Desfibrilable < ‘ <
(FV/TV sin pulso) h '
L Recuperacion

1 descarga % de la circulacion

a4 kg

.

espontanea

(AESP/Asistolia)

Reinicie inmediatamente

Minimice las interrupciones

Tratamiento inmediato
post-parada cardiaca
— Use el abordaje ABCDE

RCP durante 2 min

— Oxigenacion y ventilacion
controladas

— Exploraciones complementarias

— Trate la causa precipitante

— Control de temperatura

— ;Hipotermia terapéutica?

Reinicie inmediatamente
RCP durante 2 min
Minimice las interrupciones

Durante la RCP

— Asegure una RCP de calidad: frecuencia,
profundidad,descompresion

— Planifique las actuaciones antes de interrumpir
la RCP

— Administre oxigeno

— Acceso vascular (intravenoso, intradseo)

— Administre adrenalina cada 3-5 min

— Considere torécicas continuas cuando se haya
asegurado la via aérea

— Corrija las causas reversibles

Causas reversibles
— Hipoxia
— Hipovolemia
— Hipo/hiperkaliemia/metabdlico
— Hipotermia

— Neumotorax a tension
— Toxicos

— Taponamiento cardiaco
— Tromboembolismo

FIGURA 2. Algoritmo de soporte vital avanzado pediatrico. © 2010 ERC. Nolan JR, Soar J, Zideman DA, Biarent D, et al. Guias para la

Resucitacion 2010 del Consejo Europeo de Resucitacion (ERC).

La respuesta correcta es la d

La parada cardiorrespiratoria produce dafio cerebral
por dos motivos fundamentales: la isquemia cerebral y 10s
dafios producidos por la reperfusion posterior. Multiples
estudios en adultos demuestran que la hipotermia mode-
rada inducida tras la muerte subita mejora la superviven-
cia y el estado neurolégico en los pacientes reanimados.

Las gufas de Reanimacion Cardiopulmonar (R.C.P)
de la A.H.A, del European Resuscitacion Council (E.R.C)
y de la Internacional Liaison Committe on Resuscitacion
(I.L.C.0.R) recomiendan la hipotermia en pacientes
pediatricos:

— En los que se consigue circulacion espontanea y

se mantienen en coma. Nivel de evidencia llb.

— Adolescentes que presentan fibrilacién ventricular
fuera del hospital. Nivel de evidencia lla.
e [ndicaciones (deben cumplirse todas):
— Paciente post PCR brusca, intra o extrahospitalaria
gue esté en coma con Glasgow < 8.
— Paciente que recupere la circulacion espontéanea
en un plazo <30 minutos.
— Paciente que esté con ventilacion mecanica.
— El'inicio de la hipotermia se produzca antes de las
6 horas post RCE.
e (Contraindicaciones:
— Diagnostico de muerte cerebral al ingreso.
— Recuperacion del nivel de consciencia postreani-
macion.
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— Orden de no resucitacion.

— Hipoxemia refractaria al tratamiento.

— Hipotension arterial refractaria al tratamiento.

— Coagulopatia y/o trombopenia importantes y/o san-

grado incontrolable.

— Embarazo (en caso de tratarse de una adolescente).

El paciente ha presentado una parada cardiorrespi-
ratoria objetivandose un ritmo de fibrilacién ventricular
fuera del hospital. Cumple todas las indicaciones para
entrar en hipotermia terapéutica y ninguna de las con-
traindicaciones, por lo tanto es tributario de beneficiarse
del tratamiento.

El paciente no presenta signos de hipertension intra-
craneal (dopplers normales, EEG normal, pupilas norma-
les, no triada de Cushing) por lo que no estarfa indicado
iniciar un coma barbitdrico con tiopental ni tratamiento
antiedema de forma preventiva.

Tampoco seria adecuado retirar sedoanalgesia y valo-
rar estado neuroldgico en un paciente que se encuentra
hemodindmicamente inestable y que por lo tanto hay que
mantener sedoanalgesiado y con tratamiento vasoactivo.

No estaria indicada la realizacién de una prueba de
imagen pues no presenta signos clinicos de hipertension
intracraneal y no serviria como factor prondstico debido
a su precocidad.

Se inicia hipotermia terapéutica activa que se mantie-
ne durante 24 h a una temperatura de 33°C. Durante la
misma presenta coagulopatia con tiempo de protrombina
1,67 INR por lo que se administra una dosis de vitamina
K 5 mg ev. Se realizan eco-dopplers transcraneales seria-
dos y monitorizacion electroencefalografica continua que
son normales. Posteriormente se realiza recalentamiento
sin incidencias. La paciente se mantiene estable hemodi-
namica y respiratoriamente, permitiendo retirar noradre-
nalina y disminuir sedacion, inicia actividad espontanea
progresiva y se extuba electivamente al 4° dia de ingreso.

En la monitorizacién continua electrocardiografica se
observan de forma discontinua extrasistoles ventriculares
con morfologia de bloqueo de rama izquierda.

Se realiza cardioresonancia magnética nuclear
(RMN), que muestra ventriculo izquierdo con hipoqui-
nesia localizada en segmento septal inferior basal, con
buena dindamica del resto, ventriculo derecho con moti-
lidad de la cavidad con dreas de hipoquinesia en seg-
mentos inferior y anterior basales, con funcion ventricular
derecha global muy reducida y derrame pericardico ligero
localizado en region inferior y apical del corazon.

3. ;CUAL ES SU SOSPECHA DIAGNOSTICA?

a. Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho
(MAVD).

b. Afectacion miocéardica postparada cardiorrespiratoria
(PCR).

c. Pericarditis postPCR.

d. Sindrome de Brugada.
Taquicardia ventricular (TV) idiopética del tracto de
salida del ventriculo derecho (TSVD).

La respuesta correcta es la a
La miocardiopatia arritmogénica del ventriculo dere-

cho es una enfermedad del musculo cardiaco que se

caracteriza por la pérdida de miocardiocitos y su sustitu-
cion por tejido fibroso o fibroadiposo, que puede provocar
arritmias, muerte subita cardiaca e insuficiencia cardiaca.

Se hereda frecuentemente en forma de rasgo autosé-
mico dominante por mutaciones en genes que codifican
proteinas desmosémicas y no desmosoémicas.

Criterios diagnosticos Task Force 2010 (Tabla 1):

— Diagnostico definitivo: dos criterios mayores o un cri-
terio mayor y dos menores, o cuatro criterios menores
de categorias diagnosticas diferentes.

— Diagnostico limitrofe: un criterio mayor y un criterio
menor, o tres criterios menores de categorias diag-
nosticas diferentes.

— Diagnostico posible: un criterio mayor o dos criterios
menores de categorias diagnosticas diferentes.

En el caso de la afectacion miocardica postPCR lo
habitual es que exista una disfuncién biventricular, en el
paciente se observa una dinamica correcta del ventriculo
izquierdo con una afectacién muy reducida muy selectiva
ventriculo derecho, con lo cual no seria lo esperable.

En la pericarditis el hallazgo caracteristico en la car-
dioRMN seria el aumento del grosor del pericardio que
no se observa en el paciente, a pesar de objetivarse un
ligero derrame pericardico.

El sindrome de Brugada es una canalopatia de ori-
gen genético cuya manifestacion electrocardiogréfica
caracteristica es la elevacion del punto J (punto en el
que finaliza la onda S y empieza el segmento ST) en las
derivaciones precordiales derechas y que puede provo-
car arritmias malignas y muerte subita. A nivel de cardio
RMN suelen observarse anormalidades en la contrac-
tilidad en el tracto de salida del ventriculo derecho. El
paciente no presenta ECG caracteristico y la afectacion
del ventriculo derecho es global, no exclusivamente en
el tracto de salida del VD.
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TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE DISPLASIA ARRITMOGENICA DEL VENTRICULO DERECHO TASK FORCE 2010.

Criterios mayores Criterios menores

Antecedentes familiares
la cirugia.

Anomalias del ECG

derechas (V1-V3).

Arritmias

Enfermedad familiar confirmada en la autopsia o en

Ondas épsilon o prolongacién localizada (< 110
ms) del complejo QRS en derivaciones precordiales

Antecedentes familiares de muerte subita
prematura (35 afios de edad) a causa de
presunta DAVD.

Antecedentes familiares (diagndstico clinico
basado en los criterios presentes).

Potencial tardio en el ECG de premediacion
de sefial. Inversion de las ondas T en
derivaciones precordiales derechas (V2-V3)
en individuos de edad >12 afios y ausencia
de bloqueo de rama derecha del haz de His.

Taquicardia ventricular de tipo BRIHH sostenida

0 no sostenida documentada en el ECG o en el
registro Holter o durante una prueba de esfuerzo.
Extrasistoles ventriculares frecuentes (1.000/24 h)

en el registro Holter.

Disfuncién general o regional
y anomalias estructurales

Caracteristicas tisulares de las

paredes endomiocérdica.

Dilatacion grave y reduccién de la fraccion de
eyeccion del VD con afeccion nula o leve de VI.
Aneurismas localizados del VD (&reas acinéticas
i discinéticas con abombamiento diastélico).
Dilatacion segmentaria grave del VD.

Dilatacion general leve del VD o reduccién
de la fraccion de eyeccion con VI normal.
Dilatacion segmentaria leve del VD.
Hipocinesia regional del VD.

Sustitucion fibroadiposa del miocardio en la biopsia

Quarta G, Elliot PM. Criterios diagnésticos para la miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho. Rev Esp Cardiol. 2012; 65:

599-605.

La TV del TSVD idiopética es una entidad benigna que
se caracteriza en el ECG por un bloqueo de rama izquier-
da del haz de His, similar al de la displasia arritmogénica
del VD. Pero en este caso el prondstico es bueno y no
existe afectacion estructural del corazon.

4. ;CUAL SERIA EL TRATAMIENTO A SEGUIR SEGUN EL

DIAGNOSTICO?

a. Tratamiento con amiodarona.

b. Tratamiento con B-bloqueantes.

c. Cardioversion sincronica.

d. Tratamiento con inhibidores de la enzima convertidora
de angiotensina (IECAS).

e. Colocacion de Desfibrilador Automatico Implantable
(DAI) y tratamiento con B-blogueantes.

La respuesta correcta es la e

Es bien conocido que los supervivientes de taquia-
rritmias ventriculares graves estan en riesgo de nuevos
episodios. Hay estudios en los que se demuestra una
reduccion del 50% en el riesgo de muerte cardiaca
utilizando el DAl como prevencién secundaria en com-
paracion con el tratamiento con amiodarona u otros
antiarritmicos.

En la displasia arritmogénica del ventriculo derecho
las indicaciones de Desfibrilador Automatico Implantable
en caso de prevencion secundaria son:

— Prevencion de muerte subita cuando se ha docu-
mentado TV sostenida o FV (Nivel de evidencia Clase
| B).

— Prevencién de muerte subita en paciente con enfer-
medad extensa, incluidos los que tienen disfuncién
del VI, familiares con muerte subita o sincope no
explicado cuando la presenta de TV o FV no se han
excluido como causa de éste.

El paciente ha presentado un episodio de muerte
sUbita con una fibrilacion ventricular documentada, por
lo que es tributario de colocacién de DAI para prevencion
de un nuevo episodio de muerte subita.

Los farmacos como los B-bloqueantes y la amiodarona
son efectivos en el tratamiento de las arritmias sintoma-
ticas en los pacientes afectos de MAVD, sin embargo, el
primer tratamiento a realizar por el riesgo que presenta
el paciente es la colocacion del DAL.

La cardioversion (desfibrilacion sincrénica) solo esta-
ria indicada en caso puntual de que el paciente presen-
tara una taquiarritmia, no previene las complicaciones
de la entidad que presenta y no seria Util si presenta una
arritmia ventricular maligna (TV sin pulso o FV).



12 Cadena de supervivencia e hipotermia terapéutica en la parada cardiorrespiratoria

Los IECAs no estan indicados en el tratamiento de
la MAVD.

Se coloca implante DAl manteniéndose 12h en repo-
so. Se efectua radiografia de térax y ECG de control que
son normales. Se mantiene estable hemodinamica y res-
piratoriamente. Se inicia tratamiento betabloqueante con
bisoprolol que es bien tolerado.

Valoracion por neurologia previa al alta que confirma
restitucion ad integrum del paciente.

5. SEGUN LA EVOLUCION DEL PACIENTE, ;CUALES

DIRIA QUE HAN SIDO FACTORES PRONOSTICO PARA SU

RESTITUCION AD INTEGRUM?

a. PCR presenciada.

b. Recuperacion de circulacién espontéanea en < 25
minutos.

c. Tratamiento con hipotermia.

d. Ninguna de los anteriores.

e. Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e

Méas de la mitad de los supervivientes a una PCR de
origen cardiaco presentan afectacion cerebral de varios
grados. El uso de DAls en pacientes apropiados y la
disponibilidad de acceso al publico de desfibriladores
automaticos ha aumentado la supervivencia con una
aceptable calidad de vida de estos pacientes. Hoy en
dia se sabe que existen unos factores que suceden entre
la PCR y las primeras 72 h tras la PCR que estan rela-
cionados con el prondstico neuroldgico de los pacientes
que han sufrido un evento cardiaco. Son:
e Factores de buen pronéstico neuroldgico tras PCR:

— PCR presenciada.

— Inicio de maniobras de RCP hasta la llegada del

equipo de emergencias.
— Intervalo de tiempo entre la PCR y la RCP avan-
zada.

— Ritmo inicial de fibrilacion ventricular.

— Tratamiento adecuado de la via aérea.

— Hipotermia moderada en PCR por FV.
e Factores de mal prondstico neuroldgico tras PCR:

— Ausencia de respuesta pupilar al estimulo luminoso.

— Ausencia de reflejo corneal a las 72 h de la PCR.

— Estatus epiléptico con mioclonias.

— Actividad epileptiforme en el primer EEG.

— EEG arreactivo.

— Ausencia de reflejos oculares en respuesta a la irri-
gacion de los conductos auditivos con agua fria a
las 72 h postPCR.

— Valores de NSE (enolasa neuronal especifica) > 33
pg/L entre el primer y el tercer dia postPCR

— Recuperacién de la circulacion espontéanea en > 25
min.

El paciente presenta todos los factores de buen pro-
noéstico y ninguno de los de mal pronéstico. Esto esta
relacionado a la cadena de supervivencia y da explicacion
a la restitucion ad integrum del paciente.

6. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES ACCIONES NO FORMA
PARTE DE LA CADENA DE SUPERVIVENCIA?

a. Reconocimiento precoz y pedir ayuda.

RCP precoz.

Medicacion precoz.

Desfibrilacion precoz.

Cuidados postresucitacion.

® o0 o

La respuesta correcta es la ¢
La cadena de supervivencia es el conjunto de accio-

nes que unen a la victima de una parada cardiaca sUbita

a la supervivencia. (Fig. 3)

1. Reconocimiento precoz y pedir ayuda: indica la impor-
tancia de reconocer a las personas en riesgo de para-
day llamar pidiendo ayuda para que el tratamiento
precoz pueda prevenir la parada.

2. RCP precoz: su inmediatez puede doblar o triplicar la
supervivencia de la parada cardiaca extrahospitalaria
por fibrilacién ventricular.

3. Desfibrilacion precoz: la resucitacién con desfibrilacion
en los 3-5 minutos post paro pueden conseguir tasas
de supervivencia tan altas como 49-75%. Cada minuto
de retraso reduce la supervivencia en un 10-12%.

4. Cuidados postresucitacion: tiene el objetivo de preser-
var la funcién, especialmente de cerebro y corazén.
De hecho las diferencias en el tratamiento postparada
pueden explicar parte de la variabilidad interhospita-
laria en el prondstico tras la parada cardiaca.

La desfibrilacion precoz es el determinante pronéstico
en las paradas de origen cardiaco. No lo es la administra-
cion precoz de medicacion, pues normalmente se trata
de arritmias cardiacas desfibrilables y la administracion
de medicacion solo estaria indicada tras haber realizado
3 desfibrilaciones previas o si el ritmo detectado no fuera
desfibrilable.
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FIGURA 3. Cadena de supervivencia. Nolan JP, Soar J, Zideman DA, Biarent D, et al. Guias para la Resucitacion 2010 del Consejo Europeo
de Resucitacion (ERC).
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Caso clini n

Parada cardiaca en una lactante sano

Ponente: Blanca Toledo del Castillo. Tutora: Jimena del Castillo Peral.

Hospital Gregorio Marafion. Madrid.

Anamnesis y exploracién

Lactante de 15 meses de edad, que acude a Urgen-
cias traida por sus familiares por apnea. Refieren los
familiares que la nifia estaba jugando en el comedor y
que la han encontrado inconsciente y sin respiracion
espontanea. El traslado del domicilio al hospital se rea-
liza por medios propios en un tiempo que refieren de 3
minutos.

—

. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA?
Preguntar antecedentes personales y prédromos
infecciosos.

Administrar aerosolterapia con salbutamol.
Administrar dexametasona oral.

Apertura de la via aérea y comprobar respiracion.
Realizar intubacion orotraqueal.

o

® oo o

La respuesta correcta es la d

Ante un paciente con disminucion del nivel de con-
ciencia y sospecha de apnea, se debe realizar el algoritmo
ABC, inicialmente apertura de la via aérea, comprobar
respiracion y en caso de apnea administrar 5 respiracio-
nes (con al menos 2 eficaces) con ventilacion con bolsa
mascarilla. (Fig. 1)

A su llegada se realiza apertura de la via aérea sin
objetivarse cuerpos extrafios, se realiza ventilacion con
bolsa mascarilla y se monitoriza objetivandose bradi-
cardia grave menor de 60 Ipm por lo que se realiza
masaje cardiaco con coordinacion con la ventilacion
a ritmo 15:2. Se realiza intubacion orotraqueal y se
administra una dosis de adrenalina a los 3 minutos.
Sale de la parada cardiorrespiratoria a los 6 minutos
en ritmo sinusal.

2. ;CUAL SERIA LA CONDUCTA MAS ADECUADA A
SEGUIR POSTERIORMENTE?

a. Realizar una radiografia de térax para valorar la inges-
ta de cuerpo extrafio

Sacar estudio metabdlico

Realizar exploracion neuroldgica y fisica del paciente
Realizar ecocardiografia

Extraer toxicos en orina

® oo o

La respuesta correcta es la ¢

El siguiente paso en el algoritmo de reanimacion
serian los siguientes en el ABCDE, es decir la explo-
racion neuroldgica de la paciente (D) y la exposicién y
exploracion fisica (E).

En la exploracion neuroldgica la paciente realiza movi-
mientos de hiperextension de las 4 extremidades por lo
que se administra sedacion intravenosa y en la exposicion
vy exploracion fisica se objetivan lesiones necroticas en
dedos de ambas manos y un cefalohematoma en regién
frontal derecha. La gasometria durante la parada muestra
una acidosis lactica con ph de 7,02, bicarbonato de 8
mmol/L y lactico maximo de 14 mmol/L.

3. ANTE LA SOSPECHA DE PARADA
CARDIORRESPIRATORIA (PCR) SECUNDARIA A
ELECTROCUCION, ;QUE PRUEBA COMPLEMENTARIA
SERIA MENOS PRIORITARIA SOLICITAR?

a. Hemograma, gasometria, ionograma y coagulacion.
b. Bioguimica con enzimas renales y hepaticas.

c. Mioglobina en sangre y orina y CPK cada 6 horas

d. Resonancia magnética nuclear (RMN) para valorar
las secuelas.

Ecocardiografia y enzimas hepaticas

-

15
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Algoritmo SV basico

‘Comprobarinconsciencia Responde

l No responde

Pedir ayuda

Apertura de via aérea
Frente-mentén
Traccién mandibular

l

‘ Comprobar respiracion ‘4>

Posicion de
seguridad

‘ No respira normalmente ‘

l No eleva

Recolocar la via aérea

— el torax A€l
‘ 5 ventilaciones rescate ’—’ y dar hasta un maximo

l de 5 insuflaciones

Valorar signos vitales Signos

(tos, respiracion, movimientos) vitales
y pulso (sanitarios) "
(méaximo 10 segundos)

Seguir ventilando
12-20 insuflaciones
por minuto

i Cada 2

Masaje cardiaco  |_minutos
(15 masajes/2 ventilaciones) | +———

Abrir via aérea y
comprobar respiracion
y signos vitales

i

Activar el Sistema de emergencias

La respuesta correcta es la d

Ante un paciente con sospecha de electrocucion
deben realizarse analitica completa sanguinea con hemo-
grama, gasometria, bioquimica con iones y funcion renal
y hepatica ya que puede producirse hiperpotasemia por
la destruccion tisular asi como aumento de CPK y mio-
globinuria lo que puede dar lugar a un dafio renal agudo.

La resonancia magnética para valorar las secuelas
secundarias a la parada cardiorrespiratoria no seria algo
prioritario en la evaluacion inicial de nuestro paciente, sino
que debe realizarse a posteriori; estando indicado realizar
una prueba de neuroimagen si existiese sospecha lesion
intracraneal por clinica neurolégica o por traumatismo
craneoencefélico (en cuyo caso valdria un TAC o RMN).

Es importante también la realizacion de coagulacion
sanguinea por poderse encontrar alterada, principalmente
si existe afectacion hepatica con el riesgo de sangrado
que esto conlleva.

La realizacién de ecocardiografia y enzimas cardiacas
debe realizarse en el caso de que se sospeche lesion
cardiaca.

FIGURA 1. Algoritmo Soporte vital basico
pediatrico.

En nuestro paciente se realiza un hemograma que
muestra 38.100/uL leucocitos, con hemoglobina y pla-
quetas normales. La bioquimica sanguinea muestra una
funcién hepatica y renal normal y una CPK de 234 U/L.
La coagulacion no muestra alteraciones.

Los iones también son normales.

Posteriormente se realiza ecocardiografia mostrando
adecuada funcion biventricular.

Durante la evolucion del paciente presenta un aumen-
to progresivo de la CPK y de las enzimas hepaticas sin
otras alteraciones analiticas.

4. TRAS LA ESTABILIZACION INICIAL Y LAS PRUEBAS

COMPLEMENTARIAS INICIALES, EL PACIENTE INGRESO

EN CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS. EN RELACION

A LA ACTITUD A SEGUIR, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES

RESPUESTAS ES FALSA?

a. Seria conveniente mantener una adecuada fun-
cion cardiaca mediante la administracion de drogas
vasoactivas como dopamina.
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FIGURA 2. Cadena de supervivencia en la parada cardiorrespiratoria.

b. Serfa conveniente mantener al paciente con Pa0,
mayores de 100 para evitar la hipoxia tisular.

c. Debe realizarse un desbridamiento precoz de las lesio-
nes por quemadura eléctrica si existe necrosis tisular
importante.

d. Debe mantenerse al paciente con tensiones arteriales
adecuadas para su edad.

e. Debe realizarse una monitorizacion estrecha de la
glucemia.

La respuesta correcta es la b

En los cuidados postparada se debe mantener al
paciente con una Pa0O, normal debido a que tanto la
hipoxia como la hiperoxia pueden agravar el dafio neu-
ronal postisquémico al aumentar el estrés oxidativo.
También debe mantenerse normoventilado (PaCO, entre
35-40) y con glucemias y tensiones normales ya que sus
alteraciones se asocian a un peor pronostico.

Los tres principales componentes del sindrome pos-
tparada son el dafio cerebral, la disfuncién miocardicay
la respuesta de isquemia-reperfusion. Para la disfuncion
miocardiaca es recomendable el uso de drogas vasoacti-
vas tras la estabilizacion inicial, si no se alcanzan objetivos
hemodinamicos tras optimizar la precarga. La dopamina
y la adrenalina suelen considerarse los farmacos mas
Gtiles en la estabilizacion inicial postresucitacion de los
pacientes pediatricos.

En el caso de que exista necrosis tisular importante,
deberian desbridarse precozmente las lesiones para evitar
una mioglobinuria masiva. (Fig. 2)

Tras el ingreso de nuestro paciente en cuidados
intensivos pedidtricos, se conecta a ventilacion mecanica
convencional y se administra soporte inotrépico con dopa-

mina a 5 ug/kg/min para mantener tensiones arteriales
adecuadas para su edad. Se mantiene normoventilado y
normoxigenado con hiperglucemia maxima de 250 mg/d|
que se resuelve espontaneamente en las primeras horas.

5. RESPECTO A LA PROTECCION NEUROLOGICA DE

NUESTRO PACIENTE ;QUE TRATAMIENTOS PODRIAMOS

VALORAR?

a. Seria recomendable administrar manitol en perfusion
continua como profilaxis de hipertension intracraneal.

b. Podria realizarse hiperventilacion como profilaxis de
hipertension intracraneal.

c. Deberia emplearse tratamiento anticonvulsivante pro-
filactico.

d. Podria realizarse hipotermia inducida por debajo de
32°C.

e. Se deberia prevenir la hipertermia con tratamiento
farmacoldgico o medidas fisicas.

La respuesta correcta es la e

El dafio cerebral tras la parada cardiaca puede ser
secundario a un traumatismo craneoencefalico durante
la misma, a isquemia e hipoxia durante la mismay a los
efectos secundarios en la fase postresucitacion (dafio
por reperfusion).

Los factores de mal pronéstico neurolégico tras una
PCR son las alteraciones en la tension arterial (TA) (hipo-
tension o hipertension arterial), la hipoglucemia-hiper-
glucemia, las crisis convusivas y la hipertermia, por lo
que la hipertermia debe tratarse de inmediato mediante
tratamiento farmacolégico o medidas fisicas.

La administracion de tratamiento profilactico de la
hipertension intracraneal no esta recomendada, ya que
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la hiperventilacion puede producir isquemia cerebral y
el manitol hipertension intracraneal de rebote. El uso
de manitol para evitar la obstruccion de los tubulos
renales por mioglobinuria y el dafio renal secundario al
aumento de presion en la capsula de Bowman podria
plantearse en nuestro paciente pero no estarfa indicado
para la proteccion cerebral tras la parada. El tratamiento
de la HTIC solo esta indicado si existen signos clinicos
de la misma.

Sobre el uso de farmacos anticonvulsivantes no hay
evidencia de su empleo profilactico, aunque su uso es
obligatorio en el caso de objetivarse crisis.

Podria emplearse la hipotermia inducida ya que exis-
ten varios estudios que demuestran que disminuye el
dafio cerebral secundario a PCR sin aumentar las com-
plicaciones. Se realizaria con temperatura entre 32-34°C
durante al menos 12-24 horas.

Nuestra paciente se conecta a un monitor de funcion
cerebral sin objetivarse crisis eléctricas ni clinicas, y se
realizo hipotermia moderada inducida durante 48 horas,
durante la cual recibié farmacos sedantes y relajantes
en perfusion continua. Durante la induccion y el reca-
lentamiento no presento alteraciones hemodinamicas,
respiratorias ni metabdlicas. Posteriormente se realizo
RMN cerebral que no mostraba alteraciones patologicas
v fue extubada a los 7 dias. El control evolutivo de esta
paciente, demostro que tenia una exploracion neurologica
normal 4 meses después de la parada.
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Caso clin n

Sindrome hemofagocitico secundario a una
enfermedad metabolica poco frecuente.
Aspectos eticos sobre la limitacion terapéutica

Ponente: Georgina Armero Campos. Tutor: Francisco José Cambra Lasaosa.

Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Anamnesis y exploracién

Lactante de 6 meses que ingresa en UCIP, procedente
de planta de Pediatria, por sospecha de sepsis.

En planta en las tltimas 24 horas, a pesar de estar en
tratamiento antibiético de amplio espectro (meropenem
y vancomicina) y antifungico (amfotericina B) presen-
ta empeoramiento clinico con fiebre de hasta 38,8°C,
hepatoesplenomegalia, distension abdominal, dificultad
respiratoria e hipoactividad; asi como alteracion analitica
con elevacion de reactantes de fase aguda (PCR 119
mg/L, PCT 0,9 ng/ml).

A su llegada a la UCIP presenta saturacion periférica
de 0,de 97%, FR 45 rom, FC 175 lpm, TA 104/64 (72)
mmHg, T234,7°C.

A la exploracion fisica presenta estado general con-
servado, palidez cutanea y aspecto distrofico. Buena per-
fusion periférica. Pulsos periféricos y centrales palpables.
Auscultacion respiratoria: buena entrada de aire bilateral
pero taquipneica. Auscultacion cardiaca: taquicardica, rit-
mica, no soplos. Abdomen: muy distendido, no depresible,
hepatomegalia hasta cresta iliaca derecha, esplenomegalia
de 3 cm. Neuroldgico: pupilas isocdricas y normoreactivas,
buen contacto visual, no focalidades, hipoactiva.

Antecedentes personales

e Antecedentes perinatales: Embarazo gemelar bico-
rial-biamnidtico por fecundacion in vitro. En la
ecografia prenatal de las 28 SG se objetiva ascitis,
taquicardia y polihidramnios en uno de los fetos, por
lo que se realiza cordocentesis y se objetiva una ane-

mia moderada que precisa transfusion de hematies

intratitero. Se realiza despistaje etioldégico de ascitis

intradtero y de anemia (serologias y enfermedades
de depdsito) que resulta normal.

Parto a las 30 SG por cesarea de recurso por sospe-

cha de corioamnionitis materna. 1°gemela, requiere

intubacion orotraqueal en sala de partos por distrés
respiratorio secundario a gran distension abdominal.

Asimismo se realiza en este momento paracentesis

evacuadora obteniendo 30 ml de liquido con caracte-

risticas de trasudado. Al nacimiento, en el control ana-
litico ya se objetiva anemia, plaquetopenia y aumento
de reactantes de fase aguda.

Antecedentes personales:

— Alos 7 dias de vida se interviene de ileo meconial.
Nutricion enteral completa a los 44 dias de vida.
Cierre de ostomias a los 5 meses.

— Evolucidn térpida con multiples procesos febriles
con mal estado general y elevacion de reactantes de
fase aguda que se orientan como episodios infec-
ciosos por lo que recibe tratamiento antibictico con-
tinuo de amplio espectro (amikacina, vancomicina,
ceftazidima, meropenem) y antifingicos (amfoteri-
cina B), pese a obtencion de cultivos negativos.
Se realizan estudios inmunoldgicos que resultan
normales y biopsia de médula dsea que no resulta
concluyente, por lo que se descartan inmunodefi-
ciencias y sindrome hemofagocitico.

— Alos 38 dias de vida se observa patron de colestasis
y se inicia tratamiento con dcido ursodesoxicdlico.
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Se realiza gammagrafia hepatobiliar que muestra un
patron de captacion hepatica enlentecido con eli-
minacion lenta pero conservada y se realiza colan-
giografia intraoperatoria con transito biliar normal.
Biopsia hepatica con zonas de fibrosis, eritropoyesis
y actumulo de bilirrubina inespecifico. Sospecha de
episodios de colangitis de repeticion.

— Anemia multifactorial que precisa mdltiples transfu-
siones de hematies. Plaquetopenia persistente con
normalizacion transitoria de la cifra de plaquetas
pero que recurre en estrecha relacion con episo-
dios febriles. Biopsia de médula dsea con correcto
funcionamiento de las 3 series dseas.

Analitica sanguinea al ingreso: eritrocitos 3,18 mill/
mmcc, Hb 9,8 g/dl, hematocrito 29,3%, VCM 92 fl, HCM
30,8 pg, plaquetas 17.000 mill/mm3, leucocitos 6.000
mill/mm3 (L 50%, NS 24%, NB 20%, metamielocitos
1%, Eoy Ba 0%), pH 7,39, pC0O, 50,7 mmHg, pO. 66
mmHg, bicarbonatos 30,2 mmol/L, EB 5,5 mmol/L, Na
139 mmol/L, K 3,9 mmol/L, Cl 107 mmol/L, Ca iénico
1,13 mmol/L, urea 32 mg/dl, creatinina 0,23 mg/dl, bili-
rrubina total 6 mg/dl, bilirrubina conjugada 4,5 mg/dl,
albumina 22 g/L, ALT 52 Ul/L, AST 179 UI/L, GGT 236
UL, FA 130 UI/L, lactato 1,6 mmol/L, PCR 301,9 mg/L,
PCT 8,4 ng/ml, amonio 88 umol/L. Serologias: Ac I1gG
anti VHA positivo, Ac IgG anti VEB positivo, IgG anti CMV
positivo, resto (VHB, VHC, Toxoplasma, IgM anti VEB y
VHA) negativos. PCR VEB y carga viral CMV negativos.

A su llegada a la UCIP, la paciente desarrolla de forma
progresiva insuficiencia respiratoria, con exploracion fisica
y exploraciones complementarias sugestivas de sepsis
bacteriana. Presenta shock con taquicardia, hipotension
v mala perfusion periférica.

1. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA EN
ESTE MOMENTO?

a. Administrar carga de volumen con cristaloides e intu-
bacion orotraqueal.

Realizar radiografia de térax.

Rotacion de pauta antibiética.

Pautar una dosis de dexametasona.

Actitud expectante.

o o o o

La respuesta correcta es la a
Dado que la paciente presenta shock descompensado
con inestabilidad hemodinamica se considera que la acti-

tud inicial mas adecuada seria intubacién orotraqueal y
administrar carga de volumen con suero salino fisiolégico
(20 ml/kg). Ante la sospecha de posible shock séptico y
dado que la paciente se encuentra en tratamiento antibié-
tico de amplio espectro durante un periodo prolongado,
estaria indicada la rotacion del tratamiento antibiético
considerando su administracion durante la primera hora
de descompensacion clinica. En funcion de su evolucion
se valoraria iniciar inotrépicos previo al uso de tratamiento
con hidrocortisona (no dexametasona) a dosis de estrés
(50 mg/m2 cada 4-6 h) asi como la realizacion de pruebas
complementarias como una radiografia de térax.
Durante el ingreso presenta 3 episodios de descom-
pensacion hemodinamica tras rectorragia en la primera
ocasion y deposicién melénica en las 2 siguientes, con hipo-
tension, taquicardia y mal estado general, compatibles con
shock hemorragico. Se resuelven tras cargas de volumen,
transfusiones de hematies e inotrépicos. Como diagnéstico
diferencial se plantearon varias entidades como sepsis de
origen entérico, invaginacion intestinal, diverticulo de Mec-
kel, vOlvulo intestinal y alergia a proteinas a leche de vaca.

2. TENIENDO EN CUENTA NUESTRO DIAGNGSTICO
DIFERENCIAL, ;QUE PRUEBA REALIZARIA EN PRIMER LUGAR?
a. Radiografia abdominal simple.

Analitica sanguinea y ecografia abdominal.

TC abdominal.

Gammagrafia.

RMN abdominal.

® oo o

La respuesta correcta es la b

Teniendo en cuenta que la paciente se encuentra ines-
table hemodinamicamente para descartar de forma urgen-
te alglin proceso agudo a nivel intestinal se realiza una
ecografia abdominal dado su accesibilidad y sensibilidad
en contraposicion a la radiografia abdominal. Asimismo, se
solicita analitica sanguinea para descartar una sepsis de
origen entérico y alergia a proteinas de leche de vaca. Esta
Gltima entidad seria un diagndstico a considerar ya que, a
pesar de que no es la forma méas habitual de presentacion,
se han descrito casos de shock anafilactico.

Una vez estabilizada clinicamente la paciente, se
podria completar estudio con la realizacion de un TC o
RMN abdominal.

Se realizan ecografias abdominales en los momen-
fos agudos que descartan invaginacion intestinal y otros
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procesos agudos intraabdominales. Se excluye también
alergia a las proteinas de la leche de vaca. Se mantie-
ne con alimentacion parenteral durante todo el ingreso,
asi como el dcido ursodesoxicdlico por persistencia del
patron de colestasis.

A nivel infeccioso, dada la sospecha de sepsis se rota
tratamiento antibidtico (piperazilina tazobactam y amika-
cina) y antifingico (micafungina). Se realiza despistaje de
infeccion fungica sistémica, infeccion bacteriana y virica
resultando nuevamente todo negativo.

3. DADO LA PERSISTENCIA DE PROCESOS FEBRILES
RECURRENTES CON CULTIVOS NEGATIVOS EN TODO
MOMENTO, ACOMPANADOS DE PLAQUETOPENIA,
ANEMIA Y HEPATOESPLENOMEGALIA, CON ELEVACION
DE REACTANTES DE FASE AGUDA; ;QUE DIAGNGSTICO LE
PARECERIA MAS PROBABLE?

a. Leishmaniasis.

Sepsis.

Sindrome hemofagocitico congénito o secundario.
Leucemia.

Infeccioén viral por virus de Epstein-Barr.

o oo o

La respuesta correcta es la ¢

La paciente presenta episodios recurrentes de fiebre
con anemia, plaquetopenia y hepatoesplenomegalia por
lo que podriamos pensar en leishmaniasis o sindrome
hemofagocitico.

La leishmaniasis es una enfermedad producida por la
Leishmania, protozoo que se encuentra como reservorio
en algunos animales (perros, roedores) y cuyo vector de
transmision es la hembra del mosquito fleb6tomo. Es
una enfermedad de la que existen dos formas de pre-
sentacion, la cutanea y la visceral. En la forma visceral o
kala-azar, después de la inoculacién del parasito, con un
periodo de incubacion variable (4-6 meses), los macro-
fagos parasitados invaden las visceras (higados, bazo,
médula dsea y en ocasiones la mucosa intestinal). La
aparicion de la enfermedad puede ser insidiosa 0 aguda,
y las manifestaciones caracteristicas son: organomega-
lias, fiebre, pérdida de peso, pancitopenia e hipergam-
maglobulinemia. En la exploracion fisica presentan una
esplenomegalia muy importante y una moderada hepato-
megalia con o sin ictericia, y en ocasiones adenomegalias.
A nivel analitico puede aparecer pancitopenia, funcion
hepética alterada, hipoalbuminenia e hiperbilirrubinemia.

En nuestro caso se encuentran datos en la explora-
cion fisica y en la analitica que podrian coincidir con esta
entidad pero teniendo en cuenta la forma de transmision
de la enfermedad se descarta de entrada esta patologia,
ya que la paciente ha permanecido hospitalizada desde
Su nacimiento, sin contacto con el exterior, y presentando
clinica desde los primeros dias de vida.

El sindrome hemofagocitico (SHF) se caracteriza por
fiebre, afectacion grave del estado general, hepatoesple-
nomegalia y citopenias, precedido en muchos pacientes
de infeccién respiratoria superior o gastrointestinal. Pue-
den existir adenopatias y rash maculopapular o purpurico.
SegUn evoluciona va aumentando la hepatoesplenomegalia,
fundamentalmente a expensas del bazo; y aparecen icte-
ricia, edemas y ascitis. Pueden existir hemorragias muco-
cutaneas y alteraciones neurolégicas como convulsiones,
meningismo, ataxia y alteracion de los pares craneales.

Se debe a una disregulacion inmunolégica, se liberan
citocinas de forma masiva e incontrolada por los linfocitos
T e histiocitos (macrofagos) que estan activados en los
tejidos en respuesta a un estimulo antigénico, que en la
mayoria de 10s casos es un virus, pero también pueden
ser otros agentes infecciosos o0 toxicos.

Las alteraciones analiticas que caracterizan esta
enfermedad son: pancitopenia, aumento de ferritina,
triglicéridos (con colesterol normal) y LDH, discreta eleva-
cion de las enzimas hepaticas y bilirrubina, coagulopatia
con hipofibrinogenemia y productos de degradacion del
fibrindgeno (inicialmente negativos), hipoalbuminemia
e hipergammaglobulinemia, hemofagocitosis y aumento
de los CD25 en sangre.

La hemofagocitosis es el hallazgo mas caracteristi-
CO pero no es patognomanico; consiste en la presencia
en médula 6sea de células histiocitarias activadas, con
abundante citoplasma que contiene hematies, linfocitos
y neutréfilos. Al inicio de la enfermedad solo es visible
en 1/3 de los pacientes, lo que obliga a exdmenes repeti-
dos de médula 6sea. La hemofagocitosis también puede
encontrarse en higado, bazo, ganglios linfaticos y SNC.
En la mayoria de los casos existe una disminucion de la
actividad citotdxica, tanto de los linfocitos T citotéxicos
(CD8 'y CD56) como de las células natural killer (NK).
Estas alteraciones pueden ser congénitas o adquiridas.

Las formas primarias o congénitas ocurren en nifios
menores de 18 meses sin patologia de base, en ocasiones
con historia familiar positiva. La herencia es autosémica
recesiva. En un 1/3 de los casos se debe a un defecto en
las perforinas, proteina que se encuentra en los granulos
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de las células citotéxicas, necesaria para la destruccion
de la célula diana. Esta proteina se puede medir por cito-
metria de flujo, pudiéndose identificar a los pacientes que
presentan esta mutacion. Estas formas primarias pueden
ser desencadenadas por una infeccién. El curso es méas
grave y frecuentemente se asocian sintomas neurolégicos.

Las formas secundarias suelen ser secundarias a
infecciones, frecuentemente virus (en primer lugar el
VEB, CMV, parvovirus B19, VH6, adenovirus y VVZ);
protozoos como la Leishmania; bacterias y hongos. En
otras ocasiones se debe a enfermedades reumaticas,
(Sindrome de Activacién Macrofagico SAM) o enferme-
dades metabdlicas. En menor frecuencia puede ocurrir
asociado a enfermedades malignas del sistema hemato-
poyético, antes o durante el tratamiento de éstas, iniciado
0 No por una infeccion.

La leucemia es la causa mas frecuente de infiltracion
medular en la infancia. Los pacientes pueden presentar
hepatoesplenomegalia y pancitopenia, pero deben existir
células blasticas en la médula dsea o sangre periférica,
que nuestra paciente no presentaba, por lo que se des-
carta esta entidad.

La infeccion por el virus de Epstein-Barr en lactantes
y nifos pequefios puede ser asintomatica o con sintomas
poco especificos. Los nifios mayores y adultos suelen
presentar el cuadro caracteristico de la mononucleosis
infecciosa, que cursa con fiebre, faringitis exudativa, ade-
nopatias (sobre todo cervicales), hepatoesplenomegalia
y linfocitosis atipica. Puede acompafarse de aumento
discreto de transaminasas. Como complicaciones, a todas
las edades, pueden aparecer trombopenia, neutropenia,
anemia y en raras ocasiones un sindrome hemofagocitico
secundario. El diagnéstico de infeccion por VEB se con-
firma por la presencia de linfocitos atipicos (> 10%) en la
segunda semana de la enfermedad, y por la reaccion de
Paul-Bunnell positiva. Aunque la clinica de esta paciente
puede corresponder también con este cuadro, el estudio
del virus de Epstein-Barr (PCR para VEB) fue negativo y
no se objetivaron linfocitos atipicos en sangre.

4. ;QUE EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

REALIZARIA TENIENDO EN CUENTA LA SOSPECHA

DIAGNOSTICA DE SINDROME HEMOFAGOCITICO?

a. Niveles de ferritina y triglicéridos y puncion de médula
6sea.

b. Ecografia abdominal.

c. Actitud expectante.

TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS EN EL SHF, SEGUN LA

SOCIEDAD HISTIOCITARIA (PROTOCOLO 2004).

Si se cumplen 1 o 2 de los criterios siguientes:
1. Diagnéstico molecular de SHF

2. Se cumplen al menos 5 de los 8 criterios siguientes:

a) Fiebre

b) Esplenomegalia

c) Citopenias de 2 o 3 lineas celulares en sangre
periférica
- Hb <9 g/dl (en menores de 1 mes — < 10 g/dl)
- Plaquetas < 100 x 109/L
- Neutréfilos < 1,0 x 10%/L

d) Hipertrigliceridemia: TG > 3 mmol/ (265 mg/dl) y/o
hipofibrinogenemia (fibrinégeno < 1,5 g/L)

e) Hemofagocitosis en médula 6sea, bazo o ganglios
linfaticos, sin evidencia de malignidad

f) Actividad de células NK baja o ausente

g) Ferritina > 500 ug/L

h) Receptor soluble de IL-2 (CD-25) > 2.400 U/ml

Favara BE, et al. Med Pediatr Oncol 1997; 29: 157-66.

d. Puncién lumbar.
e. Gammagrafia 6sea.

La respuesta correcta es la a

Teniendo en cuenta los criterios diagndsticos del SHF
(Tabla 1), podriamos solicitar los valores de ferritina y tri-
glicéridos ya que si estan elevados serian datos a favor de
nuestro diagnostico de sospecha. Ademas solicitariamos
una punciéon de médula 6sea para valorar la existencia
de hemofagocitosis. A pesar de que ya se hubiera reali-
zado previamente un estudio medular, la hemofagocitosis
puede no encontrarse al inicio del cuadro en mas de 2/3
de los pacientes, por lo que es conveniente repetirla si
tenemos sospecha de SHF.

En control analitico se objetiva ferritina de 226.000
ug/L y trigliceridemia de 270 mg/dl. Aunque se realizo
una puncion de médula 6sea en periodo neonatal que
no resulta concluyente para el diagnéstico de SHF, y ante
la fuerte sospecha diagndstica de esta entidad se decide
repetir la puncion medular y realizar un nuevo estudio
de la capacidad citotoxica de NK. Se constata capacidad
disminuida y se descarta defecto familiar en perforina
o0 degranulacion, por lo que se orienta como sindrome
hemofagocitico secundario.

5. ;QUE TRATAMIENTO NO ESTARIA INDICADO EN EL SHF
SECUNDARIO?

a. Corticoides.

b. Inmunoglobulinas.



Ponente: G. Armero Campos. Tutor: F.J. Cambra Lasaosa

23

c. Ciclosporina.
d. Etopdxido.
e. Trasplante de médula dsea alogénico.

La respuesta correcta es la e

En los casos de SHF secundarios a un agente externo
0 a una patologia subyacente, el tratamiento de la causa
suele mejorar el cuadro, pero hasta un 50% pueden tener
mala evolucion a pesar del tratamiento especifico, por
lo que estaria indicado en todos pacientes tratamiento
con corticoides, inmunoglobulinas, ciclosporina e incluso
etopéxido (VP16). El trasplante de médula ésea alogénico
solo esté indicado en el SHF primario. (Tabla 2)

Se inicia tratamiento corticoideo con dexametasona,
tratamiento quimioterapico (etopdsido y ciclosporina) y
se administran gammaglobulinas endovenosas. Poste-
riormente presenta mejoria clinica con disminucion de
la hepatoesplenomegalia y, de forma secundaria, mejoria
respiratoria.

Teniendo en cuenta que el SHF secundario se puede
desencadenar ademas de por procesos infecciosos, por
reumatologicos, linfoproliferativos y metabdlicos se realiza
despistaje de dichas etiologias concluyendo resultados
negativos para los tres primeros.

Dentro del estudio de las enfermedades metabdli-
cas se constata una excrecion muy elevada de dcido
mevalonico en orina que es compatible con un déficilt
de mevalonato quinasa (aciduria mevaldnica).

La aciduria mevaldnica resulta la forma mas grave de
presentacion del déficit de la enzima mevalonato quina-
sa. Se trata de una enfermedad de herencia autosémica
recesiva. Existe un error en la biosintesis del colesterol
secundario a un déficit la mevalonato quinasa, por una
mutacion en el gen MVK. Esta enzima actla en los pri-
meros pasos de la cadena de formacion de colesterol.
Los hallazgos clinicos pueden remedar una infeccion
viral grave intrauterina, una anomalia cromosoémica o
una sepsis y esto contribuye a un retraso diagnéstico de
esta enfermedad. Los pacientes con aciduria mevaléni-
ca presentan episodios febriles recurrentes, asociados
a linfoadenopatias, aumento de hepatoesplenomegalia,
edema, artralgias, vomitos, diarreas y malabsorcion y
rash morbiliforme. Los pacientes mas graves pueden
manifestar ademas fallo de medro, rasgos dismorficos,
retraso mental, cataratas, uvelitis, retinitis pigmentaria,
ataxia cerebelosa progresiva secundaria a atrofia cere-

TABLA 2. TRATAMIENTO DEL SINDROME HEMOFAGOCITICO.

1. Tratamiento de soporte

- Nutrici6n adecuada

- Hemoderivados si precisa

- Antibiéticos y antifingicos si fiebre o neutropenia
intensa

- Profilaxis contra Pneumocistis jirovecii (TMP-SMX 2-3
veces/semana)

- Insuficiencia hepatica: plasmaféresis y
exanguinotransfusion (dudosa eficacia)

2. Eliminar el agente patégeno o el estimulo antigénico

3. Frenar el cuadro hiperinflamatorio

- Corticoides (efecto linfocitotéxico y disminucion de la
produccién de citocinas)

- Ciclosporina A (efecto inmunosupresor)

- Etopéxido (citostatico activo en las alteraciones de cels
monocito-histiocitarias, también impide la extension
clonal de las células T infectadas por el virus de
Epstein-Barr)

4. Inmunoglobulinas (aumenta la actividad de los anticuerpos
contra las interleukinas a dosis altas (1-2 g/kg/d): 1 dosis
o en tandas de 3-5 dias consecutivos

5. En los casos primarios el (nico tratamiento curativo es el
trasplante alogénico

belosa y anemia. Es una enfermedad muy grave y de
muy mal prondéstico. Debido a su escasa incidencia y
su presentacion inespecifica es probable que esté infra-
diagnosticada, sobretodo en recién nacidos prematuros
con muerte precoz. Es importante pensar en esta entidad
ante un paciente con episodios de “sepsis asépticas”
recurrentes con afectacion importante del estado general,
ya que no se encontraran alteraciones metabdlicas tipicas
(siendo el amonio y el lactato normales, y sin acidosis).
Las citopenias, la hepatoesplenomegalia, la colestasis,
los episodios autoinflamatorios y la hipomotilidad intesti-
nal con oclusion intestinal se podrian explicar por dicha
enfermedad y secundariamente a esto se considera que
se desarrolla el sindrome hemofagocitico secundario.

Durante la ultima semana la paciente mantiene cri-
terios diagnésticos de fallo multiorganico con afectacion
respiratoria, hepatica y de médula dsea.

No se consigue estabilidad hemodinamica, ni se pue-
de proceder al destete por lo que dado el mal prondstico
de su enfermedad de base y la nula respuesta a las tera-
péuticas efectuadas se acuerda con la familia no realizar
medidas desproporcionadas.

Presenta deterioro progresivo y finalmente fallece.
Se realiza necropsia que muestra infiltracion multivisce-
ral por macrofagos hemofagociticos (ganglios linfaticos,
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TABLA 3. LIMITACION DEL ESFUERZO TERAPEUTICO EN FUNCION DE LOS PRINCIPIOS ETICOS.

Principio ético

Limitacion bioética del esfuerzo terapéutico

NO MALEFICIENCIA

BENEFICIENCIA

AUTONOMIA

Evitar mantener o iniciar un tratamiento cuando es desproporcionado
No abandonar al paciente ni a la familia en el proceso de la muerte

Ajustarse al conocimiento de la medicina basada en la evidencia
Asegurar los cuidados de caracter imprescindible
Someterse al consenso del equipo asistencial

Decision subrogada (padres/representantes) tras ser informados por el médico responsable que debe evaluar

su capacidad

Utilizar un consentimiento informado como garantia del proceso de consenso
Si existe una diferencia de opinién, consultar al Comité de Bioética Asistencial

JUSTICIA Uso eficiente de recursos disponibles

Reevaluar los tratamientos cambiando de criterio de “curar” a “cuidar”
Registro en la historia clinica (p.ej. orden de no reanimar) para conocimiento de todo el personal facultativo

involucrado

mesenterio, bazo, mucosa intestinal, rifion, suprarrenal,
higado y médula dsea) y hepatomegalia con expansion
fibrosa portal, fibrosis lobulillar focal, colestasis y hemo-
siderosis. A nivel del SNC se encuentra edema cerebral
v dilatacion ventricular supratentorial moderadas.

En las unidades de cuidados intensivos la limitacion
terapéutica constituye una causa frecuente de falleci-
miento: mientras que en las unidades de adultos supone
entre el 45y el 90% de todas las muertes, en las pedia-
tricas se sitta en torno al 30%. No todos los tratamientos
que prolongan la vida biolégica resultan humanamente
beneficiosos para el paciente como persona.

6. EN RELACION A LA LIMITACION DEL ESFUERZ0

TERAPEUTICO (LET), ;QUIEN CREE QUE DEBE

PARTICIPAR EN LA DECISION DEL INICIO DE ESTA

MEDIDA?

a. Solo los padres.

b. Solo los profesionales médicos de la UCIP.

c. El personal médico y de enfermeria de la UCIP.

d. Los padres junto al personal médico y de enfermeria
de la UCIP.

e. Siempre debe de ser valorado por el Comité de Etica
Asistencial del hospital.

La respuesta correcta es la d

Resulta fundamental valorar la adecuacion del trata-
miento indicado en cada momento de la evolucion clinica,
respetando la voluntad de los padres o del nifio si es
capaz y competente, en lugar de realizar siempre todo
lo técnicamente posible. Se considera que la decisién de

LET se debe de tomar de manera conjunta teniendo en
cuenta la opinién del equipo asistencial y de la familia.
Es importante que si se da el caso de que los padres
fueran los que plantean el inicio de LET se les de apoyo
de manera que se eviten sentimientos de culpabilidad.

No todos los casos deben de ser valorados por el
Comité de Etica Asistencial del hospital, si no que su
funcion se limita a asesorar en las situaciones en que el
profesional o el equipo terapéutico se encuentran ante
un conflicto ético.

7. EN ESTE CASO SE ACUERDA CON LA FAMILIA NO
REALIZAR MEDIDAS DESPROPORCIONADAS, ;QUE
PRINCIPIO ETICO SE ESTA TENIENDO EN CUENTA?
a. Beneficiencia.

No maleficiencia.

Autonomia.

Justicia.

Ninguno de los anteriores.

® oo o

La respuesta correcta es la b

La limitacion del esfuerzo terapéutico (LET) y cuidado
paliativo es una medida aplicada con frecuencia creciente
en la edad pediatrica que dignifica el proceso de muerte
en el hospital.

La LET se lleva a cabo teniendo en cuenta los 4 prin-
cipios éticos, que se explican en la tabla 3.

El concepto de limitaciéon del esfuerzo terapéutico o
adecuacion del tratamiento trata de traspasar el esfuerzo a
otras areas como garantizar cuidados de caracter impres-
cindibles (medidas de analgesia, confort e higiene). Se trata
de adecuar en todo momento la proporcionalidad del trata-
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miento a realizar con el objetivo a conseguir, prefiriéndose
hablar de tratamientos proporcionados o desproporciona-
dos, mas que de ordinarios o extraordinarios. En ocasio-
nes puede considerarse desproporcionado el administrar
a un paciente un tratamiento antibi6tico o una nutricion
por sonda y en cambio puede ser mas dificil considerarlos
como extraordinarios. De esta forma tratamientos como la
nutricion o la hidratacion podrian y deberian suprimirse, si
tan solo van a alargar el proceso de muerte.

8. EN LA SITUACION DE NUESTRA PACIENTE, ;CUAL DE
LAS SIGUIENTES MEDIDAS LE PARECE LA CORRECTA?
a. Mantener la ventilacion mecénica

Mantener la quimioterapia

Mantener la sedoanalgesia

Mantener la hidratacion

Todas las anteriores

® oo o

La respuesta correcta es la ¢

Es importante mantener la sedoanalgesia para favo-
recer el confort de la paciente. Teniendo en cuenta el
mal prondstico de la patologia de base y la ausencia
de respuesta al tratamiento recibido se considera que
el resto de medidas podrian ser desproporcionadas y
alargarian el proceso de muerte.

Pacientes enfermedad de base grave
con reagudizacion clinica
0 en situacion riesgo vital

Hospitalizacion ucip

‘ Reunién padres-Unidad Paliativos‘

i

La LET hace referencia a la decision clinica de no
iniciar o de retirar las medidas de soporte vital cuando
se percibe una desproporcion entre estas y los fines a
conseguir. El objetivo es facilitar la evolucion de la enfer-
medad hacia la muerte sin prolongar la fase agénica y
evitando la “futilidad terapéutica”.

Desde el punto de vista ético no existe diferencia entre
la no instauracion o retirada de soporte vital. Sin embargo
desde un plano psicoldgico puede considerarse menos con-
flictivo tomar la decision de no iniciar un tratamiento que
retirarlo si ya se habia instaurado. No deberia mantenerse
ningun tipo de distincion, ya que la finalidad de no iniciar
o de retirar un tratamiento es la misma; si desde el punto
de vista moral se concluye que un determinado tratamiento
no esta indicado, es exactamente igual el hecho de retirarlo
0 de no iniciarlo; no obstante, debe reconocerse que desde
el punto de vista emocional sf que existen diferencias. Para
las familias o los profesionales sanitarios puede ser peor
tolerado el hecho de retirar medidas terapéuticas, que el de
no iniciarlas. Ayudaria a tomar la decision sefialar que pue-
de ser mas facil iniciar medidas terapéuticas con la duda
de su utilidad posterior, si se piensa que en el momento
en el que se constate su inutilidad se pueden retirar. De
esta manera se disminuye el dramatismo inherente a la
decision de si es correcto 0 no, iniciar segin qué medidas
terapéuticas en situaciones criticas.

Pacientes enfermedad grave aguda

con riesgo importante de
pérdida de calidad de vida

|

‘ Reunién padres-equipo asistencial ‘

l

‘ Abordar la situacion clinica del paciente y su prondéstico ‘

Pacientes sin medidas
de soporte vital
Y

Consensuar:
- Objetivos terapéuticos

- Medidas farmacolégicas y
no farmacolégicas

! |

Pacientes con medidas
de soporte vital

- Inicio de Cuidados Paliativos — | Conflicto | «—

Consensuar medidas de LET:

- No RCP

- Mantenimiento medidas
soporte vital

- Retirada medidas soporte vital

!

Dar a los padres el tiempo para necesario para aceptar el proceso inevitable de muerte de su hijo
Soporte de trabajo social, mediadores culturales, intérpretes, psicologos y guia religioso-espiritual
Soporte por parte del médico de referencia y/u otros especialistas

Si conflicto ético o
ausencia de consenso

FIGURA 1. Proto-
colo sobre limita-

Consultar al Comité de Etica Asistencial

cion del esfuerzo

terapéutico.
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Es importante subrayar que todas las cuestiones rela-

cionadas con la retirada de tratamiento no deben confun-
dirse con el concepto de eutanasia, ya que la anacrénica
calificacion de la eutanasia como pasiva y su errénea
asimilacion al concepto de limitacion terapéutica podrian
llevar a equivocos.

A modo de conclusién, se adjunta el protocolo utili-

zado en nuestro centro sobre LET. (Fig. 1)
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Caso clini “

Ingestion accidental de un producto toxico

no farmacologico

Ponente: Patricia Rodriguez Campoy. Tutor: José Carlos Flores Gonzalez.

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Anamnesis

Paciente varén de 2,5 afios de edad que es trasla-
dado a la unidad de cuidados intensivos a las 17:30 h
por afectacion del estado general y disminucion del nivel
de consciencia.

Sobre las 14:00 h, estando previamente bien, ingiere
10-20 ml de un producto limpiador conocido como Diver-
cid 6F; seguidamente, presenta vomitos repetidos motivo
por el que acuden al servicio de Urgencias.

Antecedentes personales
Sin interés.

1. UNA VEZ VALORADA LA ESTABILIDAD DEL PACIENTE,

{QUE MEDIDA TERAPEUTICA INICIAL ESTARIA INDICADA?

a. Administrar antiemético y observacion durante unas
horas.

b. Prevencion de la absorcion con un lavado y aspirado
gastrico.

c. Prevencion de la absorcion con la administracion de
carbon activado.

d. Evitar el vomito, no realizar lavado gastrico ni admi-
nistrar carb6n activado hasta conocer las propieda-
des fisicoquimicas del producto por la etiqueta o por
consulta con Toxicologia.

e. Eliminacion del agente toxico con una diuresis forzada.

La respuesta correcta es la d

Ante el contacto con una posible sustancia téxica,
lo primero, sera realizar una valoracion urgente de las
constantes vitales y maniobras de reanimacion cardiopul-

monar (RCP) si asi lo requiere; una vez confirmada la
estabilidad, es importante recoger los siguientes datos:
qué sustancia se ha ingerido v, si es posible, leer la eti-
queta del producto; qué cantidad se ha ingerido, cuanto
tiempo ha transcurrido desde entonces, qué sintomas ha
presentado, si se ha realizado alguna medida terapéutica,
si presenta alguna enfermedad y si estd tomando algin
tipo de medicacion. En el caso de que se desconozcan
las propiedades fisicoquimicas del producto, asi como
si la cantidad ingerida es potencialmente toxica, si exis-
te antidoto especifico, si el producto no es de habitual
manejo, si existen dudas sobre qué medidas terapéuticas
realizar o qué tipo de monitorizacion precisara, se debera
contactar con el Instituto de Toxicologia. La realizacion
de medidas terapéuticas sin conocer la composicién del
producto ingerido puede ocasionar un riesgo mayor, e
incluso vital.

Como medidas iniciales a realizar en una ingestion de
toxicos estan la prevencion de la absorcion, si la ingesta
ha sido reciente. Pero no siempre se deberan llevar a
cabo, pues tienen sus indicaciones, su forma de admi-
nistracion, y, sobre todo, unas contraindicaciones de su
Uso, Como se recoge en la tabla 1.

A las 14:30 h llega al Servicio de Urgencias del Hos-
pital de origen donde, tras comprobar la estabilidad del
nifio, le realizan lavado gastrico y le administran carbon
activado mediante SNG, se le canaliza una via periférica
y se le extrae sangre para control analitico que resulta
normal.

En este caso, en el que no se conocian las carac-
teristicas fisicoquimicas del producto, la opcion mas

27
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TABLA 1. INDICACIONES, FORMA DE ADMINISTRACION Y CONTRAINDICACIONES DE LAS DIFERENTES SUSTANCIAS
UTILIZADAS PARA EVITAR LA ABSORCION DEL TOXICO.

Carbén activado

Jarabe de ipecacuana/vémitos

Lavado gastrico

Indicaciones Ingestion hace 1-2 h (o hasta
6-8 h si es de evacuacion
géstrica retardada*) de un
toxico adsorbible, siempre
que la via aérea esté

protegida.

Via oral/Sonda oro- Dosis:
nasogastrica.

Dosis: 1 g/kg diluido en
agua/zumo/cola

(200 cc por cada 25 g de
carbon activado).

No diluir en leche ni yogur.
Se pueden administrar
dosis repetidas (1 g/kg/2-4

Forma de
administracion

- 6 meses-2 afnos: 5-10 ml
- 2-12 afhos: 15-20 ml
- > 12 afios: 30 ml

Ingesta de un toxico, hace 1 hora, no - Ingesta de un toxico en la 1% hora
susceptible de rescate con carbon
activado**, siempre que la via aérea
esté protegida.

que pueda deteriorar al paciente
(0 hasta 6-8 h si es de evacuacion
retardada™)

- Ingesta de téxico no susceptible
de rescate con carbén activado**.
Y siempre que la via aérea esté
protegida

Paciente en Trendelenburg y decubito
lateral izdo.

Colocar sonda orogastrica de gran
calibre y aspirar contenido gastrico.
Posteriormente, instilar carbén
activado/SSF templado, 10 ml/kg y
masajear el cuadrante superior izdo.
Continuar misma operacion hasta que
el contenido se vaya aclarando (hasta

horas) 1-2 L). Se puede afadir quelante,
antidoto o seguir administrando carbén
activado.
Contraindicaciones - C4usticos - Causticos - Causticos
- Hidrocarburos - Hidrocarburos - Hidrocarburos
- Sustancias depresoras del - Sustancias depresoras del SNC - Sustancias depresoras del SNC
SNC - Convulsiones - Convulsiones
- Litio, hierro, metales - Vémitos espontaneos - Riesgo de hemorragia, perforacion
pesados - Cuerpos extrafios punzantes/ intestinal o historia de cirugfa
- Etanol cortantes < 6 meses abdominal reciente
- Riesgo de hemorragia, - Ttos. bradicardizantes
perforacion intestinal - Riesgo de hemorragia, perforacion

0 historia de cirugia
abdominal reciente

intestinal o historia de cirugia
abdominal reciente

- Ingesta de paracetamol

*Sustancias de evacuacion gastrica retardada: AAS, sales de hierro (Fe), anticolinérgicos, triciclicos, narcdticos y fenotiacinas.
**Sustancias no adsorbibles por carbon activado: acido bérico, acidos minerales, hidréxido sédico o potasico, arsénico, bromuro,
bromuro, carbonatos, causticos, cesio, cianuro, DDT, diltiazem, etanol y otros alcoholes, cianuro, etilenglicol, hierro, ipecacuana,
isopropanol, yoduros, litio, metales pesados, potasio, tobramicina, tolbutamida, verapamil.

correcta hubiera sido contactar con el Instituto de Toxi-
cologia.

Paulatinamente, se objetiva un empeoramiento del
estado general, del nivel de consciencia, con Glasgow
6-7/15, y de su estado hemodinamico con hipotension.
Se procede a su estabilizacion inicial.

2. ;QUE MEDIDA DE ESTABILIZACION INICIAL ES

PRIORITARIA?

a. Expansion con suero salino fisiolégico.

b. Intubacién previa ventilacion con bolsa y mascarilla
facial.

c. Expansion con coloides.

d. Colocacion del Guedel y aspiracion de secreciones.
Llamar al Instituto de Toxicologia.

La respuesta correcta es la b

La mayoria de las intoxicaciones en pediatria no
revisten gravedad, pero a veces estas sustancias pue-
den presentar un alto grado de toxicidad que requieran
medidas mas agresivas y una monitorizacion intensiva
que obliguen a su ingreso en una Unidad de Cuidados
Intensivos. En cualquier caso, lo primero seréa valorar las
constantes vitales siguiendo el ABCD.

A (via derea): en el caso de las intoxicaciones, la
permeabilidad de la via aérea puede verse comprome-
tida por un aumento de la produccién de secreciones o
disminucion del nivel de consciencia con abolicién del
reflejo tusigeno como es este caso. La apertura de la via
aérea, la aspiracion de secreciones, la administracion de
oxigeno son las primeras maniobras a realizar, aunque a
veces es necesaria la intubacion orotraqueal.
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B (ventilacion): algunos toxicos pueden afectar al
sistema nervioso central provocando una depresion del
centro respiratorio, otros pueden producir edema pulmo-
nar, neumonia u obstruccién bronquial.

En el caso de que la permeabilidad de la via aérea se
vea comprometida o la ventilacion sea ineficaz, es obli-
gada la intubacion, preferiblemente por via nasotraqueal
para permitir posteriores medidas de descontaminacion.

C (circulacion): existen diferentes mecanismos por
los cuales los téxicos pueden afectar a la hemodinami-
ca: por arritmias, hipo/hipertension arterial o depresion
miocardica. Ante un nifio con una intoxicacién grave o
potencialmente grave, es necesario la canalizacion de una
via venosa para la administracién de liquidos y/o drogas
vasoactivas o inotropicas entre otras medidas.

D (neurolégico): se realizara una valoracion neurologi-
ca rapida midiendo nivel de conciencia, tamafio pupilary
reactividad. Algunas sustancias provocaran una disminu-
cion del nivel de conciencia, ya sea por depresion central,
por hipoglucemia o por trastornos electroliticos; otras pue-
den causar convulsiones, delirios, agitacion, etc. (Fig. 1).

En este paciente, con disminucion del nivel de con-
ciencia con Glasgow < 9, hay una pérdida de los reflejos
protectores de la via aérea y por tanto no esta indicado
la aspiracion de secreciones y colocacion de un Guedel
sino que la actitud mas correcta es la intubacion previa
oxigenacion con bolsa y mascarilla para asi permeabilizar
la via aérea, correpondiente a la letra Ay posteriormente
tratar la inestabilidad hemodinédmica, correspondiente a
la letra C. Ante el brusco deterioro del paciente es nece-
sario actuar, debiendo retrasar la llamada al Instituto de
Toxicologia hasta conseguir la estabilidad.

Se procede a su intubacion previa ventilacion con
bolsa y mascarilla facial y se expande con carga de
volumen (suero salino fisiolégico). Persiste la hipoten-
sion tras carga de volumen por lo que se inicia infusion
continua de dopamina a 5 Lig/kg/min por via periférica.
Tras estabilizacion inicial, se decide traslado a la unidad
de Cuidados Criticos Pediatricos. Durante su traslado,
se contacta con el Instituto de Toxicologia que informa
de que el Divercid 6F es un producto acido con una
potente accion quelante del calcio, cuya ingestion puede
ser mortal al provocar arritmias graves por hipocalcemia
grave; recomienda evitar el lavado gastrico y el uso de
carbon activado e informa que la administracion de calcio
es el tratamiento de eleccion, sin existir ningun antidoto
especifico para ello.

‘L'Es necesaria la estabilizacion inicial?‘
Tras estabilizacion '—» Identificacion de toxico

Heclinica
E. fisica
Valorar p. laboratorio

A

‘ ;Estéa indicada descontaminacion y/o antidoto? ‘

Tras descontaminacion
y antidoto

l

En funcion del téxico implicado
valorar alta, observacion y/o
planta UCIP

Valorar observacion
y/o alta

Actuaciones que, si proceden, deben estar realizadas
en los primeros 30 minutos:

— ABC y valoracién neurolégica

— Conseguir acceso venoso

— Iniciar medidas de descontaminacion

— Administracion de antidoto

— Facilitar la eliminacion del toxico

— Practicar pruebas de laboratorio

FIGURA 1. Esquema del manejo inicial ante posible intoxicacion.
Fuente: Mintegui S; Grupo de Trabajo de Intoxicaciones de la Socie-
dad Espafriola de Urgencias de Pediatria. Manual de Intoxicaciones
en Pediatria. 2% Ed. Madrid: Ergon; 2008.

Exploracion

A su llegada presenta SatO, 97% con FiO, 40%, FC
130 lpm, TA 52/39 mmHg con perfusion continua de
dopamina a 5 Lg/kg/min, T2 36°C.

En la exploracion fisica presenta mal estado general,
no signos de deshidratacion, mucosa oral eritematosa, no
exantemas ni petequias. Signos de mala perfusion peri-
férica: extremidades frias, relleno capilar lento y pulsos
periféricos ausentes. Intubado orotraquealmente, conec-
tado a ventilacion mecanica. AR: buena entrada de aire
bilateral, murmullo vesicular conservado, sin otros ruidos
sobreafiadidos. AC: tonos puros, ritmicos, sin soplos ni
otros ruidos audibles. Abdomen blando, no distendido,
no megalias ni masas. Glasgow < 6, pupilas en posicion
media con escasa respuesta a la luz (bajo sedacion con
midazolam), no signos meningeos.
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. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA?
Solicitar hemograma, bioguimica y gasometria.
Canalizar via central

Aumentar perfusion de dopamina

Solicitar una radiografia de térax.

Expansién con bolo de SSF

® a0 oo w

La respuesta correcta es la e

El objetivo principal en cualquier nifio inestable es
mantener una adecuada perfusion de los érganos vitales.
En el caso de que exista hipotension con taquicardia
sinusal reactiva y signos de mala perfusion, una vez que
se optimice la via aérea y la ventilacion, se debe iniciar
expansion con cristaloides a 20 ml/kg en 5-20 min, valo-
rando frecuencia cardiaca, tensién arterial y signos de
perfusion periférica. Si tras 60 ml/kg, no hay respuesta,
se iniciara perfusion de farmacos vasoactivos. Se man-
tendra expansién con volumen hasta alcanzar PVC 8-15
mmHg. Se debe intentar mantener una presion de per-
fusion (PAM-PVC) de 60 mmHg en nifios < 1 afio y 65
mmHg en nifos mayores.

No hay que olvidar que existen causas reversibles
que pueden alterar el estado hemodinamico del paciente
y estén haciendo inefectiva dichas medidas como son:
los trastornos electroliticos y de equilibrio acido-base;
hipotermia, hipovolemia, toxicos, taponamiento cardia-
co, neumotdrax a tension, tromboembolismo pulmonar
(TEP).

Al conocer las caracteristicas de este producto podria-
mos haber evitado realizar las medidas de prevencion de
la absorcién que no estaban indicadas, permitiéndonos
acelerar su traslado a la UCIP.

Ante la inestabilidad hemodindamica que presenta,
se administran dos cargas de volumen con SSF a 20
mi/kg cada una y, ante la falta de respuesta se aumenta
la perfusion continua de dopamina a 10 ug/kg/min.
Con ello, se consigue TA 60/33 mmHg, FC: 120 Ipm,
PVC: 10 cmH-0, anuria, SatO-: 97% con FiO- de 40%.
Ante estos datos se decide canalizar via central, extraer
nueva analitica e iniciar perfusion continua de adrena-
lina a 0,1 ug/kg/min. El analizador de gases muestra lo
siguiente: pH 7,0; PCO, 61,5 mmHg; HCO3 11,7 mEq/L;
EB -14 mEq/L; lactico 38 mg/dl (valores normales en
muestra venosa 5-18 mg/dl); anién GAP 10,4 mEq/L;
Hb 12,7 g/dl; Na 135 mEq/L; K 6,5 mEq/L; Ca iénico
0,39 mmol/L (valores normales 1-1,3 mmol/L); Gluce-
mia 141 mg/dl.

4. ;DE LAS SIGUIENTES ALTERACIONES METABOLICAS,

CUAL TE PARECE MAS PRIORITARIA EN CORREGIR Y CON

QUE MEDIDA TERAPEUTICA?

a. Acidosis metabdlica; con un bolo de bicarbonato.

b. Hipocalcemia sintomatica; con un bolo de calcio.

c. Acidosis respiratoria; con aumento del volumen minu-
to.

d. Inestabilidad hemodindmica; con expansion de volu-
men y aumento de drogas vasoactivas.

e. Hiperpotasemia; con nebulizaciones de broncodila-
tadores y diuréticos.

La respuesta correcta es la b
La hipocalcemia puede ser una de las causas de

inestabilidad hemodindmica. El paciente del caso, pre-
senta una hipotensién marcada con una bradicardia rela-
tiva (120 Ipm con 60/33 mmHg), probablemente como
consecuencia de la hipocalcemia que presenta, pues el
calcio participa en la contractilidad y el automatismo car-
diaco, asi como en otros procesos bioldgicos como son la
contraccion del musculo liso y esquelético, la conduccion
nerviosa, la coagulacion, la secreciéon de hormonas, la
division celular...

Existen 3 formas de calcio circulantes: ionico (45%),
ligado a proteinas (40%) y libre no ionizado (15%). La
determinacién debe hacerse por la forma iénica, que es
la forma activa (valores normales 1-1,3 mmol/L).

Se define hipocalcemia cuando el calcio idnico es
< 1 mmol/L. Las causas pueden ser por: insuficiencia
renal, insuficiencia hepatica, sepsis, hipomagnesemia,
hiperfosforemia, hipoparatiroidismo, déficit de vitamina
D, multitransfusiones, técnicas de depuracion extrarre-
nal, hiperventilacién, politraumatismos, quemaduras, far-
macos (furosemida, fenitoina, corticoides, bicarbonato,
heparina).

En cuantos a las manifestaciones clinicas, se clasifi-
can en sintomas neuromusculares (parestesias, debilidad
muscular, espasmos, tetania, convulsiones; sintomas car-
diovasculares (disminucién de la contractilidad cardiaca,
alargamiento del QT, inversién de la onda T, arritmias);
laringoespasmos, trastornos psiquiatricos.

Tratamiento:

e Hipocalcemia leve-moderada (Ca iénico 0,75-1
mmol/L): gluconato célcico 10% 2-5 ml/kg/dia en
perfusion o bolos.

e Hipocalcemia sintomatica o grave (Ca iénico < 0,75
mmol/L): bolos de gluconato célcico 10%: 1 ml/kg
(max 20 ml) diluido al medio en SG 5% a pasar en
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15-30 min y por via segura. Se puede repetir cada

10-15 min. Si aparace bradicardia, disminuir ritmo,

suspender la perfusién y valorar atropina. Posterior-

mente, mantener gluconato célcico 10% 2-5 ml/kg/
dia en perfusién o bolos.

Se debe evitar administracién con bicarbonato porque

precipita.

En este caso, la sustancia es un potente quelante del
calcio y el tratamiento especifico es la administracién
precoz y enérgica de calcio, siendo esta la opcidon mas
adecuada y que puede permitir la estabilidad hemodi-
namica.

Se administra bolo de 1ml/kg de gluconato célcico al
10%. Las cifras de TA aumentan a 100/50 mmHg. y en
un nuevo control de sangre se observa lo siguiente: pH
7,0; pCO> 39 mmHg; HCO3 10; EB -17; lactico 37 mg/
dl; Hb 9,4 g/dl; Na 142 mEq/L; K 3,2 mEq/L; Ca 0,43
mmol/L. Glucemia 39 mg/dl.

5. ;QUE OPCION TE PARECE LA MAS CORRECTA?
Bolo de glucosa.

Repetir bolo de bicarbonato.

Repetir bolo de calcio.

Suspender perfusién de adrenalina.

1y 3 son correctas.

® a0 oo

La respuesta correcta es la e

La hipoglucemia es otra de las causas que pueden
descompensar a un nifio criticamente enfermo. Ademas,
se ha comprobado que esta asociada a un aumento de
la mortalidad en estos pacientes.

La glucosa es la fuente principal de energia de los
tejidos, pero es el SNC el que mayor necesidad tiene
de la misma. Se considera hipoglucemia en términos
generales, si los niveles en sangre < 40-47 mg/dl para
cualquier edad.

Cuando se produce hipoglucemia, el organismo pone
en marcha una serie de mecanismos compensadores
como son: activacion del sistema nervioso simpatico

para la estimulacion de la glucogenolisis y la oxidacion
de los acidos grasos como segunda fuente de energia,
dando lugar a aumento de cuerpos cetdnicos y acidosis
metabdlica.

La falta de este sustrato energético en el cerebro va
a provocar la aparicion de sintomas neurol6gicos como
la irritabilidad, confusion, trastornos visuales, cefalea,
convulsiones o incluso coma. Por otro lado, debido a la
activacion del sistema nervioso simpatico, se producira
un aumento de la FC, palidez, sudoracién, tembilor...
Sin embargo, en pacientes comatosos, la hipoglucemia
puede pasar desapercibida.

Sia un nifio con inestabilidad hemodindmica y mala
perfusion de érganos vitales como el cerebro, se le afiade
esta complicacion, el dafio neurolégico puede ser adn
mayor. De ahi la importancia de un control estricto de
glucemias en estos pacientes.

La correccion hipoglucemia en nifio critico se realizara
mediante bolo de SG 10% 2,5-5 ml/kg (0,25-0,5 g/kg),
junto con un aportes mantenidos de 3-5 mg/kg/min que
pueden aumentarse hasta 24 mg/kg/min. Hay que tener
en cuenta que si la concentracion de glucosa >12%, ésta
debera administrarse por via central.

Se repite bolo de gluconato célcico, se administra bolo
de SG 10%, junto con aumento de aportes de glucosa.
A las 19:30 h, tras 30 minutos del final del segundo bolo
de calcio, se objetiva en el monitor trazado compatible
con fibrilacion ventricular (FV). (Fig. 2)

6. ;QUE DEBES HACER AHORA?

a. Noiniciar RCP avanzada, pues el pronéstico es muy
malo.

b. Maniobras de RCP avanzada: desfibrilar y seguir con
masaje cardiaco dos minutos y volver a desfibrilar.

¢. Maniobras de RCP avanzada: Adrenalina 0,01 mg/kg
seguido de masaje cardiaco dos minutos y desfibrilar.

d. Maniobras de RCP avanzada: Desfibrilar y seguir con
masaje cardiaco dos minutos, administrar adrenalina
y volver a desfibrilar.

| 4
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FIGURA 2.
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Cardiac arrest — Shockable rhythm

Shock Shock Shock Shock Shock Shock Shock Shock
4J)/kg 4lkg 4Jkg 4Jkg 4lkg 4Jkg 4Jkg 4 kg

Adrenaline
10 pg/kg

Adrenaline
10 pg/kg

Adrenaline
10 pg/kg

Ventilate/ v v
Oxygenate - o . P
Vascular Access Amiodarone Amiodarone
10/1v 5 mg/kg 5 mglkg

Medications
Intubation

FIGURA 3. RCP avanzada en
ritmos desfibrilables. Fuente:
European Resuscitation Council
Guidelines for Resuscitation 2010

e. Maniobras de RCP avanzada: masaje cardiaco duran-
te 2 minutos, adrenalina, seguir con masaje cardiaco
dos minutos y si no ha cedido desfibrilar.

La respuesta correcta es la b

La parada cardiorrespiratoria en pediatria como con-
secuencia de una FV es excepcional.

Se caracteriza por complejos ventriculares anarquicos
con una FC rapida e irregular que produce una circula-
cion ineficaz, requiriendo maniobras de RCP avanzada
de forma inmediata. Cuanto més tiempo esté fibrilando el
miocardio, mas dificil sera la conversion a ritmo sinusal.

La FV puede estar causada por trastornos electroliti-
cos, medicamentos proarritmicos, aumento de la actividad
adrenérgica, acidosis, hipoxemia o isquemia, cardiopatias
estructurales, congénitas, miocarditis, displasia arritmoggé-
nica del ventriculo derecho (VD), trastornos hereditarios.

La desfibrilacion es el tratamiento de eleccién en los
ritmos desfibrilables (FV, taquicardia ventricular (TV) sin
pulso), aumentando la supervivencia cuanto mas pre-
cozmente se realice. Se administra un choque de 4 J/kg
de manera no sincronizada e inmediatamente se inician
el masaje cardiaco y la ventilacion. Cada dos minutos
se comprobara el ritmo en el monitor y si persiste, se
administrarad nuevo choque de 4 J/kg. Tras 3° choque
se administraréa dosis de adrenalina a 0,01 mg/kg v,
seguidamente 5 mg/kg de amiodarona. Se continuara

Section 6. Paediatric life support.

con la secuencia, teniendo en cuenta que la adrenalina
se administrara cada 2 desfibrilaciones y la 2° dosis de
amiodarona tras el 5° choque (Fig. 3).

Se llevan a cabo maniobras de RCP avanzada: des-
fibrilacion a 4 J/kg y masaje cardiaco con repeticion de
la secuencia hasta en 3 ocasiones para continuar con la
administracion de farmacos: adrenalina y amiodarona.
En el ECG se objetivan salvas de FV y TV sin pulso a
pesar de las maniobras de reanimacion y administracion
de calcio. Tras 20 min de parada, se decide interrum-
pir maniobras de RCP, ocurriendo el fallecimiento del
paciente a las 20:45 h.
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Caso clin “

Lactante de dos meses con fiebre, irritabilidad

y dificultad respirtatoria

Ponente: Belén de la Rosa Roch. Tutor: José Luis Vazquez Martinez.

Hospital Ramon y Cajal. Madrid.

Anamnesis y exploracién

Lactante varon de 2 meses, quue presenta un cuadro
clinico de 12 horas de evolucion consistente en:
— Dificultad respiratoria, sin tos, ni aumento de secre-

ciones respiratorias (ambiente epidémico).
— Fiebre de 38°C.
— rritabilidad.

A su llegada a Urgencias del Hospital de Segovia
presenta:

7238,5°C, FR >70 rom, FC 140 lpm, SatO.: 95%, En
la exploracion fisica tiene un estado general aceptable,
normohidratado, con buena perfusion periférica y pul-
sos periféricos y centrales palpables, hiperdinamicos. La
coloracion es normal. Desde el punto de vista respiratorio
presenta polipnea, tiraje sub e intercostal moderados, con
buena ventilacion bilateral, sin sibilantes, ni crepitantes.

En la auscultacion cardiaca estd taquicardico, sin
soplos. El abdomen es normal. En el neurologico el
paciente esta alerta y activo, irritable, pero calma en
brazos de la madre, con fontanela anterior normotensa.
Presenta una costra lactea.

Antecedentes personales

El origen del paciente es marroqur.

Antecedentes perinatales: madre G-A-V: 3-0-3, con
cultivo recto vaginal positivo para SGB con tratamiento
incompleto. Al nacer recibe tratamiento con Penicilina.
PRN: 3.820 g. TRN: 52 cm. PC: 37 cm. Las pruebas
endocrinometabdlicas fueron normales y el periodo neo-
natal transcurrio sin incidencias.

Antecedentes familiares: los padres son consangui-
neos en Ier grado (primos hermanos). El paciente tiene
dos hermanos sanos.

Pruebas complementarias
1. Analitica:

a. Hemograma. Hb: 8,5 g/dl; Hic 26,3%; Leucocitos
7.470/mms3 (30% PMN, 59% Linfocitos); Plaque-
tas: 532.000/mms3.

b. Bioguimica. Glu: 100 mg/dl; C. ceténicos: -; Na:
144 mMol/L; K: 5,5 mMol/L; Cl: 129 mMol/L; Ca:
7,8 mg/dl; Lactato: 1,8 mM/L; Cr : 0,4 mg/dl PCR:
5mg/lL;

c. pH capilar: 7,33; pCO»: 20 mmHg; HCOs: 10,5
mM/L; EB:-13 mM/L

2. Orina: Cr: 56,8 mg/dl; Osm 580 mOsm/kg; Na: 20
mMol/L; K: 98 mMol/L; CI: 148 mMol/L; Cuerpos ceto-

nicos + Sin glucosuria. Resto normal; pHo: 6

3. Radiografia de tdrax: ver figura 1.
4. Electrocardiograma (ECG): ver figura 2. Taquicardia
sinusal. FC: 170 lpm. Ondas T picudas.

1. ;CUAL ES EL ANION GAP PLASMATICO Y URINARIO
DEL PACIENTE?

a. AGp3,5mM/LyAGu 118.

AGp 9 mM/Ly AGu -128.

AGp 3,5 mM/L y AGu -30.

AGp 9 mM/Ly AGu -30.

AGp 3,5 mM/Ly AGu -128.

® oo o
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FIGURA 1. Radiograffa al ingreso.

Las respuestas correctas sonlacy d

El Anién GAP es la diferencia entre las concentracio-
nes plasmaticas del cation méas abundante (Na+) y los
aniones cuantificados méas abundantes (Cl-y HCOs-). Su
célculo es Util en el diagnéstico diferencial de las acidosis
metabolicas.

Na+ - [Cl- + HCO3-] = Anién GAP

Clasicamente se acepta que su rango normal es de 10
a 14 mEq/L, pero este rango debe ser corregido ante la
presencia de hipoalbuminemia (Se disminuye 2,5 mEg/L
por cada gramo% por debajo del valor normal). Este valor
normal del Anién Gap ha sido cuestionado Ultimamente,
dependiendo del método utilizado para la determinacion
del cloro y puede ser tan bajo como 3a 11 mEq/L.

Un aumento del GAP puede producirse por una caida
de los cationes no cuantificados (K+, Ca2+, Mg2+) o lo que
es mas importante, por un aumento de los aniones no
cuantificados.

Aligual que en el plasma, existe en la orina un equili-
brio entre los aniones y cationes que forman parte de ella.
Habitualmente se miden los cationes Na+y K+, y el anion
Cl- pero existen cationes no medidos (Ca, Mgy amonio) y
aniones no medidos (bicarbonato, sulfato, fosfato, acidos
organicos). En base a esto, podemos calcular al Anion
Gap Urinario, segun la férmula:

A Gap U = (Na+ + K+) - CI-
Su valor es habitualmente negativo, alrededor de —20.

La excrecion de amonio por la orina, que va acompafiado
por Cloro, hace que este valor sea cada vez mas negativo

FIGURA 2. ECG.

en la medida que aumenta la excrecion de NH4, mientras
que la disminucién del amonio urinario, torna al Gap U
en un valor cada vez mas positivo.

Este concepto es de utilidad en el diagnostico dife-
rencial de las acidosis tubulares renales (acidosis hiper-
clorémicas).

Por tanto, tenemos un lactante de 2 meses con:

— Cuadro febril.

— Acidosis metabdlica hipercloremica con anion gap
normal.

— Sin acidosis lactica, sin cetonemia, sin hiper/hipoglu-
cemia.

— Cuadro respiratorio: hiperventilacion (compensatoria).

— Hiperpotasemia secundaria.

— Hipocalcemia.

N

. ;CUAL SERIA LA SOSPECHA Y ACTITUD INICIAL?

a. Error congénito del metabolismo. Iniciar correccion
de acidosis metabdlica con bicarbonato, perfusion de
gluconato célcico y reposicion de pérdidas

b. Infeccién respiratoria con insuficiencia respiratoria.
Iniciar tratamiento con aerosoles de adrenalina,

c. Infeccion del SNC/Sepsis. Puncion lumbar vy trata-
miento antibidtico.

d. Acidosis tubular renal. Recogida de orina y tratamien-
to sintomatico.

e. Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e

Dado el cuadro de distrés respiratorio, podria sospe-
charse afectacion pulmonar, sin embargo la radiografia
de térax y la auscultacion pulmonar eran normales. Aun
asi, se inici6 tratamiento con aerosoles de adrenalina.

La afectacion renal podria ser, sin embargo el anion
gap y el pH urinario eran normales. Por otra parte, la
clinica no cuadraba con una acidosis tubular renal que
suelen cursar ademas con hipopotasemia.
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Un cuadro de infeccion del SNC o sepsis también se o
sospechd en un principio aunque la analitica era normal et ] II,H_,, o ”r" o
y no referfan cuadro infeccioso previo. % ,{ At r/ A "{ ]f ,f -
Por tanto, la sospecha inicial incluye todo lo anterior a }f" Y ’; 'fx ] "."'f 71
aunque la principal fue un error congénito del metabo- - /e ; . | |
lismo. Se inicié correccién con bicarbonato y se remitié - b /] y i _ al
para estudio. : _4_,_4; # L4 J_'fd_/,c
n /:i)"’ 1;:, )__. ././ 20
A su llegada al Hospital presenta: 3 P o e e
— FC: 170 Ipm. Taquicardia. TA: 110/40. M ot T = 13
— FR: 70 - 75 rom. Polipnea moderada con inspira- » f:fj = :: . - W
cion profunda. Sat O: 97%. “FA = T
Tiraje sub e intercostal moderados. Buena ventila- :* gf:f:' _ = : - 5
cion bilateral sin estertores. . =11 |
— Abdomen: hepatomegalia de 1,5-2 cm del reborde o | |
costal. re I e r :; | T Lr i

— Neurolégico: gran irritabilidad mantenida. Sin ras-
gos dismoarficos.

— Piel: exantema descamativo en cuero cabelludo,
region frontal y parte de la cara (costra lactea).

e pH arterial: 7,46; pCO.: 27 mmHg; HCOs: 22 mM/L;

EB: -4,6 mM/L SataO.: 100%.

Acidosis metabdlica casi corregida, con persistencia de

alcalosis respiratoria (probablemente enmascarada).

E] 15001 16/01 16/01 16/01
Hora 21:40 01:15 05:27 14:30
pH 7,33 7,44 7,47 7,46
pCO; 20 15 21 27
PO 25 68 56 229
HCOs 10,5 10,2 15,3 22

EB =131 -10,9 -6,2 -4,6

Variacion del pH de causa metabdlica:

pCO: esperado en acidosis metabdlica pura:

pCO, esperado = (40 + EB) +/- 5

e Gasometria de debut: pCO. esperable para acidosis
metabdlica pura: (40+EB) +/- 5 = (40-13,1) +/- 5 =

21,9 - 31,9. La pCO- es muy baja para ser solo por

compensacion respiratoria. Existe un componente de

alcalosis respiratoria de base.
e Bioguimica:

— Glucosa: 98 mg/dl; Lactato: 1,3 mM/L.

— Funcion renal: Cr: 0,56 mg/dl; Urea: 35 mg/dl.

— Funcion hepatica: Bilirrubina: 0,46 mg/dl; FA 212
U/L; GOT: 152 U/L; GPT: 232 U/L; GGT: 17 U/L;
LDH: 1.451 U/L.

— Amonio: 63 uM/L.

FIGURA 3. Equilibrio acido-base.

N =

3.

- CPK: 751 U/L.

— Amilasa: 8 U/L.

— Alteracion ionica: Na: 137 mMol/L; Cl: 104 mMol/L;
K: 3,1 mMol/L; Ca: 6,7 mg/dl; Ca iénico: 0,77
mMol/L; P: 5,1 mg/dl; Magnesio: 1,94 mg/dl.

— Proteinas plasmaticas: albdmina: 3,3 g/dl; PT: 4,8
g/dl.

- PCR: 3,3 mg/L.

Hemograma:

- Hb: 7,3 g/dl; Hic 21,3%.

— Frotis sanguineo: sin alteraciones.

— Estudio de reticulocitos normal.

— Haptoglobina normal.

Hemostasia: T. protrombina: 29,7 sg; A. protrombina:

27,5%; INR: 2,5; T. cefalina: 43,6 sg; Fibrinégeno

306 mg/dl; Plaguetas normales.

PROBLEMAS GUIA:

Acidosis metabdlica corregida con bicarbonato.

. Polipnea marcada con auscultacion y radioimagen

rigurosamente normales.
Alcalosis respiratoria primaria.
HIPERVENTILACION CENTRAL (ver figura 3).

ANTE ESTA ANALITICA Y EVOLUCION, ;CUALES

SERIAN LOS DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES?

a.

b.

Alteracion neuroldgica: accidente cerebrovascular,
hemorragia subaracnoidea o tumor del SNC.
Meningitis/Sepsis.
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TABLA 1. EVOLUCION DE GASOMETRIAS.

C.
d.
€.

Dia 16/01
hora 14:30
pH 7,46 7,54
pCO, 27 24
pO: 229 348
HCO; 22 20,5
EB -4.6 -2
Cl-
A. GAP
Metabolopatia.
Intoxicacion.

Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e

Durante el ingreso en UCIP se completa el estudio

realizando:

® A

o o 0 o

Estudio citoquimico LCR.

Cultivo de LCR.

Hemocultivo.

Ecografia cerebral.

EEG.

Cribado endocrino-metabdlico: normal.

Estudio de metabolopatias y de patologias de aminodci-
dos, succinilacetonas y acilcarnitinas: sin alteraciones.
Estudio de hormonas tiroideas: sin alteraciones.
Descartada exposicion a toxicos. Anion GAP reitera-
damente normal.

. ;CUAL SERIA EL TRATAMIENTO EN DICHO PACIENTE?

Monitorizacion de equilibrio hidroelectrolitico y aci-
do-base.

Cobertura antibiética.

Transfusion de hemoderivados y correccion.

a, b, c son correctas.

ay c son correctas.

La respuesta correcta es la d

Al ingreso se inicid tratamiento sintomatico con:
Facilitar el re-breathing (carpa) y retirada de bicarbonato.
Cobertura antibiética empirica.

Monitorizacion de equilibrio hidroelectrolitico y &ci-
do-base.

Correccion de coagulopatia.

Transfusion de hemoderivados.

7,53
26
295
21,7

7,48 7,44 7,59
27 29 25
244 155 101
20,1 19,7 24
-34 -4,5 2,3
110

9

FIGURA 4. Crema para cos-
tra lactea.

La evolucion en UCIP se recoge en la Tabla 1.

e Componente de acidosis metabdlica corregida.

e Persistencia de alcalosis respiratoria.

e Progresion del cuadro neurologico: gran irritabilidad
alternando con desconexion del medio.

e Anemia y coagulopatia que remiten tras transfusion
de hemoderivados y vitamina K.

e Hepatopatia no progresiva.

e Miopatia, posible rabdomiolisis.

e Descartada patologia del SNC y metabolopatia.

Se rehistoria a los padres y refieren tratamiento tépico
con crema para costra lactea en cuero cabelludo, durante 4
dias. (Ultima dosis 6 horas previas a su ingreso en Segovia).
Se les solicita aportar crema (Fig. 4): preparacion magistral
al 50% de vaselina salicilica (rango adecuado 1-2%).

Ante el diagndstico de posible intoxicacion por salici-
latos se solicitan niveles, que resultan altos.

Consulta con Toxicologia:

- Niveles de salicilato 42,5 mg/dl (max de 30).
— Ultima exposicién hacia 42 horas.
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Se llega al diagndstico definitivo de intoxicacion por
dcido salicilico.

5. ;CUAL ES EL TRATAMIENTO DE ELECCION EN LOS
CASOS DE INTOXICACION POR SALICILATOS?

a. Hemodiélisis para eliminar el toxico.

Dimercaprol intravenoso.

Tratamiento sintomatico y alcalinizacion de la orina.
No precisa tratamiento.

Vitamina K para correccion de coagulopatia.

o o o o

La respuesta correcta es la ¢

El tratamiento se realizard del mismo modo que
para la mayoria de los toxicos, mediante voémito provo-
cado con jarabe de Ipecacuana, lavado gastrico, car-
bon activado y purgante salino. En caso de depresion
respiratoria se administrara oxigeno. Es importante la
alcalinizacién de la orina con bicarbonato para acelerar
la excrecion de la droga. Hay que tener en cuenta la
posible alteracion en los niveles de calcio y potasio. En
caso de existir hipoprotrombinemia se debe administrar
vitamina K.

Existen casos en los que se precisa de la hemodialisis
si aparece alguno de los siguientes:
— Edema pulmonar.
— Compromiso grave del SNC.
— Signos de fallo renal.
— Acidosis refractaria al tratamiento.
— Deterioro clinico progresivo.

En el caso expuesto el tratamiento que se empled
consisitio en alcalinizacion de la orina, diuresis forzada,
correccion de hipocalcemia, hiper-hipokaliemia y trans-
fusién de hemoderivados.

Se consigue la normalizacioén de niveles de salicilatos
(24 mg/dl) tras 16 horas de iniciado el tratamiento.

INTOXICACION POR SALICILATOS (AAS)

— Es un acido débil de bajo peso molecular (BPM) que
alcanza el nivel plasmético maximo en 2-4 horas.

— Su metabolizacion es fundamentalmente hepatica y
se excreta parcialmente inalterado por la orina.

— Su intoxicacién ha disminuido de forma importante
en los ultimos afnos.

— La gran mayoria es accidental, siendo potencialmente
letal sobretodo en lactantes.

— Existen pocos casos descritos de intoxicacion grave

después del uso tépico de AAS, debido principalmen-
te a dermatopatias descamativas muy extensas.

Fisiopatologia

1. Laactivacién de quimiorreceptores centrales provoca:
— Taquipnea + hiperoxigenacion.

— ALCALOSIS RESPIRATORIA primaria.
— Eliminacion renal de bicarbonato.

— Hipocalcemia, hipopotasemia.

— Hipovolemia.

— LETARGIA/IRRITABILIDAD.

— HIPERTERMIA.

— Voémitos, nauseas.

2. La interferencia en el metabolismo celular produce
inhibicion del ciclo del acido tricarboxilico, con las
siguientes consecuencias:

— Aumento en la produccion de acidos organicos.
— ACIDOSIS METABOLICA primaria.

— Hiperpotasemia.

— Hipoglucemia.

— Pérdida de fluidos.

3. Inhibicion de la agregacion plaquetaria, de los factores

de la coagulacion y trastornos vitamina K dependien-
tes, con:

— COAGULOPATIA.

— Hemorragias.

— Anemia.

Clinica
La clinica consiste en:

— Salicilismo: los sintomas mas frecuentemente aso-

ciados a la intoxicacion por salicilatos son numero-
sos: temblor, sudoracién profusa y enrojecimiento,
extremidades calientes, cierto grado de hipoacusia,
hiperventilacién y nauseas y vomitos por posible efec-
to directo gastrointestinal. Los mecanismos de pro-
duccién de estos sintomas estan discutidos, aunque
la hiperpirexia se atribuye a un desacople de la fos-
forilacion oxidativa. Otros hallazgos mas infrecuentes
son coma, hipoglucemia, hipopotasemia, retencion de
liquidos, edema pulmonar, SDRA, edema cerebral y
fallo renal.

— Trastornos acido-base: todos los pacientes con intoxi-
cacion por salicilatos presentan dos componentes: por
un lado se produce alcalosis respiratoria, por hiper-
ventilacion; y ademas aparece acidosis metabdlica
debido a la acumulacion del acido y por el desacople
en la fosforilacién oxidativa se produce metabolismo
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anaerobio con resultado de mayor acidosis metabdlica
(con anién GAP aumentado).

— Efectos sobre el sistema nervioso central (SNC): dis-
minucion del nivel de conciencia. Las convulsiones y el
edema cerebral aparecen de forma muy infrecuente.

— Retencién de liquidos, edema pulmonar y fracaso
renal agudo: en los enfermos intoxicados por sali-
cilatos existe un grado de deshidratacion variable,
debido a la hiperventilacion, los vomitos y el sudor; sin
embargo, el balance hidrico positivo que se encuentra
en estos enfermos es mayor del que cabria esperar,
y la insuficiencia respiratoria puede estar presente
antes de comenzar la sobrecarga hidrica terapéutica
y forzar diuresis.

— Fiebre por el desacople en la fosforilacién oxidativa.

— Alteraciones electroliticas: se puede encontrar con
relativa frecuencia hipocalcemia e hipokalemia, con
alteraciones en el ECG y neuromusculares .

— Hipoprotrombinemia y alteracion en la coagulacién:
son infrecuentes.

- Rabdomiolisis (CPKemia).

Afectacion hepética.

6. ;POR QUE ENTONCES EL ANION GAP FUE NORMAL EN

NUESTRO PACIENTE?

a. Hiperpotasemia secundaria a la intoxicacion por sali-
cilatos.

b. Hipocalcemia secundaria a la intoxicacion por salici-
latos.

c. Pseudohipercloremia secundaria a la intoxicacién por
salicilatos.

d. La aplicacion tépica de salicilatos.
Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la ¢
Esta interferencia parece ocurrir con algunos iones
pero no otros y parece ser debido a que durante la intoxi-

cacion por salicilatos el i6n cloro (Cl) puede perder fun-
cionalidad o bien puede deberse a la competencia entre
el salicilato y el cloro para unirse a la albumina. En este
caso se utiliza tanto en el Hospital de Segovia como en
el Hospital Ramoén y Cajal la técnica ISE, apareciendo
en ambos casos interferencia de salicilato con el cloro
provocando una estimacion errénea del anién GAP. Estan
desarrollando una nueva tecnologia de electrodos que
no se vea afectada por dicho farmaco. Mientras tanto se
recomienda la cuantificacion de salicilatos en presencia
de signos o sintomas sugestivos.
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Caso clinice

Hemoneumopericardio tras herida de arma blanca

Ponente: Jaume lzquierdo Blasco. Tutora: Romy Rossich Verdés.

Hospital Vall d’Hebron. Barcelona.

Anamnesis y exploracién

Paciente varon de 13 afios de edad que acude a
Urgencias de un hospital de tercer nivel tras ser herido en
region subxifoidea con un cuchillo jamonero. El traslado
se realiza mediante vehiculo familiar.

A su llegada a Urgencias presenta saturacion de O- de
hemoglobina del 100%, frecuencia respiratoria (FR) 23
rpm, frecuencia cardiaca (FC) 80 lpm y tension arterial
(TA) indetectable.

En la exploracion fisica destaca mal estado general y
mala perfusion periférica. Leve taquipnea, entrada de aire
simétrica y no se detectan pulsos. Glasgow 9 (O3M4V2).
No signos de hemorragia externa. Resto de la exploracion
sin interés.

Antecedentes personales
Sin interés.

1. ;COMO SE CATEGORIZA AL PACIENTE?

a. ITP 4 AIS  (Térax) 3 ISS 9.
b. ITP 5 AIS  (Térax) 4 ISS 16.
c. ITP 5 AIS  (Térax) 5 ISS 25.
d. ITP 6 AIS  (Térax) 4 ISS 16.
e. TP 6 AIS  (Térax) 5 ISS 25.

La respuesta correcta es la ¢

Para valorar la gravedad y el pronéstico de los trau-
matismos existen diversas escalas. En pediatria la mas
extendida es el [ndice de Trauma Pediatrico (ITP). Epi-
demiolégicamente se ha demostrado que se observa
mortalidad a partir de ITP inferior o igual a 8, que se
incrementa de forma exponencial a medida que el ITP
desciende. (Tabla 1)

Existen otras escalas de trauma no especificas de
pacientes pediatricos. EI Abreviated Injury Scale (AIS)

TABLA 1. INDICE DE TRAUMA PEDIATRICO.

Componente +2

Peso > 20 kg

Via aérea Normal

PAS 90 mmHg

Pulso radial palpable

SNC Despierto
Heridas No
Fracturas No

Categoria
+1 -1
10-20 kg < 10 kg
Sostenible Insostenible
90-50 mmHg < 50 mmHg

Pulso femoral palpable Pulso ausente

Obnubilado o pérdida de Coma o descerebrado

conocimiento
Menor Mayor o penetrante

Cerrada Expuesta o multiple
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TABLA 2. ABREVIATED INJURY SCALE.

Regiones corporales Gravedad

“ b
o

Cabeza / Cuello 1-Leve
Cara 2 - Moderada
Térax 3 - Grave sin riesgo de vida

Abdomen / Pelvis 4 - Grave con riesgo de vida
5 - Critica

6 - Intratable

Extremidades / Pelvis 6sea

General 0 externa

valora la gravedad y localizacion de las lesiones. (Tabla
2)

El Injury Severity Score (ISS) es la suma de los cua-
drados de las tres regiones corporales mas afectadas
(Fig. 1):

ISS del paciente = Térax2 =52 =25

N

. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA?
Administrar suero salino fisiolégico (SSF) 500ml ev
en 1 horay revalorar.

b. Administrar coloide 1.000 ml ev rapido y si se esta-
biliza realizar prueba de imagen.

Administrar coloide 1.000 ml ev rapido + hematies
0- sin pruebas cruzadas y si se estabiliza realizar
prueba de imagen.

Revisién quirdrgica en quiréfano.

Administrar coloide 1.000 ml ev rapido y toracotomia
emergente en urgencias.

o

134

o o

La respuesta correcta es la ¢

Ante un paciente con hipotension grave con sospe-
cha de sangrado, la primera accion a realizar es reponer
el volumen perdido, preferentemente con hemoderiva-
dos. La prueba de imagen (ecocardiografia y angio-TC)
se deber realizar si el paciente se mantiene estable
y resulta Util para localizar las estructuras afectadas
y planificar la cirugia. Si procede, posteriormente se
debera proceder a hemostasia quirlrgica. La indica-
cion de toracotomia urgente en urgencias esta reservada
para pacientes que sufren parada cardiorrespiratoria
al ingreso.

Se administra volumen (coloide 1.000 ml + hematies
500 mi) con estabilizacion inicial. Se realiza ecocardiogra-
fia que muestra derrame pericardico hiperecogénico de
30 mm y ligero colapso de cavidades derechas (Fig. 2).

Probabilidad de 1SS = (Peor AIS)? + (Peor AlS)? + (Peor AlS)?
supervivencia Region 1 Region 2 Region 2

08 Trauma grave: ISS > 16

0,6
0,4
0,2

0
0 10 20 30 40 50 60 70 ISS

FIGURA 1. Probabilidad de supervivencia segun ISS.

El angio-TC téraco-abdominal muestra hemoneumoperi-
cardio y neumomediastino, sin sangrado intraabdominal
(Fig. 3).

En la exploracion fisica a los 30 minutos, se mantiene
bien ventilado y oxigenado en respiracion espontanea,
con frecuencia respiratoria de 15 rom con O- a 15 L/min
con mascara reservorio. La frecuencia cardiaca es de 124
lpm, la tension arterial 73/47 mmHg y el hematocrito del
37%. Pulsos periféricos débiles y se han canalizado 2
accesos vasculares venosos periféricos. Glasgow 15y no
presenta sangrado externo.

w

. {CUAL SERIA LA ACTITUD MAS CORRECTA?
Administrar mas volumen (hematies o coloide) 500
ml ev.

a + colocar drenaje mediastinico.

a + revision quirdrgica en quiréfano.

a + toracotomia emergente en urgencias.

a + derivar a hospital de referencia donde hay cirujano
cardiovascular pediatrico.

o

® o0 o

La respuesta correcta es la c, pero la decision que se
toma fue la e

Las heridas toracicas punzantes que se encuentren
dentro de la llamada “caja cardiaca” (cuadrante entre
claviculas, rebordes costales y lineas medioclaviculares)
son altamente sospechosas de lesiones cardiacas. Se tra-
ta de una patologia tiempo dependiente y, tratandose de
hospital de tercer nivel con cirujano cardiaco de adultos,
se deberia haber realizado la cirugia en ese mismo centro.
No es necesario que la revision se lleve a cabo por un
especialista pediatrico, mas si se trata de un paciente
de 50 kg.
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= FIGURA 2. Ecocardiografia.

FIGURA 3. Angio-TC toracico.

Dada la inestabilidad del paciente y que se trataba mecanica con parametros estandar. Durante el traslado
de un traslado de 25 minutos, se decidio asegurar la via se administran 1.000 ml mas de coloide y 250 ml de
aérea y se procedio a intubacion orotraqueal y ventilacion hematies, manteniéndose sin cambios en el estado clinico.
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Hemoneumopericardio tras herida de arma blanca

‘ Initial evaluation and attemts at stabilization ‘

‘ Anamnesis y pruebas complementarias ‘
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FIGURA 4. Algoritmo de actuacion inicial en sospecha de herida penetrante cardiaca.

FIGURA 5. Imagen de la herida.

4. A SU LLEGADA AL HOSPITAL RECEPTOR, ;DONDE SE

DEBE TRASLADAR AL PACIENTE Y QUE TRATAMIENTO SE

CONSIDERA MAS ADECUADO?

a. Trasladar al paciente a UCl i realizar tratamiento con-
servador.

b. a+ traslado a quir6fano en 2 horas para revision.

c. Trasladar al paciente a UCI + revisién quirdrgica en
ucl.

d. Realizar pericardiocentesis urgente en UCI.

e. Transfer en quiréfano y realizar revision quirdrgica
urgente.

La respuesta correcta es la e

Como se comentoé anteriormente, se trata de una
patologia tiempo dependiente y una vez se ha proce-
dido a la estabilizacion inicial, se debe realizar revision
quirdrgica urgente sin mas demora (Fig. 4).

Durante la cirugia se observan dos lesiones incisas en
ventriculo derecho (un punto de entrada y otro de salida
que se suturan (Fig. 5). Se drenan unos 500 ml de san-
gre en pericardio y se realiza limpieza con ciprofloxacino
tdpico y povidona yodada. Se dejan 2 drenajes (Jackson
Prat en la puerta de entrada de la herida y uno toracico,
a nivel de espacio pericardico).

5. ;QUE ACTITUD SE DEBE TOMAR TRAS LA REPARACION

QUIRURGICA?

a. Extubar al paciente en quiréfano.

b. Extubar al paciente en UCI lo antes posible.

c. Realizar angio-TC de control y si periste sin sangrado
proceder a la extubacion.

d. Mantener sedado con ventilacién mecéanica al menos
24 h.

e. No realizar cierre de torax en quiréfano. Si persiste sin
sangrado, cerrar torax e iniciar destete respiratorio.

La respuesta correcta es la b
Se trata de una lesién potencialmente muy grave,
pero relativamente facil de reparar quirlrgicamente y



Ponente: J. 1zquierdo Blasco. Tutora: R. Rossich Verdés

43

con buen pronéstico si llega a quiréfano en situacion
estable. Si tras la cirugfa presenta buena evolucion, se
debe proceder a destete respiratorio y extubacion como
en cualquier otro paciente.

Evolucién: Se extuba a las 4 horas sin incidencias,
destacando unicamente leve derrame pleural bilateral.
Se mantiene hemodinamicamente estable sin soporte
v en la ecocardiografia se observa derrame pericardico
moderado y buena funcion contractil. GCS 15, minimo
dolor esternal y se mantiene durante 7 dias vancomicina
v piperacilina-tazobactam ante riesgo de mediastinitis por
herida sucia. Alta a planta a las 36 horas de la agresion
y alta a domicilio a los 7 dias.

Juicio clinico: TRAUMA TORACICO PENETRANTE.

Otros diagndsticos:

— Agresion.

— Herida en térax por arma blanca.

— Perforacion ventriculo derecho.

— Hemopericardio/Taponamiento cardiaco.

— Shock hipovolémico hemorrégico.
— Neumopericardio.

—  Neumomediastino.

— Hemotdrax bilateral.
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Anamnesis

Paciente vardn de 5,9/12 afios, que presenta clinica de
3 horas de evolucion consistente en cefalea intensa de ini-
clo stbito, nduseas y sensacion de mareo. Es trasladado por
sus padres al centro de salud mas cercano, presentando
durante su traslado un episodio de pérdida de reactividad,
con hipotonia generalizada, mirada perdida y trismus.

A su llegada al centro de salud, ante sospecha inicial
de crisis convulsiva, se administra una dosis de diaze-
pam rectal, constatandose en ese momento situacion
de parada cardiorrespiratoria. Se inician maniobras de
reanimacion cardiopulmonar con ventilacion con bolsa
autoinflable y mdscara y masaje cardiaco, y se administra
una dosis de adrenalina, con recuperacion de latido car-
diaco en un minuto. El paciente permanece con respira-
cion superficial con periodos de apnea, por lo que realiza
intubacion orotraqueal, conexion a ventilacion mecanica
y se traslada a nuestro centro.

Exploracion fisica a su llegada a Urgencias

— Se recibe en la unidad intubado y conectado a ven-
tilacién mecanica.

— Mal estado general. Buena hidratacion y perfusion.
Créneo: normoconformado, sin lesiones externas.

— Hemodinédmico: FC 115 Ipm, ritmo sinusal. TA: 79/48
mmHg. AC: tonos netos y ritmicos. Pulsos periféricos
llenos. Relleno capilar < 2 segundos.

— Respiratorio: Sa0, 100% con FiO, 0,6. Eupneico, no
tiraje. AR: buena ventilacion bilateral.

— Neurolégico: GCS 3. Pupilas midticas arreactivas.
Hipotonia y arreflexia generalizadas. Signos menin-
geos negativos. Priapismo.

— ORL: no epistaxis ni otorragia.

Antecedentes

El paciente no presenta antecedentes personales ni
familiares de interés. No traumatismo craneoencefalico
previo.

Pruebas complementarias realizadas en Urgencias

— Analitica sanguinea. Hemograma: leucocitos 16.000/
mm3 (N84,6%, L10,3%), Hb 12,7 g/dl, plaquetas
345.000/mm3. Bioquimica: glucosa 109 mg/dl, creati-
nina 0,45 mg/dl, sodio 144 mEg/L, potasio 4,2 mEg/L,
GOT 30 U/L, GPT 21 U/L, PCR < 2,9 mg/L. Gasome-
trfa: pH 7,36, PaCO, 33,8 mmHg, HCO3 18,7 mmol/L,
EB -5,3 mmol/L. Coagulacion: TP 69%, TPTA 30,8
segundos, TPTA ratio 1,03.

— TC craneal sin contraste: hemorragia parenquimatosa
aguda infratentorial de 5,5 cm didmetro méaximo en
linea media con extension hemisférica derecha. Ede-
ma vasogénico, obliteracion total del IV ventriculo y
cisternas basales, probable herniacion craneo-cervical
con obliteracién de cisterna magna por efecto masa
y dilatacién secundaria de Il ventriculo y laterales.

1. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES ES LA CAUSA MAS
FRECUENTE DE HEMORRAGIA INTRACRANEAL
PARENQUIMATOSA NO TRAUMATICA EN LA INFANCIA?
a. Rotura de aneurisma.

Tumores.

Rotura de malformacion arterio-venosa.
Coagulopatia.

Otras anomalias vasculares (Moya-Moya).

® o0 o

La respuesta correcta es la ¢
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Entre las etiologias mas frecuentes de las hemorra-
gias intracraneales parenquimatosas no traumaticas en
poblacion pediatrica destacan la rotura de malformacio-
nes vasculares como las malformaciones arterio-venosas,
que causan en torno al 40% de los casos, aunque otras
series publican cifras menores (28%). En estos casos
se describen que el 80% son supratentoriales, un 10%
infratentoriales y el restante 5-10% se producen en linea
media. Otras causas serfan los aneurismas intracraneales,
aungue se consideran poco frecuentes en nifios (no obs-
tante, algunas series publican hasta un 40% de casos), 0
las malformaciones cavernomatosas (25%). Menos fre-
cuentes serian el caso de coagulopatias o vasculopatias
como Moya-moya y hasta un 50% segun las series puede
no filiarse la etiologfa.

Evolucion inicial

El paciente fue intervenido de forma urgente por Neu-
rociruglia, realizandose craneotomia occipital descompre-
siva, drenaje del hematoma, coagulacion de multiples
vasos parenquimatosos anémalos sangrantes y exéresis
parcial de cerebelo por herniacion a través de craniec-
tomia, secundaria a edema severo. Se colocé un drena-
Je ventricular externo. Durante la intervencion preciso
la administracion de dexametasona y manitol previo a
cierre de planos, ademas de cristaloides y perfusion de
dopamina hasta 15 pg/kg/min ante hipotension arterial,
e ingresé en UCIP. El paciente se mantuvo conectado a
ventilacion mecanica convencional y sedoanalgesiado con
perfusiones de remifentanilo a 4 1ig/kg/h y midazolam a
0,1 mg/kg/h, manteniendo valores de BIS en torno a 80,
con tasa de supresion de 0. Se sustituyé la perfusion
de dopamina por noradrenalina a 0,4 ug/kg/min, con
estabilizacion hemodinamica posterior.

Tres horas después de la intervencion quirdrgica, se
evidencio en la exploracion midriasis arreactiva bilateral.
Se solicito TC craneal de control urgente comprobandose
edema cerebral grave infratentorial que produce colap-
so completo de IV ventriculo y cisternas de la base,
asociado a marcada hipodensidad del tallo cerebral
(compatible con isquemia masiva). Dilatacion moderada
de ambos ventriculos laterales, astas temporales y Il
ventriculo aumentado en comparacion con TC previo,
asociado a hemoventriculo del asta occipital izquierda.

Tras la clinica y el resultado de neuroimagen, se sus-
pendid la sedoanalgesia y en ese momento se objetivo en la
exploracion neurologica: situacion de coma arreactivo (GCS
3), pupilas midrigticas arreactivas, hipotonia generalizada

con ausencia de movimientos espontaneos y arreflexia
generalizada con ausencia de reflejos tronco- encefalicos.

2. EN ESTE MOMENTO, ANTE LA SOSPECHA DE MUERTE

ENCEFALICA ;CUAL ES CIERTA?

a. Esnecesario realizar el test de atropina para completar
la primera exploracion.

b. Tras esta exploracién hace falta una PC (EEG o prueba
de flujo) para confirmar el diagnéstico.

c. Hay que esperar 24 horas para realizar la primera
exploracion de muerte encefélica.

d. Tras esta primera exploracion hay que realizar otra
pasadas 24 horas (0 menos tiempo si realizamos una
PC).

e. Esnecesario realizar el test de apnea y test de atropina
para completar la primera exploracion.

La respuesta correcta es la ¢

La actualizacion de las guias clinicas de muerte ence-
falica en poblacion infantil fue publicada en 2011 a modo
de revision de las recomendaciones que existian hasta el
momento por las limitaciones de la gufa previa: la infor-
macion sobre el tema era limitada en el momento de su
publicacioén, sobre todo en poblaciéon neonatal, debido
a la sensibilidad y especificidad incierta de las pruebas
complementarias y por la utilizacion de diferentes criterios
segln el grupo de edad.

El objetivo de las nuevas guias fue proporcionar una
actualizacion en el diagndstico de muerte encefélica y
estandarizar el examen clinico neurolégico y el uso de
pruebas complementarias.

Las Recomendaciones de 2011 se aplicaban a pobla-
cion pediatrica desde recién nacidos a término de 37
semanas de edad gestacional hasta 18 afios de edad.
Destacaban que antes de iniciar una evaluacion de muer-
te encefalica se debia garantizar la ausencia de conflictos
de interés.

La secuencia a seguir en el diagndstico de muerte
encefélica serfa la siguiente:

1. Requisitos previos para iniciar la evaluacién.
2. Exploracion neuroldgica sistematizada:
A. Coma areactivo.
B. Ausencia de todos los reflejos de troncoencéfalo
(TE).

C. Tono flaccido y ausencia de movimientos espon-

taneos o inducidos.

D. Test de apnea.
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NiUmero de exdmenes y periodo de observacion.
Pruebas comoplementarias en muerte encefalica.

&

—

. Requisitos previos para iniciar la evaluacion

— Debe existir una situacion de coma de etiologia cono-
cida e irreversible.

— Deben corregirse los posibles factores que puedan
interferir en la exploracion neurolégica:

- Garantizar estabilidad hemodinamica (el paciente
debe mantener una tension arterial adecuada a su
edad).

- Normotermia (considerada como temperatura supe-
rior a 35°C).

- Alteraciones metabdlicas (hipo o hiperglucemia,
hipo o hipernatremia, disfuncion hepatica, errores
innatos del metabolismo...).

- Administracion o intoxicacion por relajantes muscu-
lares, barbitdricos, opioides, sedantes, anestésicos,
antiepilépticos o alcoholes.

- Esrecomendable la colocacion de un catéter arterial
para asegurar una monitorizacion adecuada de TA
y medicion de PaCO, en test de apnea.

La exploracion neuroldgica inmediata o precoz tras
un evento como maniobras de reanimacion cardiopul-
monar u otras lesiones cerebrales agudas puede no ser
fiable, por lo que debe posponerse la evaluacion clinica
al menos 24 horas.

2. Exploracidn neurolégica sistematizada
A. Coma arreactivo

Es imprescindible establecer la causalidad e irre-
versibilidad del coma, debe existir hipotonia muscular
generalizada y aausencia de actividad espontanea y de
respuesta motora a estimulos dolorosos (se exploran esti-
mulos algésicos en region supraorbitaria o articulacion
temporo-mandibular). La excepcion a esto son los movi-
mientos de reflejos espinales.

3. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES NO ES UN REFLEJO DE
TRONCO ENCEFALICO?

a. Reflejo corneal

Reflejo oculocefalico

Reflejo oculovestibular

Reflejo cervico flexor del brazo

Reflejo tusigeno

© o0 o

La respuesta correcta es la d

B. Ausencia de todos los reflejos TE

— Reflejo fotomotor: explora a nivel del mesen-
céfalo los pares Il y Ill mediante estimula-
cion con un foco de luz potente permanecien-
do las pupilas siempre arreactivas. Las pupi-
las pueden ser redondas, ovales o discéricas y de
tamafio medio o midridticas (desde 4 a 9 mm).
Puede alterarse por traumatismos oculares, ciru-
gia previa, por la utilizacién de colirios anticolinér-
gicos y por la administracion de atropina.

— Reflejo corneal: explora a nivel protuberancia los
pares V y VII. Se evalla mediante la estimulacion cor-
neal con una gasa, torunda de algodén o un cho-
rro de agua, observandose que no existe nin-
gun tipo de movimiento de los parpados. La presen-
cia de intenso edema corneal o la utilizacion de relajan-
tes musculares pueden alterar o abolir el reflejo corneal.

— Reflejo oculocefalico: explora a nivel unién bul-
bo-protuberancia los pares VIII, 111y VI. También
conocido como “fenémeno de ojos de mufieca”.
Manteniendo abiertos los ojos del paciente, se rea-
lizan giros rapidos de la cabeza en sentido horizon-
tal, observandose que la mirada permanece centra-
da vy fija sin ningln tipo de movimiento ocular.

— Reflejo oculovestibular: explora a nivel de la
union bulbo protuberancial los pares VIII, Iy
VI. Con la cabeza elevada 30° sobre la horizon-
tal, se inyecta en el conducto auditivo externo a tra-
vés de una sonda, 10-50 ml de suero muy frio, man-
teniendo abiertos 10s ojos del paciente duran-
te 1 minuto y observandose que no existe nin-
gln tipo de movimiento ocular. Conviene espe-
rar unos 5 min antes de realizar el refle-
jo en el lado contralateral.

—  Reflejo nauseoso: explora a nivel del bulbo los pares IX
y X. Mediante una sonda o un depresor se realiza esti-
mulacion del velo del paladar blando, Gvula y orofarin-
ge, no existiendo ningun tipo de respuesta.

— Reflejo tusigeno: explora a nivel del bulbo los pares
X'y X. Se suele evaluar introduciendo una son-
da a través del tubo endotraqueal, estimulando la tra-
quea, no debiendo existir ninglin tipo de respuesta.

C. Tono flaccido y ausencia de movimientos
espontaneos o inducidos (excluyendo actividad motora
de origen espinal)
— Se deben examinar las extremidades del pacien-
te para evaluar el tono muscular y la ausencia de
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movimientos. Valorar limitaciones de la exploracion
(por exisir traumatismos).

— Si se producen movimientos anormales, hay que
evaluar si se trata de actividad motriz de origen
medular (espontanea o refleja) como: reflejos
cutaneoabdominales, cremastérico, plantar flexor
y extensor, de retirada y tonicocervicales, cervico-
flexor del brazo y de la cadera, cervicoabdominal,
0 mioclonias espinales.

— La diferenciacion clinica de movimientos de origen
espinal de las respuestas motoras asociadas con la
actividad cerebral requiere experiencia, y en oca-
siones puede retrasar el diagndstico.

D. Test de apnea

Requisitos:

— Ausencia de esfuerzo respiratorio documentada previa.

— Preoxigenacion con oxigeno al 100% durante 5-10
minutos previos.

— Monitorizacién continua de FC, TA 'y Sa0, durante el
procedimiento.

— Control gasométrico arterial para documentar el
aumento de PaCO..

— Se requiere alcanzar un nivel de PaCO, > 60 mmHg
y aumento > 20 mmHg sobre el basal.

— Duracion: no bien establecida, la mayoria de estudios
establecen 15 minutos aungue muchas publicaciones
refieren que a los 10 minutos se suele haber alcan-
zado el limite de PaCO, requerido.

Test de apnea clasico:

— Se realiza interrumpiendo el soporte ventilatorio y
conectando el TET a flujo de O, (6-8 Ipm).

Test de apnea modificado:

— Eneltest clasico descrito previamente se puede produ-
cir una despresurizacion en la via aérea y aumento del
colapso alveolar. En todos los casos, pero especialmente
cuando se trate de un potencial donante de pulmon,
se recomienda realizar un test de apnea modificado.

— Se lleva a cabo manteniendo un soporte de CPAP:
mediante una valvula espiratoria del tubo en T mante-
niendo la conexién al respirador en modalidad CPAP
(permite visualizar curvas de presion, flujo y volumen
para valorar posible respiracion espontanea) con una
presion recomendada de 10 cm H»0. No obstante,
debe adaptarse el test a las condiciones respiratorias
del paciente.

El test de apnea se consideraria valido si existe pre-
viamente y durante el test estabilidad hemodinamica,

normotermia y ausencia de alteraciones gasométricas (pH
y PaCO, normales), si se mantiene durante el test una
saturacion por encima de 85%, y se demuestra PaCO,
igual o superior a 60 mmHg y aumento igual o superior
a 20 mmHg sobre el valor basal tras el test. Se conside-
rara el test consistente con muerte encefélica si existe
ausencia de esfuerzo respiratorio tras alcanzar el limite
de PaCO, requerido.

La realizacion del test estaria contraindicada en caso
de traumatismo de columna cervical alta, necesidad de
soporte ventilatorio (SDRA) o inestabilidad hemodindmica.

E. Test de atropina

Segun las gufas de 2011 no seria necesario realizar
test de atropina ya que no aporta mucha mas informacion
de la se obtiene con el resto de exloracion.

Primera exploracién neuroldgica del paciente en la
evaluacioén de muerte encefélica:

A las 24 horas de la lesion aguda, la exploracion neu-
rolégica del paciente era la siguiente:

— Coma arreactivo de causa conocida e irreversible.

— Ausencia de todos los reflejos de tronco encéfalo
(fotomotor, corneal, oculocefélico, oculovestibular,
nauseoso, tusigeno).

— Tono flaccido y ausencia de movimientos espontaneos
o0 inducidos.

— Test de apnea cladsico con ausencia de movimientos
respiratorios. PaCO» 68 mmHg.

Segunda exploracion neurolégica del paciente (a
las 36 horas de la lesion aguda, tras 12 horas de la
primera exploracion):

— Coma arreactivo, ausencia de todos los reflejos de
tronco encéfalo (fotomotor, corneal, oculocefalico,
oculovestibular, nauseoso, tusigeno, tono flaccido y
ausencia de movimientos espontaneos o inducidos.

— Test de apnea clasico con ausencia de movimientos
respiratorios. PaCO, 71 mmHg.

— Test de atropina sin respuesta.

4. ;PODEMOS ESTABLECER EL DIAGNOSTICO DE MUERTE

ENCEFALICA EN NUESTRO PACIENTE?

a. Si, ya que la exploracién neurolégica es compatible
con ME.

b. No, hay que esperar 48 horas y repetir la exploracion.
No, porgue no se ha realizado test de atropina.
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d. No, son necesarias 2 exploraciones y 1 prueba auxi-
liar.
e. Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la d

3. Namero de examenes y periodo de observacion

En la evaluacién de muerte encefalica se requieren
2 exploraciones neurolégicas, con realizacién de test de
apnea en cada una. Cada exploracién debe realizarse por
un médico diferente. La primera exploracion determina
si se cumplen criterios clinicos de muerte encefalica y la
segunda confirmaria el diagnostico clinico.

El periodo de observacion entre dos exploraciones
debe ser:

— RNAT entre 1-30 dias: 24 horas.

— Lactantes de 1 mes-nifios de 18 afios: 12 horas.

No obstante, el diagnéstico de muerte encefélica en
determinadas situaciones puede requerir la realizacion
de una prueba complementaria: porque la lesion sea
de origen infratentorial, porque no exista lesién intracra-
neal destructiva o porque exista alguna circunstancia que
impida completar la exploracion clinica o el test de apnea:
destrozos macizo facial, intoxicacién o tratamiento con
depresores del sistema nervioso central, hipotermia...
(Fig. 1).

5. ;QUE ESTUDIO COMPLEMENTARIO REALIZARIAS A
NUESTRO PACIENTE?

a. Repetirfa un TAC craneal sin constraste.
Electroencefalograma (EEG).

Sonografia doppler transcraneal.

Arteriografia.

Son correctas by d

o oo o

La respuesta correcta es la d

4. Estudios complementarios muerte encefalica (ME)
Se clasifican en dos tipos:

— Estudios que evaltan la funcién neuronal: esponta-
nea como el electroencefalograma (EEG) o provocada
como los potenciales evocados.

— Estudios que cuantifican el flujo sanguineo cerebral:
angiografia cerebral, sonografia doppler transcraneal.
Se debe recordar que los estudios auxiliares no susti-

tuyen la exploracion neuroldgica y gue no son necesarios

en muerte encefélica no complicada.

ME lesion ME lesion

supratentorial infratentorial

\ Pérdida de funciones TE \

! !
! !
‘ Cese FSC y a. eléctrica ‘ ‘ Disminucion PPC‘

! |

\ Pérdida de funciones TE\ \ Cese FSC y a. eléctrica \

FIGURA 1. Diferencia fisiopatolégicas entre ME por lesién supra-
tentorial y por lesion infratentorial.

Servirfan de apoyo al diagndstico de ME para redu-
cir el periodo de observacion, si no se puede completar
la exploracion neurolégica o el test de apnea de forma
segura o esta contraindicado, si se administra medicacion
que pueda interferir en el examen fisico o si existen dudas
sobre el resultado de la exploracion.

Ademas tiene gran utilidad desde un punto de vista
cultural para ayudar a los familiares a comprender mejor
la situacion del paciente y el significado de la muerte
encefélica como el fallecimiento de la persona.

A. EEG:
Hasta en un 10% de casos de muerte encefalica
puede persistir actividad eléctrica durante periodos
prolongados de tiempo. La exploracién fisica com-
prueba la extincion de funciones del troncoencéfalo,
pero puede existir actividad eléctrica residual de neu-
ronas corticales/subcorticales.
Las ventajas serian que se encuentra ampliamente
disponible en la mayoria de centros, la larga experien-
cia en su uso, su rapida ejecucion, se puede relizar
a la cabecera del paciente, es una prueba inocua,
reproducible y econémica.
La principal limitacién es que se puede afectar por
farmacos depresores de SNC (barbituricos, antiepi-
lépticos, anestésicos), trastornos metabdlicos (coma
diabético, hiponatremia,...) o hipotermia extrema.

B. Flujo sanguineo cerebral (FSC)
Entre las pruebas que evaltan el flujo sanguineo
cerebral, la arteriografia cerebral serfa la prueba gold
standard. El criterio angiografico absoluto de muer-
te encefélica es la ausencia de relleno de contraste
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de circulacion arterial de ambas arterias carétidas
internas y el sistema vertebrobasilar (el signo mas
habitual es la detencion brusca de contraste). Entre
sus limitaciones destacan la necesidad de traslado
del paciente critico, la menor disponibilidad segun el
centro o los posibles efectos adversos del contraste
Aungue no estan validados para el diagnéstico de
muerte encefélica en pediatria, existen otros estu-
dios auxiliares como angiotomografia computariza-
da, angiorresonancia magnética, angiogammagrafia
0 sonografia doppler transcraneal, que segun publica-
ciones recientes referidas a poblacién adulta, podrian
ser validos en la evaluacion de la muerte encefalica.
En concreto, la angiotomografia computarizada es un
método rapido, relativamente poco invasivo, repro-
ducible y bastante disponible, en la mayoria de los
centros.

Se realizaron las siguientes pruebas complementarias
en el paciente:

— EEG que presentaba actividad eléctrica lentificada
con signos de sufrimiento de troncoencéfalo.

— Angiotomografia computariada craneal y de troncos
Supraadrticos: se constato presencia de flujo en cir-
culacion intracraneal (porcion craneal de arterias
vertebrales, basilar y poligono de Willis).

6. ;PODEMOS ESTABLECER EN ESTE MOMENTO EL

DIAGNGSTICO DE MUERTE ENCEFALICA?

a. Si, tras 2 exploraciones neurolégicas compatibles es
suficiente, independientemente de resultado de PC.

b. No, en este caso es obligatorio que 1 PC sea compa-
tible.

c. No, es indispensable que 1 prueba de FSC sea com-
patible.

d. Si, siesta situacion se mantiene durante > 48 horas.
Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la b

Como se ha comentado anteriormente, nuestro caso
se considera una muerte encefalica complicada porque el
origen de la lesion es infratentorial lo que obliga a realizar
dos exploracion fisicas y una prueba auxiliar compatible.

Conscientes de que se trataba de un caso de com-
plicado manejo médico y ético, se informé a la familia
en todo momento de la grave e irreversible situacion

neuroldgica del paciente, y comprendieron la informa-
cion adecuadamente. Tras 48 horas desde su ingreso, el
paciente presentaba una exploracion clinica compatible
con muerte encefalica (tras dos exploraciones neuroldgi-
cas, separadas por 12 horas), pero las pruebas auxiliares
realizadas (EEG y angio-TAC craneal) mostraban activi-
dad eléctrica y flujo sanguineo intracraneal persistentes,
respectivamente. Dada la grave lesion intracraneal que
presentaba el paciente y su exploracion clinica incompa-
tible con la vida, el equipo médico se planted la opcion
de limitacion de la terapia de soporte vital, informando
de ello a la familia.

En todo momento la familia mostro gran interés en la
donacion de drganos del paciente. Por este motivo, se
plantearon dos posibilidades: esperar a que las pruebas
complementarias se hicieran consistentes con el diag-
nostico de muerte encefélica y proceder a la donacion de
6rganos en muerte encefélica. La segunda, llevar a cabo
la limitacion de la terapia de soporte vital, si la familia
asi lo reclamaba, y seguir el protocolo de donacion en
asistolia. Se contacto con coordinacion de transplantes
del complejo hospitalario y se iniciaron las medidas opor-
tunas, a la espera de la evolucion del paciente.

5. Muerte encefalica en la donacion de 6rganos
El proceso a seguir para establecer el diagnostico de

muerte encefalica para donacién de érganos esta regu-

lado por el Real Decreto 1723/2012 de 28 de Diciembre
del BOE.

— Deben cumplirse los mismos requisitos previos y com-
ponentes de la exploracion clinica, salvo que ademas
incluye la realizacion del test de atropina.

— En el caso de muerte encefalica no complicada son
necesarias dos exploraciones neurolégicas (incluido
test de apnea en cada una), siendo recomendable la
realizacion de una prueba auxiliar.

— En casos de muerte encefélica complicada o en
situaciones especiales, como las comentadas pre-
viamente, serfa necesario realizar dos exploraciones
neurolégicas (incluido test de apnea), y es obligatorio
la realizacion de una prueba complementaria que sea
consistente con el diagnéstico de muerte encefalica.

— Si una exploracion clinica y una prueba auxiliar con
compatibles con muerte encefalica, se podria acor-
tar o incluso omitir la segunda exploracion, pero en
pediatria siempre completaremos las dos exploracio-
nes neuroldgicas aunque una prueba complementaria
apoye el diagnostico.
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TABLA RESUMEN DEL ALGORITMO DIAGNOSTICO DE MUERTE ENCEFALICA.

Qué casos

ME no complicada

Resto de casos

ME situaciones especiales — Lesion infratentorial;

— Ausencia de lesion
destructiva cerebral
demostrable;

— Destrozos macizo craneo-
facial;

— Intolerancia test de apnea;
Hipotermia; Intoxicacion o
tto. depresores del SNC

— Seré exigible la existencia de un certificado de muerte
firmado por tres médicos, que incluya un neurélogo
0 neurocirujano y el Jefe de Servicio de la unidad
médica.

6. Donacién en asistolia

La donacion en asistolia, también conocida recien-
temente con el término de Donacién tras Muerte Cons-
tatada por Criterios Circulatorios o Donacion tras Muerte
Circulatoria, se basa en métodos de preservacion de los
6rganos basados en enfriamiento-perfusion-oxigenacion
con técnicas de enfriamiento localizado con catéter, o
mediante bomba de circulacion extracorpoérea. De esta
forma podria garantizarse tiempos de isquemia caliente
minimos, con el consiguiente menor dafo posible de
los 6rganos.

Los potenciales donantes serian los fallecidos en
Urgencias o UCI tras limitacion de terapias de sopor-
te vital, evaluados como pacientes no recuperables por
afectacion neurolégica muy severa, que se considera que
no va a progresar a muerte encefélica.

Segln la clasificacion de Maastricht de 1992 de
donantes fallecidos en parada cardiorrespiratoria, los
donantes tipo Il o donantes controlados a la espera de
parada cardiorrespiratoria tras limitacion de terapia de
soporte vital, serian en los que con mayor frecuencia
puede llevarse a cabo la donacion en asistolia.

Las causas mas frecuentes por las que un paciente
puede ser donante en asistolia son el accidente cerebro-
vascular agudo, traumatismo craneoencefalico (como en
accidentes de trafico) o la anoxia cerebral (tras parada
cardiorrespiratoria o0 ahogamiento).

DCO clinico DCO donacién érganos (BOE)
2 EF
2 EF +
INRE

Iniciar EF 24 h tras RCP
0 lesion aguda

Recomendable

Test atropina
2 EF 5 EF
* +
1PC
Obligatorio 1 PC .
Obligatoria

Iniciar EF 24 h tras RCP

o lesion aguda Test atropina

Es importante destacar que la decision de limitar la
terapia de soporte vital debe ser previa al planteamiento
de donacién de 6rganos y en ningln caso puede ser la
justificacion de la misma. Tras aceptacion de la familia
de limitar la terapia de soporte vital y posteriormente, la
donacién de 6rganos, se iniciaria el proceso: se coloca-
rian los catéteres venosos femorales (generalmente en
quiréfano), y se iniciaria la perfusion fria de los érganos
(con suero fisiolégico a 4°C). En la mayoria de ocasiones
la asistolia se produce en torno a 1 hora tras limitar la
terapia, y para certificar la muerte del paciente se debe
comprobar durante 5 minutos ausencia de pulso u onda
de presion.

El cuarto dia de ingreso, en esta situacion, se decide
la retirada del drenaje ventricular que contribuia a la
ausencia de aumento de presion intracraneal, y por tanto
la no disminucion de presion de perfusion cerebral, con
la consiguiente persistencia de flujo sanguineo cerebral
y actividad eléctrica cortical. Tras la retirada del drenaje,
se produce un aumento progresivo de tension arterial y
descenso de BIS hasta alcanzar un valor de O, con tasa
de supresion que aumenta hasta 100 a las 10 horas del
cierre del drenaje. En este momento se repitio un EEG
constatandose ausencia de actividad bioeléctrica cerebral
durante los 30 minutos de registro, resultado consistente
con muerte encefalica.

Juicio clinico:

— Hemorragia parenquimatosa aguda infratentorial.

— Isquemia masiva del tronco encefalico.

— Muerte encefélica clinico-legal y para donacién de
organos.
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Caso clin n

Limitacion del esfuerzo terapéutico

en lactante con hipotonia

Ponente: Paula Santos Herréaiz. Tutor: Raul Borrego Dominguez.

Hospital Virgen de la Salud. Toledo.

Lactante varon de 5 meses de vida que acude a
Urgencias por debilidad y pérdida de fuerza y movili-
dad de 1,5 meses de evolucidn, progresando de forma
ascendente, hasta perder sostén cefalico.

Antecedentes familiares: madre 42 afios y padre 43
anos, sanos. Dos hermanas sanas.

Antecedentes personales: embarazo controlado nor-
mal, cesdrea programada a la EG 38+6 semanas. Peso
natal 3.300 g. Sin incidencias durante el periodo neo-
natal. Los padres refieren cumplimiento de los hitos del
desarrollo hasta los 3 meses.

Exploracion fisica al ingreso

Peso 6,9 kg (p8, -1,43 DE). Talla 70 cm (p87, 1,13
DE). FC 91 Ipm. TA 112/70 mmHg. FR 35 rom. Estado
general adecuado, normocoloreado. Bien hidratado y
normoperfundido. No signos de dificultad respiratoria.
Buena entrada de aire bilateral. Tonos cardiacos ritmi-
cos, sin soplos. Abdomen blando y depresible sin masas
ni megalias palpables. Genitales masculinos normales.
Consciente, Glasgow 15, pupilas isocoricas y normo-
rreactivas, reflejos pupilares conservados, sigue con la
mirada, atento, pares craneales normales. Postura en
libro abierto (“postura de rana”) en decubito supino, en
suspension vertical “se escurre entre las manos”, en
suspension ventral la cabeza y las extremidades caen.
Minimos movimientos de miembros inferiores y algunos
mas de miembros superiores. Hipotonia marcada del gje,
no elevacion cervical en sedestacion. En prono flexion
cervical ventral sin elevar el tronco. Ausencia de ROT
generalizada, atrofia muscular generalizada.

Se decide ingreso para estudio.

1. ANTE LOS HALLAZGOS EN LA HISTORIA CLINCIA Y LA
EXPLORACION DETALLADA, ;CUAL SERIA SU PRIMERA
SOSPECHA DIAGNGSTICA?

a. Hipotonia central secundaria a posible insulto hipoxi-
co-isquémico (EHI).

Enfermedades innatas del metabolismo.

Atrofia muscular espinal (AME)

Patologia infecciosa: meningitis, sepsis.

Distrofia muscular congénita.

® o0 o

La respuesta correcta es la ¢

El primer paso diagndstico es diferenciar si la causa
de la hipotonfa es central (mucho més frecuente) o en
la unidad motora (periférica).

La disminucién del nivel de conciencia, convulsiones,
rasgos dismorficos, malformaciones de otros érganos, asi
como la hipertonfa, ROT aumentados y escasa debilidad
muscular son propios de origen central.

Mientras que, la paralisis flaccida (debilidad muscular
acentuada, hipotonia y arreflexia) y la atrofia muscular,
sugieren un trastorno de la unidad motora, asi como la
ausencia de signos de disfuncion cerebral.

En este caso la anamnesis no refiere patologia neona-
tal sugerente de EHI y la larga evolucion sin otra clinica
sistémica permite descartar una enfermedad infeccio-
sa (respuestas a y d) y hace poco probable un error
innato del metabolismo (respuesta b). La exploracion
fisica sugiere una causa periférica, siendo la causa
més frecuente en el lactante la Atrofia Muscular Espinal
(respuesta c). Existen otras etiologias causantes de una
hipotonia periférica a descartar. Para ello, se completo el
estudio con electroneurograma, CK'y finalmente estudio
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Hipotonia lactante

‘ Signos de hipotonia central ‘F‘ Anamnesis y exploracion P» ‘ Signos de hipotonia periférica ‘
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FIGURA 1. Hipotonia en el lactante. (Adaptacion de: Ramos Lizana, J. Algoritmo 7. Hipotonia del lactante. Manual de neurologia

infantil, 1% ed. 2008).

genético molecular, para realizar el diagnostico diferencial
con otras patologias causantes de hipotonia periférica
(distrofia muscular congénita, miopatias congénitas...)
como se puede observar en el algoritmo diagnostico pre-
sentado en la Figura 1.

Tras completar el estudio diagndstico el paciente
fue dado de alta, pendiente de recibir el resultado del
estudio genético que confirmara la sospecha clinica de
atrofia muscular espinal (paralisis flaccida con hipotonia
simétrica de predominio proximal, facies hipomimica y
térax en campana).

Reingresa a los 5 dias por dificultad respiratoria, con
clinica de bronquiolitis y confirmacién de infeccion por
Virus Respiratorio Sincitial. En Planta de Hospitalizacion
aumentan los requerimientos de oxigeno y el distrés respi-
ratorio progresivamente, hasta un Score de Wood-Downes
(SWD) 8 precisando ingreso en UCIP.

Se inicia soporte respiratorio con CPAP nasal con
empeoramiento progresivo, siendo la exploracion fisica

a las pocas horas: FC 189 lom, TA 103/56 mmHg, SatO.
92% (FiO- 1), FR 70 rom. Regular estado general, palidez
con cianosis perioral, aceptable perfusion. AC taquicar-
dico, no soplos. Polipnea, disociacion toraco-abdominal
grave con aleteo nasal. SWD 8.

2. ANTE DICHA EXPLORACION FiSICA EN UN PACIENTE
CON SOSPECHA DE AME TIPO |, ;QUE ACTUACION
CONSIDERA MAS ADECUADA?

a. Intubar al paciente y conectarlo a ventilacion meca-
nica (VMC).

b. Optimizar la ventilacion no invasiva (VNI) ante la alta
sospecha de AME.

c. Acordar con los padres si desean VMC llegado el
momento, o limitar las medidas agresivas.

d. Plantear a los padres la posibilidad de limitar el esfuer-
zo terapéutico (LET) o rechazo de las medidas de
soporte.

e. No existe una Unica respuesta correcta.
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La respuesta correcta es la e

No existe una Unica respuesta correcta, se trata de un
tema de controversia en el que la literatura y los expertos
no definen las medidas mas adecuadas ni médica ni éti-
camente. En 2007 se publicé un Consenso de expertos
para estandarizar los cuidados en pacientes con AME,
sin embargo, no se consiguid alcanzar un acuerdo en
cuanto al soporte respiratorio.

En este momento, sin un diagnéstico definitivo, tanto
la optimizacion de la VNI como la VMC estarian justifica-
das (respuestas a y b); sin embargo, es fundamental que
ambas posibilidades estén comentadas y justificadas, y
se informe a los padres de los beneficios y consecuencias
de ambos (respuesta c). Una actuacion consensuada y
correctamente debatida con lo padres es fundamental
para establecer una inmejorable relacion médico-pacien-
te, en este caso entre el médico y sus representantes
legales.

Es posible que sin un diagndéstico definitivo o tras
escasos dias desde su sospecha diagnostica sea prema-
turo plantear rechazo o limitacion (respuesta d), aunque
podria contemplarse. Ambos términos estan recogidos
legalmente en la actualidad y reconocidos éticamente:
es importante saber diferenciarlos y definirlos correcta-
mente.

El rechazo consiste en la retirada o no instauracion
de las medidas de soporte vital o cualquier otra interven-
cién a peticion de una persona libre y bien informada y
capaz, 0 en su caso, de sus representantes legales, al
considerarla no adecuada para el paciente.

La LET es la retirada o no instauracién de las medidas
de soporte vital o cualquier otra intervencion que, dado
el mal pronéstico de la persona en términos de cantidad
y calidad de vida futuras, constituye, a juicio del perso-
nal sanitario implicado, algo futil, que solo contribuye a
prolongar en el tiempo una situacion clinica carente de
expectativas razonables de mejoria.

En este caso, ante el empeoramiento respiratorio se
inicio soporte respiratorio con VNI en modalidad BIPAP
(respirador VE0), aerosolterapia y tratamiento antibidtico
por posible neumonia asociada, asi como nutricion ente-
ral a débito continuo por sonda transpildrica y fisioterapia
respiratoria intensa.

Durante su ingreso se confirma el diagnéstico de
atrofia muscular espinal tipo 1 o enfermedad de Werd-
nig-Hoffman. La evolucion natural de los nifios con AME
tipo I implica debilidad de la musculatura respiratoria

répidamente progresiva provocando insuficiencia respi-
ratoria grave y siendo la principal causa de su muerte en
el primer afio de vida.

Llegado este momento, se informd a los padres del
resultado y del prondstico de su hijo, tanto por el equipo
médico de UCIP como por Neurologia Pediatrica.

Se realizo estudio genético a los padres y las dos
hermanas del nifio. Ambos padres eran portadores de la
mutacion y se les informd de las posibilidades de Consejo
Genético si decidian tener mas hijos en el futuro.

Durante este ingreso se planted a los padres la posi-
bilidad de ventilacion mecanica invasiva, con las posi-
bles dificultades posteriores para el destete y la posible
necesidad de traqueostomia, manifestando los padres
su rechazo a dichas medidas invasivas.

Progresivamente el paciente mejoré alternando
soporte con BIPAP durante el suefio y oxigenoterapia
el resto del dia, con gasometrias normales; continuando
con alimentacion por SNG puesto que no toleraba la
alimentacion por boca.

Llegado este momento...

w

. ;CUAL SERIA EL PLANTEAMIENTO MAS ADECUADO?

a. Plantear ventilacion no invasiva domiciliaria, alimen-
tacion con bomba enteral y cuidados paliativos, para
posibilitar el alta a domicilio.

b. Esperar a que mejore completamente, si es posible,
y no dar el alta hasta que no precise ningn soporte.

c. Mantener al paciente ingresado y plantear traqueos-
tomia y VM domiciliaria, en contra del deseo de los
padres.

d. No hacer nada, dado el mal pronéstico del paciente.

e. Decidir de forma unilateral iniciar una perfusion de

sedacion.

La respuesta correcta es la a

La literatura publicada al respecto muestra casos
de AME tipo | en los que la conducta seguida incluia
practicamente todas las posibilidades anteriormente
planteadas, a excepcion del inicio de sedacion en este
momento (respuesta e) que no estaria contemplada ni
ética ni legalmente.

Sin embargo, una vez los padres han manifestado
claramente su decision de no intubar al paciente no seria
ético actuar en contra de sus deseos (respuesta c). En
cuanto a la posibilidad de esperar a la mejoria completa,
dado el mal pronéstico del paciente ya conocido es impro-
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bable que pueda suceder (respuesta b). No obstante, se
debe informar a la familia de todas las posibilidades tera-
péuticas para que decidan cuél ofrece una mayor calidad
de vida para su hijo y la familia, evitando el sufrimiento
en la medida que sea posible y respetando sus tiempos
y sus necesidades en cada momento.

En caso de existencia de un Comité Etico Asistencial
en el Hospital podria ser interesante plantear el caso para
aconsejar la mejor actuacion y debatir individualmente
estos casos tan complicados y con importante sobrecarga
emocional no solo para la familia sino también para el
equipo médico implicado.

En todo caso, la decision de LET o rechazo no equiva-
le a “abandono” del paciente, todo lo contrario, las obli-
gaciones de cuidado integral permanecen hasta el final,
tratando de asegurar la mayor calidad de vida posible
al paciente hasta su fallecimiento asi como una muerte
digna (repuesta d).

En este caso, se establecio una magnifica relacion
entre el personal sanitario de la Unidad y los padres del
paciente, incluyendo al equipo de enfermeria y auxiliares
que participaron activamente en los cuidados y educacion
de los padres. Se ofrecid la posibilidad de ventilacion no
invasiva domiciliaria y de una bomba de alimentacion
como soporte para mejorar su calidad de vida, asi como
el material necesario para manejo de secreciones, fisiote-
rapia y medidas ortopédicas. Se educd a los padres para
el uso de la VNI durante la siesta y la noche, asi como se
les ensefio a utilizar la bomba de alimentacion y mante-
ner NEDC nocturna. Ademas, se programo fisioterapia
respiratoria en domicilio diaria y revisiones periodicas en
UCIP, Neurologia y Digestivo. La evolucion clinica del nifio
fue de relativa estabilidad y la convivencia en el domicilio
familiar muy buena, con satistaccion manifiesta por parte
de los padres de los cuidados en el domicilio.

Previamente al alta se pregunto a los padres sobre sus
preferencias sobre el lugar y la forma en que deseaban
que se produjera, llegado el momento, el fallecimiento
del nifio.

4. ;C0MO ABORDARIA EL MOMENTO DE LA MUERTE CON

LOS PADRES?

a. Ofreceria la posibilidad de sedacion en el hospital
acompahado de su familia.

b. Ofreceria la posibilidad de sedacién domiciliaria acom-
pafiado de la familia.

c. Larespuesta ay b son correctas.

d. No ofrecer sedaciéon ni otras medidas que puedan
“ayudar” o “acortar” el proceso de la muerte.

e. No plantearia dicha situacion a los padres previamen-
te a que suceda.

La respuesta correcta es la ¢

Como se ha referido previamente no es ético abando-
nar al paciente al decidirse limitar el esfuerzo terapéutico
(respuesta e), incluyendo reducir la agonia para aliviar los
sintomas propios de una situacion terminal, mediante la
administracion de farmacos segln se requieran, siem-
pre que se obtenga el consentimiento informado de los
representantes del nifio (respuestas a y b). El lugar del
fallecimiento debe ser decidido por los padres o familia-
res, siempre que este disponible un equipo de Cuidados
Paliativos o similar que asegure una asistencia completa
en caso de preferir el domicilio propio (respuesta c).

Dado el pronéstico fatal conocido del nifio y la pro-
babilidad de que suceda relativamente pronto, es mejor
conocer los deseos de la familia previamente a qué suce-
da, para planear correctamente las necesidades terapéu-
ticas y que los padres puedan reflexionar sobre aquello
que consideran mas adecuado para el bienestar de su
hijo y el proceso de duelo propio (respuesta e).

Tras reflexionar en pareja y con el resto de la familia,
los padres del nifio manifestaron su deseo de que el
fallecimiento fuese en el Hospital y se evitara en lo posible
el sufrimiento de su hijo.

El paciente se fue de alta permaneciendo un mes en
casa, con revisiones semanales en UCIP. manteniéndose
estable con BIPAP y NEDC nocturnas.

A los 7 meses y medio de vida reingresé en UCIP por
aumento progresivo del trabajo respiratorio sin fiebre ni
otra sintomatologia.

5. LLEGADO EL MOMENTO DE LA MUERTE, ;CUAL SERIA

EL PROCESO MAS ADECUADO?

a. Obligar a la familia a salir de la Unidad para evitar
que vean el sufrimiento de su hijo

b. Ofrecer a los padres acompafar a su hijo hasta el
momento de la muerte y administrar perfusion de
sedante para aliviar el sufrimiento.

c. Retirarla VNI 'y esperar a que se produzca la PCR sin
ninguna actuacion.

d. No permitir la entrada de ningln otro familiar.
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Natural History
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FIGURA 2. Resumen de la historia natural de los problemas respiratorios e intervenciones en AME. (Wang CH, Finkel RS, et al.
Consensus statement for standard of care in spinal muscular atrophy. J Child Neurol. 2007; 22: 1027-49).

e. Rechazar cualquier cambio de opinién de los padres
en ese momento.

La respuesta correcta es la b

Es éticamente incorrecto obligar a los padres a
abandonar a su hijo en ningin momento, ademas,
legalmente tienen derecho a acompafarle hasta en
momento de su muerte. A nivel emocional, acompahar
en el proceso de la muerte, favorece un duelo “no pato-
l6gico” permitiendo despedirse de él hijo que fallece
(respuesta a). El proceso de duelo ha de ser elaborado
por los padres, pero también por hermanos, abuelos y
resto de seres queridos. Si es posible y asi lo desean los
padres, el resto de la familia debe tener un momento
también para despedirse del nifio y a su vez, mantener
“arropados” a los padres en esta situacién tan dificil
(respuesta d).

La administracion de farmacos para reducir la con-
ciencia de la persona en situacion terminal y aliviar los
sintomas tras obtener consentimiento informado de
sus representantes esta contemplada en la Legislacion
Espafiola actual. El médico o cualquier otro miembro del
equipo sanitario, pueden declararse objetores, pero en
ese caso, debe cumplirse el deseo de los padres por otro
profesional (respuestas by c).

Es posible, que llegado el momento y la situacion de
estrés y sobrecarga emocional de la muerte, los padres
se retracten en su decision y precipitadamente soliciten
la intubacion y las medidas invasivas posibles para sal-
var la vida de su hijo. Llegado este momento, estamos
obligados a escuchar a los padres, dialogar con ellos y
razonar sobre la decision y si asi lo desean, considerar
actuar para evitar el fallecimiento (respuesta e).

Tras el ingreso, se trato de optimizar el soporte no
invasivo pero fue inevitable su evolucion a fracaso respi-
ratorio grave y el nifio fallecio al tercer dia en los brazos
de su madre. Durante el proceso de muerte acompafiaron
a sus padres, el abuelo y los tios del nifio (dada la corta
edad de las hermanas).

Tras un mes de su muerte, la UCIP envié una Car-
ta de condolencias a la familia ofreciéndose a resolver
fodas las dudas o aportar toda la informacion que fuera
necesaria asi como, simplemente, hablar con la familia
si esto favoreceria el proceso de duelo. Concretamente
en este caso, la buena relacion entre los profesionales de
la UCIP y los padres del nifio, ha persistido y permitido
que sigan en contacto con algunos de ellos. Tras varios
anos del suceso, los padres tienen un recuerdo tranquilo
y sosegado de la muerte de su hijo.
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Limitacion del esfuerzo terapéutico en lactante con hipotonia
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Caso clini n

Administracion accidental de vincristina intratecal

Ponente: Nuria Chaves Caro. Tutora: Cristina Calvo Monge.

Hospital Universitario Donostia.

Anamnesis y exploracién fisica

Paciente varén de 14 afios de edad, de 54 kg de peso,
sin antecedentes médicos de interés previos, que es diag-
nosticado de Leucemia Linfoblastica Aguda Alto riesgo. Se
inicia primer ciclo quimioterapico segtin protocolo SHOP-
2005. El dia +9 tras inicio de quimioterapia se traslada
a quirofano para colocacion de reservorio porth-a-cath y
para administracion de quimioterapia intratecal (Meto-
trexate (MTX), Hidrocortisona y ARA-C) bajo sedacidn.

En quiréfano se administra accidentalmente 1,5 mg
de vincristina por via intratecal.

1. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INMEDIATA A TOMAR?

a. Actitud expectante pendiente de evolucion neurolégica.

b. Retirar la mayor cantidad posible de liquido cefalo-
rraquideo (LCR) a través del acceso lumbar.

c. lrrigacion inmediata de LCR con suero salino fisiologi-
co (SSF) y Ringer lactato a través de acceso lumbar.

d. No retirar LCR e infundir directamente SSF y Ringer
lactato.

e. byc.

La respuesta correcta es la e

Tras administracion de vincristina intratecal de mane-
ra accidental en quiréfano se inicia protocolo de lavado
de LCR con SSF y Ringer lactato (ciclos de 30 ml hasta
un total de 360 ml). El paciente se traslada a UCIP man-
teniéndose en sedacion profunda, intubado y conectado
a VM convencional.

2. ;CUAL SERIA EL SIGUIENTE PAS0?
a. Insertar un catéter epidural, e irrigar el LCR con solu-
cién de Ringer lactato.

b. Insertar un catéter intraventricular y realizar irrigacion
de LCR con Ringer lactato.

c. Se afiadird plasma fresco congelado a la solucion
Ringer lactato.

d. Drenaje de LCR por catéter lumbar.

e. Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e
Si se administra vincristina erroneamente por via intra-

tecal, es necesaria una actuacion urgente e inmediata.

Se debe aplicar el siguiente tratamiento:

1. Retirar la mayor cantidad posible de LCR a través
del acceso lumbar, sin comprometer la seguridad del
paciente.

2. Insertar un catéter epidural en el espacio subarac-
noideo, a través del espacio intervertebral que se
encuentra por encima del acceso lumbar, e irrigar el
liquido cefalorraquideo con solucién de Ringer lactato.
Se debera disponer de plasma congelado y, si fuese
posible, se afiadiran 25 ml por cada litro de solucion
de Ringer lactato.

3. Insertar un drenaje o catéter intraventricular mediante
neurocirugia y continuar con la irrigaciéon del LCR, con
retirada de liquido a través del acceso lumbar conec-
tado a un sistema de drenaje cerrado. La solucion de
Ringer lactato puede administrarse por infusion conti-
nua a 150 ml/h o, si se ha afladido plasma congelado
a 75 ml/h. Se deberé ajustar la tasa de infusion para
mantener un nivel de proteinas del liquido medular
de 150 mg/dl.

Se ha observado una disminucion en la morbi-mor-
talidad si se asocia plasma fresco congelado (PFC) a
las irrigaciones con Ringer lactato. Se postula que dicha
asociacion, produce una adhesion inmediata a los com-
ponentes sanguineos minimizando asi la neurotoxicidad
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Administracién accidental de vincristina intratecal

de la vincristina (se observé que mas del 50% de la
vincristina se une a los componentes sanguineos en tan
solo 20 minutos via intravenosa).

Una vez en UCIP, se contintia protocolo de lavado de
LCR iniciado en quirdfano (evacuacion e irrigacion) con
SSF y Ringer lactato. Se procede a colocacion de drenaje
de ventriculostomia en ventriculo lateral derecho, catéter
epidural en L3 y catéter lumbar. Se afiade a las irrigacio-
nes con SSF y Ringer lactato plasma fresco congelado
(25 ml/L de solucion Ringer lactato) las 3 primeras horas
a 100 mi/h y posteriormente a 50 mi/h.

3. TRAS LA ADMINISTRACION DE VINCRISTINA

INTRATECAL SE ACTUA DE FORMA URGENTE. ;QUE

EFECTOS INDESEABLES DEBEMOS SOSPECHAR?

a. Afectacién sensitiva.

b. Paraparesia y tetraparesia.

c. Disfuncion del sistema nervisoso central (SNC), fallo
respiratorio y muerte.

d. byc.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la d

La administracion de vincristina intratecal pro-
duce toxicidad grave e irreversible en el SNC y dis-
funciéon motora seguida de radiculomieloencefalo-
patia progresiva ascendente, coma y muerte en dias
0 semanas. La vincristina se une a la tubulina en
menos de 5 minutos formando agregados neurofila-
mentosos que destruyen el citoesqueleto neuronal.
El primer signo clinico es evidente en las neuronas dis-
tales de extremidades inferiores. Posteriormente, se pro-
duce una disfuncion autonémica (dificultad miccional,
estrefiimiento severo, dolor abdominal, ileo). General-
mente se produce inflamacion y alteracion del SNC que
puede conducir a fallo respiratorio y muerte.

Es imprescindible una intervencion quirdrgica neu-
rolégica urgente para evitar una paralisis ascendente
letal.

En 1963 se introdujo la vincristina intravenosa como
farmaco quimioterapico frente a diversos procesos malig-
nos (leucemia aguda, linfoma, rabdomiosarcoma, neuro-
blastoma, tumor de Wilms). Es en 1968 en EEUU cuando
se describe el primer caso letal de mieloencefalopatia
ascendente tras administracion de vincristina intratecal.
Desde entonces hasta el 2010 se han descrito alrededor

de 60 casos mundiales, aunque la incidencia real es
desconocida.

En los 15 casos descritos en la literatura en los que
se utilizaron diversas terapias sin emplear PFC el 100%
de los pacientes fallecieron. De los 7 pacientes a los que
se les administré PFC 1 fallecié y 6 sobrevivieron con
paraparesia/tetraparesia. (Tablas 1y 2)

Se continta con protocolo de lavado de LCR con SSF
¥ Ringer Lactato con PFC en UCIP.

4. ADEMAS DE ESTAS MEDIDAS URGENTES, ;ANADIRIA

ALGUN TRATAMIENTO COADYUVANTE?

a. Piridoxina y acido folinico.

b. Vitamina B12.

d. Acido glutdmico.

d. No, esta contraindicada la terapia coadyuvante por
ausencia de evidencia que demuestre beneficios.

e. ayc.

La respuesta correcta es la e

Aunque no esta claro el efecto sobre la reduccion
de la neurotoxicidad se recomiendan unas medidas de
neuroproteccion que se muestran en la figura 1.

Actitud inmediata

1. Extraccién LCR: a través del acceso lumbar
conectado a sistema de drenaje cerrado

2. lrrigacién Ringer lactato + 25 ml/L de PFC. (150
ml/hora, si PFC a 75 ml/hora)

— Catéter epidural en el espacio subaracnoideo,
(espacio intervertebral por encima del acceso
lumbar)

— Drenaje/catéter intraventricular para irrigacion

— Ajustar tasa de infusion para mantener
proteinas del LCR 150 mg/dl.

+

Medidas de neuroproteccion

— A glutamico iv 10 g durante 24 horas, seguidos
de tres dosis de 500 mg/dia (1,5 g/dia) vo
durante un mes.

— A.folinico iv, de la siguiente manera:

1) 100 mg en bolo

2) Infusion 25 mg/hora durante 24 horas

3) 25 mg/6 horas en bolo durante 1 semana.
— Piridoxina 50 mg/8 horas iv durante 30 minutos.

FIGURA 1. Actitud ante administracion de vincristina intratecal:
Emergencia.



Ponente: N. Chaves Caro. Tutora: C. Calvo Monge 61

TABLA 1. MANAGEMENT OF INADVERTENT INTRATHECAL ADMINISTRATION OF VINCRISTINE WITHOUT FRESH-FROZEN

Patient
Time after

Sex Age incident Treatment Survival Reference
Female 2 years Shortly after  LD: CSF exchange by 0.9% saline in 24 h 3 days Schochet et al. [2]
NS 5 years After 30 min  CSF aspiration; hydrocortisone 12 days Shepherd et al. [4]
Female 29 years Immediately CSF aspiration; CSF exchange in 12 h; 14 days Slyter et al. [5]

dexamethasone

Female 5 years After 30 min  None 17 days Manelis et al. [6]
Female 2 years Immediately EVD (Ommaya) and LD: CSF exchange by 0.9% 6 days Gaidys et al. [7]

saline in 90 min; folinic acid

Male 16 years After 48 h Folinic acid; dexamethasone after 48 h of incident 36 days Williams et al. [8]

Male b6 years Immediately CSF aspiration 30 days Bain et al. [9]

Male 23 years After 10 min  CSF aspiration; dexamethasone, folinic acid, vitamin 365 days Bleck and Jacobsen [10]
B12, thiamine pyridoxine (in Coma)

Male 15 months  After 3 h Folinic acid; hydrocortisone 75 days Al Fawaz [11]

Female 27 years After 24 h NS 10 days Lau [12]

Female 59 years After 10 min - NS 40 days Meggs and Hoffman [13]

Male 3 years NS NS 6 days Kwack et al. [15]

Female 5 years Immediately NS 7 days Dettmeyer et al. [15]

Male 57 years Immediately NS 28 days Dettmeyer et al. [15]

Female 38 years After 40 min  CSF aspiration; EVD and LD: CSF exchange by 10 days Reddy et al. (this report)

Ringers lactate solution

NS: not specified; CSF: cerebrospinal fluid; EVD: external ventricular drain; LD lumbar drain.

TABLA 2. MANAGEMENT OF INADVERTENT INTRATHECAL ADMINISTRATION OF VINCRISTINE WITH FRESH-FROZEN PLASMA.

Patient

Time after
Sex Age incident Treatment Survival Reference

NS Adult Immediately EVD (Ommaya) and LD: CSF exchange by Ringers ~ Survived with  Dyke [16]
lactate and FFP in 24 h; glutamic acid paraparesis

Male 6 years Immediately  CSF aspiration; EVD and LD: CSF exchage by Survived with  Zaragoza et al. [171]
Ringers lactate and FFP; glutamic acid, folinic acid, tetraparesis
pyridoxine

Female 10years Immediately CSF aspiration; LD and EVD: CSF exchange Survived with  Michelagnoli et al. [18]
by Ringers lactate and FFP in 24 h; tetraparesis

methylprednisolone

Female 4 years Immediately CSF exchange by saline; LD and EVD: CSF 13 days Fernandez et al. [19]
exchange by plasmalyte and FFP for 12 h; folinic
acid, glutamic acid, dexamethasone

Male 7 years Immediately CSF exchange by Ringers lactate; LD and EVD: CSF  Survived with Al Ferayan et al. [20]
exchange paraby Ringers lactate and FFP for 24 h;  paraparesis

glutamic acid

Female 7 years Immediately CSF aspiration; EVD and LD: CSF exchange by Survived with  Igbal et al. [21]
Ringers lactate and FFP for 24 h; glutamic acid paraparesis

Male 32 years Immediately CSF aspiration; EVD and LD: CSF exchange by Survived with  Qweider et al. [22]
Ringers lactate and FFP for 144 h; glutamic acid, paraparesis

folic acid, pyridoxine

NS: not specified; CSF: cerebrospinal fluid; EVD: external ventricular drain; LD lumbar drain.
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Se inicia tratamiento neuroprotector con metilpredini-
solona (bolo 30 mg/kg seguido de perfusion a 5,3 mg/kg/h
durante 24-48 horas), acido folinico (bolo 100 mg y des-
pués a 25 mg/b h), piridoxina (50 mg/8 h) y acido glutami-
co (10 g en pertusion iv). Permanece intubado, conectado
a ventilacion mecanica convencional bajo sedoanalgesia
profunda ademas del tratamiento de lavado de LCR.

Durante las primeras horas de estancia en UCIP se
objetiva escasa salida de LCR por drenaje lumbar por lo
que inicialmente se realiza puncion lumbar y se deja caté-
ter con salida aproximada de 100 mi/h inicial. Posterior-
mente persiste el escaso débito de LCR por catéter lumbar.

. ;QUE COMPLICACIONES CABRIA ESPERAR?
Obstruccion drenaje lumbar.
Obstruccioén catéter epidural.

Dilatacién sistema ventricular.

ayc.

Todas son correctas.

© @0 oo o

La respuesta correcta es la d

Al objetivar disminucion de salida de LCR por caté-
ter lumbar y constatarse aumento progresivo de presion
intraventricular se realiza TC urgente donde se observa
tetrahidrocefalia con edema frontal derecho pericatéter
compatible con extravasacion sin efecto masa. Se retira
el drenaje ventricular derecho y se coloca un drenaje
ventricular izquierdo y un nuevo drenaje lumbar por obs-
truccion del previo.

A las 2 horas de la colocacion de drenaje ventricular
izquierdo, presenta anisocoria (midriasis izquierda) sin
alteraciones hemodinamicas.

6. ;CUAL ES SU SOSPECHA CLINICA Y ACTITUD A SEGUIR?

a. Encefalopatia ascendente en relacion a la toxicidad
de la vincristina y actitud expectante con limitacion
del esfuerzo terapéutico.

b. Obstruccion del drenaje ventricular izquierdo y pro-
ceder a recambio quirdrgico.

c. Sospecha de episodio convulsivo € iniciar tratamiento
con fenitoina iv.

d. Complicacion secundaria a la colocacion de catéter ven-
tricular y realizacién de TC urgente y cirugia si precisa.

e. byc.

La respuesta correcta es la d

Ante la clinica de anisocoria debe realizarse prueba
de imagen urgente para descartar lesion ocupante de
espacio. Si se confirma el diagnostico debe realizarse
drenaje quirlrgico urgente, en pacientes que presenten
clinica compresiva, especialmente si esta es de caracter
progresivo con signos de efecto de masa, signos de her-
niacion (incremento de somnolencia, cambios pupilares,
hemiparesias...) 0 anormalidades cardiorrespiratorias.
La rapida actuacion es fundamental para garantizar una
completa recuperacién neurolégica.

Ante la sospecha clinica de posible complicacion
ocupante de espacio se realiza TC urgente. Se objetiva
gran hematoma epidural con efecto masa, con signos de
herniacién transtentorial. Se realiza drenaje quirdrgico
urgente del hematoma epidural.

En la evolucion a nivel respiratorio presenta fracaso
respiratorio inicial que precisa traqueostomia, con destete
progresivo. A nivel neurologico se realizan evacuacion y
lavados de LCR durante 24 horas, que se suspenden
tras presentar inestabilidad clinica y las complicaciones
mencionadas.

Al alta de UCIP a los 51 dias de ingreso presenta sig-
nos de polineuropatia periférica, principalmente motora,
de extremidades inferiores, hemiparesia derecha residual
con mejoria progresiva con tratamiento rehabilitador.

Posteriormente se mantiene estable respiratoriamente
tras el alta hospitalaria sin precisar soporte.

Actualmente, tras los 5 afios transcurridos desde el
incidente, el paciente presenta nivel cognitivo normal,
pudiendo realizar una vida practicamente normal. A nivel
neuroldgico, es capaz de realizar deambulacion mantenida
con muletas, destacando atrofia muscular en ambas extre-
midades inferiores, de predominio en pantorrilla, hipoeste-
sia vibratoria en miembros inferiores (no nivel sensitivo, no
dismetrias), con balance muscular normal en miembros
superiores y debilidad a 4 proximal y 2 distal en inferiores.

Debido a lesion frontal crénica, sufre una primera
crisis ténico-clonica a los 18 afios que precisa tratamiento
anticonvulsivo de base (levetiracetam).

7. LA ADMINISTRACION DE VINCRISTINA INTRATECAL

PRODUCE DANOS IRREPARABLES E INCLUSO LETALES

;QUE PRECAUCIONES TOMARIA PARA ASEGURAR SU

CORRECTA ADMINISTRACION?

a. Establecer un sistema de doble chequeo para que 2
profesionales sanitarios verifiquen de manera inde-
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pendiente el medicamento, idoneidad de la dosis y
correspondencia con el paciente.

b. Establecer un circuito en el que coincidan medica-
cién intravenosa e intratecal para mayor facilidad de
administracion en un mismo paciente.

c. Etiquetar las medicaciones con un alerta.

Ninguna es correcta.
ayc.

La respuesta correcta es la e
El sulfato de vincristina esta indicado como tratamien-

to quimioterapico intravenoso exclusivo y no debe admi-

nistrarse por via subcutanea, intramuscular ni intratecal.

La administracion de vincristina por via intratecal es un

error de consecuencias fatales para el paciente que con-

tinda ocurriendo y que es necesario y posible prevenir.

Entre los factores contribuyentes a estos errores se han

descrito la falta de experiencia con esta medicacién y la

falta de doble chequeo.

El instituto para el uso seguro de medicamentos
(ISMP-ESPANA) y el Grupo Espafiol para el desarrollo
de la farmacia oncolégica (GEDEFQ) proponen que se
establezca un protocolo explicito para evitar la administra-
cién accidental de vincristina por via intratecal teniendo
en cuenta las siguientes recomendaciones:

1. Preparar la vincristina diluida en cloruro sédico al
0,9% en una minibolsa para infusién, para eliminar
el riesgo de confusion con las jeringas intratecales.
Con esta medida la vincristina se encuentra acondi-
cionada en un tipo de envase y en un volumen que
no se adaptan a la administracion intratecal, y que
ademas aseguran su diferenciacion de la medicacion
intratecal que se suele dispensar en jeringas. Se ha
seflalado que con esta simple medida se hubieran
evitado todos los casos debidos a la administracion
intratecal de vincristina, aunque algunas de sus cau-
sas hayan sido diferentes.

2. Etiquetar las preparaciones de vincristina con una
alerta que indique “PARA USO EXCLUSIVO INTRA-
VENOSQO”.

3. Etiquetar todas las preparaciones de medicamentos
para administracion intratecal con una alerta que
indique “PARA USO EXCLUSIVO INTRATECAL” y
acondicionarlas en sobrebolsas especiales para dife-
renciarlas de la medicacioén intravenosa.

4. Establecer un circuito diferenciado para la administra-
cion de la medicacion intratecal, de forma que ésta se
administre en diferente lugar y/o en distintos horarios

o dias que la medicacion intravenosa. Si esto no fuera
posible, para aquellos pacientes que reciben medi-
cacion por ambas vias, establecer un procedimiento
para que no se dispense la vincristina iv hasta que no
se tenga la confirmacion de que se ha administrado
la medicacion intratecal (o viceversa).

5. Establecer un sistema de doble chequeo para que dos
profesionales sanitarios verifiqguen de manera inde-
pendiente la idoneidad de la dosis y del medicamento,
y por supuesto su correspondencia con el paciente,
antes de la administracion de toda la medicacion
intratecal. (Esta medida deberia adoptarse para admi-
nistrar todos los medicamentos citostaticos).

6. Ademés de las medidas expuestas para evitar errores
de administracion, es importante incluir alertas con
dosis maximas de vincristina en los sistemas informa-
ticos de prescripcion y validacion, con el fin de evitar
errores de dosificacion.

En este caso se produjeron una serie de errores en
el circuito de administracion de Vincristina iv: en primer
lugar, la Vincristina estaba pautada a diferente hora, en
diferente ubicacion y por diferente profesional. Por error,
se envid toda la quimioterapia (intravenosa e intratecal) a
quiréfano, donde iba a ser administrada exclusivamente
la medicacion intratecal bajo sedacion. Una vez en qui-
rofano, un sanitario no habituado con la medicacion coge
una de las jeringas de citostaticos (Vincristina), que no
esta etiquetada con la alerta de “uso exclusivo intrave-
noso” e inicia la administracion de Vincristina intratecal.
Al finalizar la administracion y coger la siguiente jeringa
de citostatico comprueba que en ésta si esta indicado
“uso exlusivo intratecal”, por lo que en ese momento
se pone en contacto inmediatamente con el oncdlogo
de referencia que le informa del error y la necesidad de
iniciar las medidas inmediatas necesarias.

A partir del caso indice que nos ocupa se crea un
Protocolo de Manejo de Quimioterapia Intratecal en el
Hospital Universitario Donostia.
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EVOLUCION...
Dia 1-9 Diagndstico de LLA-B alto riesgo e inicio de tratamiento quimioterépico segtin protocolo SHOP 2005

Quiréfano: Colocacion de reservorio y administracion accidental de vincristina via intratecal.
Actuacion:

— Aspiracion de LCR e irrigacion con SSF y Ringer Lactato

— Colocacion de catéter epidural y drenaje de ventriculostomia derecha

— Neuroproteccion: metilpredinisolona, acido folinico, piridoxina y acido glutamico

Dia +10-11 Anisocoria.
2B tanie aele/zgie?) TC: dilatacion de sistema ventricular con hematoma epidural frontal izquierdo, desplazamiento de linea
media.
Actitud: retirada drenaje ventricular dcho. Colocacion drenaje ventricular izdo.

Dia +12 Anisocoria. Crisis convusiva.
ClelEk ek lnelelzaie)l s TC: gran hematoma epidural con efecto masa. Signos de herniacion transtentorial.
Actitud: drenaje quirargico urgente.

Dia +15-16 Extubacion fallida por fracaso respiratorio e inestabilidad hemodinamica. PCR 15 min.
(AelEE i el EMG: Neurografia motora y sensitiva normal

Dia +22 Traqueostomia
(15 dias tras incidente)

Dia +29 Retirada de soporte respiratorio.
(22N IE i aele e Polineuropatia periférica motora de EEIL. Paralisis |1l PC ojo dcho.
Ansiedad y depresion

Dia +45 EMG: Polineuropatia del enfermo critico con afectacion en EEII

(36 dias tras incidente)

Dia + 60 Alta UCIP.
(EYRelEE iR eIl Polineuropatia periférica (motora) de EEIl, hemiparesia derecha residual con mejoria progresiva con
tratamiento rehabilitador.

+ 2 afos Remision de LLA.
Polirradiculopatia y polineuropatia periférica de EEII.

+ 5-18 afios Nivel cognitivo normal, vida practicamente normal.
Deambulacion mantenida con muletas. Atrofia muscular en EEIl, de predominio en pantorrilla. Hipoestesia
vibratoria en EEII (no nivel sensitivo, no dismetrias). Balance muscular normal en EESS y debilidad a 4
proximal y 2 distal EEII.
Lesion frontal cronica: crisis tonico-clénica a los 18 afos (Levetiracetam).

3. Fernandez CV, Esao R. Intrathecal vincristine: an analysis 6. Protocolo de estudio y tratamiento de la Leucemia Agu-
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productos Sanitarios.



Caso clin n

Lactante con acidosis metabolica grave y

dificultad respiratoria

Ponente: Maria del Mar Tirado Balagué. Tutor: Jesus De la Cruz Moreno.

Complejo Hospitalario de Jaén.

Anamnesis y exploracién

Lactante de 1 mes de edad que acude a urgencias
por dificultad respiratoria de aparicion brusca que ha ido
en aumento en las ultimas 24 h. Presenta tos escasa,
no productiva y quejido intermitente. Esta afebril y sin
sintomas digestivos ni miccionales.

A su llegada a urgencias presenta las siguientes cons-
tantes: SatO, 88%, FR 65 rpm, FC 100 Ipm TA 85/52
mmHg, T2 36,4°C.

En la exploracion fisica destaca regular estado gene-
ral, cutis marmorata, bien hidratado y perfundido, pulsos
periféricos y centrales palpables y adecuados, llanto vigo-
roso, trabajo respiratorio moderado con tiraje subcostal
e intercostal. Auscultacion cardiorrespiratoria (ACR):
buena entrada de aire bilateral sin ruidos patoldgicos,
tonos ritmicos, soplo sistolico 1I/VI polifocal. Abdomen
blando y depresible, hepatomegalia de 2 cm, no signos de
irritacion peritoneal. Resto de la exploracion sin interés.

Antecedentes personales

Se trata de un recién nacido a término, con vacuna-
cion correcta segun calendario oficial.

Es un nifio con sindrome de Down, comunicacion
interventricular (CIV) restrictiva detectada en periodo
postnatal inmediato, sin repercusion hemodinamica. No
presenta alergias medicamentosas conocidas y no sigue
ningun tratamiento en la actualidad.

Antecedentes familiares

Los padres son rumanos sin patologia conocida. Se
trata del 5° hijo de familia numerosa, con hermanos
sanos.

. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA?
Monitorizar y administrar oxigeno con gafas nasales.
Solicitar hemograma, bioquimica y gasometria.
Canalizar dos vias periféricas

Solicitar radiografia de térax.

Todas son correctas.

® 00 o =

La respuesta correcta es la e

El sintoma guifa principal tanto en la anamnesis
como en la exploracion fisica es respiratorio, consis-
tiendo en dificultad respiratoria de aparicion brusca y
empeoramiento progresivo e hipoxemia. Sin embar-
g0, la auscultacion respiratoria no es patolégica, y el
paciente impresiona de regular estado general, lo que
debe hacer plantearse un amplio diagnéstico diferen-
cial.

En el lactante menor de 3 meses el mal estado gene-
ral acompafiado de dificultad respiratoria puede ser la
forma de presentacion tanto de una patologia respiratoria,
metabdlica, cardiaca o infecciosa, por lo que sera nece-
sario sospecharlas inicialmente y realizar una valoracion
inicial completa, proceder a monitorizacion y estabiliza-
cién iniciales, solicitar pruebas complementarias basicas
y considerar, entre otras patologias aquellas que son mas
graves y cuyo pronostico depende de iniciar un trata-
miento adecuado de forma precoz, como es la sepsis.
Por todo ello todas son correctas.

Se monitoriza al paciente, se administra O» en gafas
nasales, precisando 1 Ipm para mantener saturacion >
94%. A pesar de lo cual continda presentando dificul-
tad respiratoria moderada y regular estado general con
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empeoramiento progresivo. Se canalizan vias periféricas

vy se extraen hemograma, bioquimica y gasometria.

—  Hemograma: leucocitos 14.930/uL (N81%, L 6,8%)
Hb 11 mg/dl. Plaquetas 390.000/uL

— Bioquimica: glucosa 159 mg/dl, Na 154 mEg/L, K 3,6
mkEq/L, cloro 126 mEq/L, urea 91 mg/dl, creatinina
1,7 mg/dl, funcion hepatica normal. PCR 20,5 mg/L.

— Gasometria venosa: pH 6,8, bicarbonato y EB inde-
tectables. pCO. 25.

— Ldctico y amoniaco normales.

— Cetonemia y cetonuria negativas.

— Orina: proteinuria, glucosuria, hematuria y presencia
de oxalato calcico.

— Radiografia de térax: atelectasia lI6bulo superior dere-
cho.

2. ANTE ESTOS RESULTADOS INICIALES Y EL ESTADO
GENERAL DEL LACTANTE, ;CUAL SERIA LA ACTITUD MAS
CORRECTA?

a. Estamos ante una crisis de dificultad respiratoria
moderada por lo que hay que aumentar soporte res-
piratorio e iniciar ventilacion no invasiva.

b. La presencia de leucocitosis con neutrofilia orienta hacia
un cuadro séptico por lo que hay que iniciar antibiote-
rapia empirica y mantener monitorizacion estrecha.

c. La glucosa elevada y acidosis metabdlica orientan
hacia cetoacidosis diabética por lo que hay que iniciar
fluidoterapia e insulinoterapia.

d. Se trata de una acidosis metabdlica grave, la actitud
adecuada es el traslado a una unidad de cuidados
intensivos para proceder a estabilizacion y tratamiento
independientemente de la etiologia del cuadro.

e. Elresultado de la gasometria venosa es probablemen-
te un error por lo que se debe repetir gasometria y
mantener medidas de soporte ya iniciadas.

La respuesta correcta es la d

Dentro de los trastornos del equilibrio acido-base,
la acidosis metabdlica constituye un hallazgo analitico
frecuente en multiples patologias y su importancia cli-
nica es tanto mayor cuanto menor sea el nifio; aunque,
generalmente, basta el contexto clinico para un correcto
enfoque diagnéstico y terapéutico.

La acidosis metabdlica se define por una concen-
tracion de bicarbonato plasmatico igual o inferior a 18
mmol/L, con lo cual existen al menos 6 mmol/L de algin
“&4cido” desplazando la reserva alcalina.

Cuando no existen datos anamnésicos, exploratorios o
complementarios que orienten claramente la etilogia, es
util valorar la diferencia aniénica (anion GAP) o diferencia
entre aniones y cationes medidos ya sea en plasma u ori-
na; si es elevada hay que pensar basicamente en acidosis
primarias u organicas, aunque también pueden estar en
este grupo la insuficiencia renal, la cetoacidosis diabética,
la intoxicacion por alcoholes (todas ellas con abundante
sintomatologia acompafiante) y las acidemias lacticas
secundarias (shock, hipoxemia, estados de isquemia...).

En este grupo de patologia la orientacion diagnostica
debe basarse en una exhaustiva anamnesis, un minucioso
examen clinico y en un despistaje bioquimico basico inicial.

La respuesta a no es la mas correcta ya que la causa de
la dificultad respiratoria consistente en taquipnea e hipoxe-
mia es consecuencia de la acidosis metabdlica, por lo tanto
el tfratamiento aislado de estos sintomas no sera efectivo.

La clinica que suele acompafar a la acidosis meta-
bélica depende de la etiologia y la gravedad de esta. La
sintomatologia suele afectar a multiples érganos:

— Sistema nervioso central: letargia, coma y convulsiones.

— Respiratorio: taquipnea, distrés respiratorio e hipoxemia.

— Cardiovascular: hipoperfusion, pulso débil, taquicar-
dia, hipotension.

— Digestivo: nauseas, dolor abdominal, vémitos y ano-
rexia.

En cuanto a la respuesta b, aungue el cuadro séptico
debe ser considerado como posible etiologia, debido a
la gravedad del paciente, el inicio de la antibioterapia
sin otras medidas terapéuticas no sera la opcion mas
adecuada.

La respuesta ¢ no es correcta ya que los criterios
bioquimicos para el diagnostico de cetoacidosis diabética
no se cumplen en este caso. Ademas de pH venoso < 7,3
y/o bicarbonato < 15 mmol/L, incluyen hiperglucemia >
200 mg/dl, cetonemia > 3 mmol/L y cetonuria.

En cuanto a la respuesta e, los datos obtenidos de
las pruebas complementarias pueden ser erroneos en
ocasiones, debiendo ser valorados conjuntamente con la
clinica que presenta el paciente. Aln siendo posible que
el resultado de la gasometria fuera erréneo, la presencia
de la clinica grave d el paciente debe llevar a actuar de
forma precoz e intensiva en una unidad en la que pueda
proporcionarse esta atencion.

Debido a la acidosis metabdlica grave y el empeo-
ramiento progresivo del estado general del paciente se
procede a traslado a UCI pediatrica.
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En este momento sus constantes son: FC 110 Ipm,
FR 60 rom, TA 94/55 mmHg, SatO. 98% con O» 1 Ipm.
El paciente presenta a la exploracion empeoramiento del
estado general, palidez de piel y mucosas con adecuada
hidratacion, relleno capilar < 2", dificultad respiratoria
similar a exploracion previa y AR y AC sin cambios.

Tras confirmarse la acidosis metabdlica grave se rea-
liza expansion de volumen con suero salino fisiolégico
(SSF) hasta en 4 ocasiones sin mejoria de acidosis, per-
sistiendo el mal estado general con cutis marmorata y
distrés respiratorio moderado.

Se administra bicarbonato y se procede a intubacion
orotraqueal con TET del 3,5 y conexion a VM modalidad
SIMV controlada por presion con los siguientes parame-
tros: PIP 18, FR 40, Ti 0,5 y PEEP de 5 realizando un VT
de 6 mi/kg y precisando una FiO» de 0,3 para mantener
saturacion O, > 94%.

3. ;CUAL ES LA FORMA DE ADMINISTRACION DE

BICARBONATO MAS ADECUADA EN ESTE CAS0?

a. Se debe administrar bicarbonato en la menor dosis
posible, incrementando dosis hasta obtener resultado
ya que puede producir hipernatremia e hipocalcemia
potencialmente graves para el paciente.

b. Se administrara 1/3 del déficit en 24 horas.

c. Seadministrara 1/3 del déficit en primeras 1-3 horas y
1/3 en las 8 horas siguientes, suspendiendo la admi-
nistracion al alcanzar pH > 7,20 0 HCO3 > 15 mEqg/L.

d. Siexiste hipovolemia se administrara bicarbonato 1/6
M a 20 ml/kg. En caso contrario se administrara bicar-
bonato a 1 mEg/kg con bicarbonato 1M diluido al 50%
con SSF, pudiendo repetirse en caso de no ser efectivo.

e. Larespuesta anterior no es correcta ya que no debe
repetirse la administracion de bicarbonato y, en caso
de no haber respuesta a la primera administracion de
bicarbonato, se debera iniciar hemodialisis.

La respuesta correcta es la d

El protocolo terapéutico debe incluir asegurar va
aérea, ventilacion y circulacion (ABC); solicitar pruebas
complementarias iniciales que deben incluir hemograma,
iones, lactato, glucosa, urea, creatinina, osmolaridad y
orina con glucosa, cuerpos cetonicos, pH y densidad;
iniciar oxigenoterapia en caso de hipoxemia y proceder
a expansion de volumen en caso de haber hipoperfusion.

Si se conoce la etiologia de la acidosis por las pruebas
complementarias iniciales, se debe iniciar el tratamiento

de la etiologia de base lo antes posible. En caso contrario
y si persiste la acidosis habré que clasificarla y proceder
a la reposicion de bicarbonato segtin cada caso (Fig. 1).

El calculo del déficit de bicarbonato en mEq se obten-
dra multiplicando el exceso de bases por los kilogramos
de peso del paciente por 0,6.

La acidosis leve se define por un pH > 7,20; HCO3; >
15 mEqg/L y EB < -5. En este caso se puede retrasar el
tratamiento con bicarbonato a la espera de respuesta a
tratamiento etioldgico; en caso contrario se debera admi-
nistrar 1/3 del déficit en 24 h.

La acidosis moderada se define por un pH entre 7,1
y 7,2 y HCO5 10-15 mEq/L. En este caso se administra
1/3 del déficit en 1-2 h y otro 1/3 en las siguientes 8 h,
suspendiendo la administracién al alcanzar pH > 7,20
con HCOs > 15 mEq/L.

La acidosis grave se define por un pH < 7,1 con HCO3
<10 mEg/Ly EB < -15. En caso de acompafarse de
hipovolemia se procedera a expansion de volumen con
bicarbonato 1/6 M a 20 ml/kg. De no haber hipovolemia
podra administrarse bolo de bicarbonato a 1 mEg/kg con
bicarbonato 1M diluido al 50% en SF en 15 minutos,
pudiendo repetirse.

Evolucion

El paciente se extuba tras 48 h, pasando a recibir
oxigeno en gafas nasales. Se mantiene bien oxigenado y
ventilado con controles gasométricos normalizados.

Es dado de alta de UCI con diagndstico de acidosis
metabdlica no lactica grave con anion GAP aumentado,
pendiente de completar estudio de acidemias organicas.

Durante su estancia en planta de pediatria general
tiene una buena evolucion. Se reciben resultados del
estudio normales, motivo por el que es finalmente dado
de alta a domicilio.

A los 4 dias del alta consulta de nuevo en urgencias
por cuadro de vomitos y deposiciones liquidas de 24
h de evolucion con gran afectacion del estado general,
estando afebril.

Sus constantes en ese momento son: SatO, 92%,.
FR 61 rom, FC 150 Ipm, TA 75/36 mmHg y T? 36,6° C.

La exploracion fisica es similar a la presentada en
ingreso anterior con regular estado general, cutis marmo-
rata, buena hidratacion y perfusion. Pulsos periféricos y
centrales palpables y adecuados. Llanto vigoroso. Trabajo
respiratorio leve-moderado con tiraje subcostal e inter-
costal. ACR normal, salvo soplo sistélico 1l/VI polifocal.
El resto de la exploracion es normal.
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Asegurar ABC
Pulsioximetria

-

Acidosis metahélica
pH < 7,35; CO3H < 21 mEq/L

Sangre: hemograma, iones,
lactato, glucosa, urea,

Acceso vascular/IO

Oxigenoterapia l

creatinina, osmolaridad,
Orina: G, CC, pH, densidad

Expansion de volumen si presenta hipoperfusion
(Taquicardia, pulsos débiles, extremidades frias, oliguria, hipotensién)
— Bolos 20 ml/kg de SSF en 10-60 min

|

‘ Tratamiento etiologico ‘

Reevaluar gases, diuresis
y perfusion

Persiste acidosis
Administrar bicarbonato sédico hasta pH > 7,20y COsH > 15 mEq/L *

Calculo de déficit total de mEq COsH = Ex. Bases x kg x 0,6
(mEg a administrar/h = ascenso deseado de Co3H/h x kg x 0,6)

!

)

Acidosis leve
pH >7,20; COsH > 15; EB =-5

Acidosis moderada
pH =7,1-7,20; COsH = 10-15

Acidosis muy grave
pH < 7; COsH < 10; EB < -15

!

l

Tratamiento etioldgico

No responde i

Administrar 1/3 del
déficiten 24 h

Administrar 1/3 del déficit
en1-3hyotro 1/3en 8 h.
Suspender al alcanzar
pH > 7,20 con
COs3H > 15 mEg/L

— Si hipovolemia:
administrar bicarbonato 1/6
M= 20 mil/kg

—Bolo 1 mEqg/kg de bicarbonato
1M diluido al 50% en SF

en 15 min
(puede repetirse)

|

Recalcular déficit y
administgrar 1\3en 1 h

FIGURA 1. Algoritmo de tratamiento de la acidosis metabolica. Gonzdlez de Aguilar P, Gonzélez Hervas C. Acidosis metabdlica. Manejo
de liquidos en nifios criticos en situaciones basales y en los trastornos del medio interno. Manual del paciente critico pediatrico. Fundacion

Lavante.

Ingresa en observacion donde se administra oxige-
noterapia en gafas nasales a 0,5 lom para mantener
oxigenacion adecuada.

Dados los antecedentes se extrae gasometria en la
que se demuestra pH 7,12, HCO; 9,8 mEq/L y EB -19,5.

Se traslada a UCI pediatrica donde se inicia expan-
sion de volumen con SSF y bicarbonato, precisando un
total de 5 mEq/kg para normalizacion de la acidosis y
desaparicion de la clinica respiratoria.

4. ;ESTARIA INDICADA EN ESTE CASO LA

ADMINISTRACION DE BICARBONATO?

a. Al no tratarse de una acidosis metabdlica grave, solo
serfa necesaria la expansion de volumen con SSF.

b. Laindicacion de administracion de bicarbonato viene
dada unicamente por el nivel de bicarbonato, estando
indicada cuando HCO3 < 5 mEg/L.

c. Al ser las cifras de potasio normales en bioquimica
sanguinea, no estaria indicada.

d. Una de las indicaciones del uso de bicarbonato es
la sospecha de intoxicacion exdgena, por lo que en
este caso podria ser de utilidad.

e. Ninguna de las anteriores es cierta.

La respuesta correcta es la d

Aunque el uso de bicarbonato en la acidosis meta-
bdlica esta muy discutido en la actualidad, en algunos
casos como en los que el pH es inferior a 7,15 podria
estar indicada su administracion.

La indicacion esta claramente establecida en algunas
patologias como insuficiencia renal crénica o acidosis tubu-
lar renal, ya que la causa de la acidosis es la pérdida de
bicarbonato. Asi mismo, en acidosis por intoxicacion exoge-
na también estaria indicado el bicarbonato, ya que crea un
ambiente de alcalosis que favorece la eliminacién del toxico.
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En nuestro caso, al haber establecido un diagnéstico
diferencial en el que se excluyen tanto la acidosis lactica
como la cetoacidosis y la insuficiencia renal, se debe
sospechar como causa mas probable la presencia de
sustancias toxicas, estando por ello indicada la adminis-
tracion de bicarbonato.

En términos generales las indicaciones de adminis-
tracion de bicarbonato como tratamiento de la acidosis
metabdlica son las siguientes:

a. Bicarbonato < 5 mEq/L.

b. Dificultad para mantener una hiperventilacion ade-
cuada.

c. Acidosis metabolica grave con anion gap normal.

d. Acidemia grave asociada a fallo renal o sustancias
toxicas.

e. Hiperpotasemia severa.

Se reciben los resultados de las pruebas complemen-
tarias solicitadas al ingreso:

—  Hemograma: leucocitos 10.320/ul (N 71%, L 10%)
Hb 11 mg/dl. Plaquetas 450.000/LL.

— Bioguimica: glucosa 150 mg/dl, Na 142 mEq/L, K 4,3
mEg/L, urea 20 mg/dl, creatinina 0,5 mg/dl, funcion
hepatica normal. PCR 15 mg/L.

— GAP osmolar: normal.

— L&ctico y amoniaco normales.

— Cetonemia y cetonuria negativas.

— Orina: proteinuria, glucosuria, hematuria y oxalato
calcico.

— Tdxicos (paracetamol y salicilatos): negativos
La gravedad del cuadro y la falta de respuesta inme-

diata al tratamiento hacen necesario recuperar las prue-

bas complementarias solicitadas en el ingreso anterior:

— Acidos orgénicos: normales.

—  Screening metabdlico realizado al nacimiento: negativo.

— Tandem ampliado de metabolopatias: negativo.

5. UNA VEZ OBTENIDO EL RESULTADO DE LAS PRUEBAS
COMPLEMENTARIAS, ;CUAL SERIA EL DIAGNOSTICO MAS
PROBABLE?

a. Acidemia metilmalénica

Cetoacidosis diabética

Insuficiencia renal

Intoxicacion por etilenglicol

Ninguna de las anteriores

© o0 o

La respuesta correcta es la e

Todas ellas estan consideradas en el diagnéstico dife-
rencial de acidosis metabdlica con anion GAP aumentado.

Queda excluida la acidemia metilmalénica ya que
el estudio de acidos organicos en plasma y orina son
normales. Los cuerpos cetonicos y la cetonuria negati-
vos excluyen una cetoacidosis diabética. La insuficiencia
renal queda descartada ya que el control de funcion renal
es normal. La intoxicacion por alcoholes queda también
descartada ya que el GAP osmolar es normal.

Por lo tanto ninguna de las opciones sera correcta.

El etilenglicol es un alcohol muy usado en la industria
y la intoxicacion y el envenenamiento por etilenglicol no
son eventos raros en el adulto, sin embargo si son excep-
cionales en la edad pediatrica. La dosis téxica es de 1
a 1,5 ml/kg. El diagnéstico se basa en la sospecha en
base a la anamnesis y la clinica, asi como con la deter-
minacion en plasma de etilenglicol, siendo el resultado
positivo cuando se detecta una concentracién mayor a
20 mg/dl o 3 mmol/L.

Cuando es imposible la determinacion de niveles,
se puede establecer el diagnéstico de forma empirica si
se cumplen los criterios diagnésticos de la Asociacion
Americana de Toxicologia:

1) Concentracion en plasma > 20 mg/dl (3 mmol/L), o

2) Historia clinica de ingesta de cantidad toxica (1-1,5
ml/kg) + GAP osmolar > 10 mOsm/kg, o

3) Alta sospecha clinica + al menos 2 de:
a.pH arterial < 7,3.
b.Bicarbonato < 20 mEg/L.
¢.GAP osmolar > 10 mOsm/kg.
d.Oxalato célcico en orina.

El tratamiento de la intoxicacion por etilenglicol se
basa en:

[. Reanimacion: se incluiria la proteccion de via aérea
y el manejo con liquidos. El empleo de bicarbonato
debera hacerse con cautela ya que puede producir
hipocalcemia e hipernatremia. La administracion de
bicarbonato ayuda a corregir la acidosis metabdlica
ya que incrementa la eliminacion renal de &cido gli-
colico e inhibe la precipitacion de cristales de oxalato
de calcio. Se deben monitorizar los niveles de calcio
durante su infusion asi como medir el intervalo QT
para decidir la dosis y la velocidad de infusion de
calcio en caso de aparecer hipocalcemia.

Uno de los tratamiento tradicionales en la intoxicacion

por etilenglicol es la inhibicién de la actividad de la

deshidrogenasa alcohdlica indicado cuando la con-
centracion del mismo es mayor a 3.2 mmol/L. Los dos
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inhibidores de la deshidrogenasa alcohdlica descritos

son el fomepizole y el etanol. Los esquemas de tra-

tamiento recomendados por la Academia Americana

de Toxicologia Clinica son:

Fomepizole:

— Dosis de carga 15 mg/kg

— Dosis de mantenimiento: 10 mg/kg cada 12 horas
por cuatro dosis

— Dosis subsecuentes: 15 mg/kg cada 12 horas,
mantenidos hasta que los niveles de etilenglicol se
reduzcan a menos de 20 mg/L.

Etanol:

— Etanol al 10% diluido en glucosa al 5%

— Dosis de carga: 8 a 10 ml/kg

— Dosis de mantenimiento: 1.4 a 2 ml/kg/h, la cual
se mantendré hasta que los niveles de etilenglicol
se reduzcan a menos de 20 mg/dl.

[I. Hemodialisis: excelente alternativa terapéutica para
el manejo de la intoxicacion por etilenglicol. Depura
tanto este como el &cido glicélico y controla de mane-
ra satisfactoria la acidosis lactica. Las indicaciones
para realizar hemodialisis son:
a.Deterioro de signos vitales a pesar de cuidados

intensivos de soporte
b.Acidosis metabdlica significativa
c.Fallo renal
d.Alteracion de electrolitos que no responden a tera-
pia convencional
La concentracion sérica de etilenglicol > 500 mg/L (8
mmol/L) no es criterio por si solo para la hemodiélisis,
ya que en ausencia de disfuncion renal o acidosis
grave el uso de fomepizole elimina la necesidad de
hemodialisis.

Tras las primeras horas se normaliza la acidosis meta-
bdlica y desaparece gradualmente la clinica respiratoria,
pudiendo ser dado de alta a planta de pediatria general
alas 24 h.

Evolucion

En planta de pediatria presenta una evolucion
favorable con estabilizacion respiratoria y correccion
metabdlica completa por lo que se plantea reinicio
de nutricion enteral. Tras el reinicio de esta presenta
cuadro de deposiciones liquidas, deshidratacion y de
nuevo acidosis metabdlica grave que precisa de nue-
vo tratamiento en unidad de cuidados intensivos con
buena respuesta.

Se sospecha APLV, se realizan Prick Test y RAST con
resultado positivo, motivo por el que se inicia dieta de
exclusion de proteinas de leche de vaca y tras estabiliza-
cién del cuadro se procede al alta domiciliaria.

Juicio clinico
— Acidosis metabdlica grave con anion GAP aumentado.
— Alergia a las proteinas de leche de vaca.
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Caso clinico

Recién nacido varon a término de 4 dias de vida, que
es traido a urgencias por decaimiento y tendencia al sue-
fio. Los padres refieren rechazo de tomas y disminucion
de frecuencia de diuresis, sin vomitos y afebril.

En la exploracion fisica se objetiva:

T2 rectal 37,3°C, TA 42/23 mmHg, Fc 200 lpm, FR
65 rpm, Saturacion de oxigeno por pulsioximetria 92%
respirando aire ambiente y peso de 2.900 g.

El paciente presenta mal estado general, sintomas de
dificultad respiratoria con quejido, taguipnea, cianosis
perioral con mucosas humedas, ictericia cutaneo-mu-
cosa. La auscultacion cardiaca y pulmonar es normal,
sin objetivarse soplos y los pulsos femorales son débiles
y simétricos. El abdomen no esta distendido y se palpa
hepatomegalia a 3 cm del RCD. La fontanela anterior esta
abierta y es normotensa, y el neonato esta hipotonico y
poco reactivo.

Antecedentes personales

Se trata de un recién nacido a término (38 semanas)
con parto eutdcico. El liquido amnidtico fue claro con
amniorrexis intraparto (< 6 horas de bolsa rota), siendo la
deteccion de estreptococo del grupo B (SGB) desconoci-
da. El score de Apgar es de 9/10. Se realiza profilaxis 6cu-
lo-hemorragica en paritorio. El peso al nacimiento (PRN)
es de 3.140 g. El paciente hace diuresis y meconiorrexis
en las primeras 24 horas de vida y recibe lactancia mixta
(con suplementos de biberones de formula).

El embarazo fue controlado, con ecografias normales
y correspondientes, sin precisar medicacion ni ingerir
otros toxicos en el embarazo. No presenta antecedentes
familiares de interés, siendo los padres sanos y teniendo

un hermano de 18 meses, sano. No hay antecedente de
consanguinidad.

. ;CUAL SERIA SU ORIENTACION DIAGNOSTICA?
Sepsis neonatal precoz.

Cardiopatia congénita ductus dependiente.
Debut de un error innato del metabolismo.
Deshidratacion hipernatrémica grave.
Podrian ser todas las anteriores.

® 00 o =

La respuesta correcta es la d

Un recién nacido que consulte por afectacion del
estado general puede ser el modo de presentacion de
cualquiera de las patologias previamente mencionadas.
En los recién nacidos es caracteristica la inespecificidad
de los signos y sintomas clinicos como son el rechazo de
tomas y el decaimiento.

Respuesta a. La sepsis neonatal se caracteriza por ser
una infeccién grave con signos de respuesta inflamatoria
sistémica en los primeros 28 dias de vida. Los gérmenes
implicados més frecuentemente son aquellos que aparecen
en el canal del parto en el caso de la sepsis precoz (Tabla
1) siendo el SGB el primero en frecuencia tanto en las
precoces como tardias. La ausencia de fiebre en el periodo
neonatal no excluye la posibilidad de una infeccién.

En este caso el cribado del SGB fue desconocido
y la madre no recibié profilaxis antibiética, aunque las
escasas horas de bolsa rota no indicarian riesgo de sepsis
neonatal precoz.

Respuesta b. Las cardiopatias congénitas ductus
dependientes son relativamente frecuentes y por lo general
se manifiestan inmediatamente tras el nacimiento o en los
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TABLA 1.

Precoz Tardia

Bacterias implicadas < 0-6 ddv 7-28 dadv
Estreptococo grupo B (SGB) +++ +++
E. coli +++ ++
Klebsiella spp. + +
Enterobacter spp. + +
Listeria monocytogenes + +
Otros gram negativos entéricos + +
Gram negativos no enterogénicos + +
Streptococcus viridans + +
Staphylococcus aureus + +++
Citrobacter spp. 0 +
Salmonella spp. 0 +
Staphylococo coagulasa negativo 0 +
Enterococo 0 +

*ddv: dias de vida

primeros dias de vida. Se caracterizan por un periodo libre
de sintomas seguido de una clinica con signos y sintomas
sugestivos de bajo gasto cardiaco: mala perfusion periféri-
ca, cianosis, taquicardia, ritmo de galope, hepatomegalia
e hipotension arterial consecuencia de la hipoperfusion
vascular sistémica por el cierre del ductus arterioso. Se
debe sospechar en todo recién nacido que se presente con
alteracion del estado general, alguno de 1os signos previa-
mente mencionados y la presencia o no de soplo cardiaco.
La infusion de PGE puede salvar la vida del paciente.

Apoyarian los datos a favor de una cardiopatia con-
génita el estado de shock y la edad de presentacion en
este paciente aunque no se objetiva soplo ni ausencia
de pulsos.

Respuesta c. Los errores innatos del metabolismo
resultan de la ausencia o anormalidad en la funcién
de una enzima o su cofactor causando el déficit de su
metabolito final especifico y/o el acimulo de metabolitos
intermediarios toxicos. Clasicamente se presentan con
diversos sintomas inespecificos después de un periodo
de comportamiento, actividad y alimentacion normales.
Los sintomas de presentacion dependeran del tipo de
defecto congénito pero en general tales como:

— Obnubilacién.

— Hipotonia.

— Convulsiones.

— Vomitos.

— Ictericia con o sin hepatomegalia.

Exceso de sodio: preparacion
inadecuada de biberones

Deshidratacion

hipernatrémica

Pérdida excesiva
de liquidos:
enteral, renal

Ingesta insuficiente
de liquidos:
Hipogalactia

FIGURA 1. Causas de deshidratacion hipernatrémica en el neo-
nato.

— Dificultad respiratoria 0 apnea.

— Retraso del crecimiento.

— Olor peculiar.

Algunos de estos signos aparecen en el paciente que
se presenta.

Respuesta d. Durante los primeros diez dias de vida
los recién nacidos experimentan una pérdida de peso
fisiolégica consecuencia de la pérdida de agua del com-
partimento extracelular como respuesta a la regulacion
de la homeostasis tras el nacimiento. La méaxima pérdida
de peso aparece entre los 7-10 dias de vida (10% en
los recién nacidos a término). Dicha pérdida de peso
puede conducir a hipernatremia siendo ésta mas grave
cuanto mayor es la pérdida de peso como ocurre en
los casos de falta de aporte (hipogalactia) o pérdidas
excesivas (diarrea). El caso de aporte excesivo de sodio
como ocurre con la inadecuada preparacion de biberones
(Fig. 1) es una causa menos frecuente. La clinica de la
deshidratacion hipernatrémica es muy diversa y de nuevo
inespecifica: letargia, irritabilidad, convulsiones, hemo-
rragia cerebral y signos de hipertension intracraneal. No
existen signos clinicos de deshidratacion.

2. ;CUAL SERIA LA ACTITUD TERAPEUTICA INICIAL?

a. Oxigeno, canalizacion de via venosa periférica y volu-
men en forma de suero salino fisiolégico.

b. Oxigeno, canalizacion de via venosa periférica, admi-
nistracion de volumen y antibioético intravenoso.

c. Analisis de sangre (hemograma, reactantes de fase
aguda, bioquimica, gasometria y hemocultivo) y orina.
Puncién lumbar.

Ecografia cerebral.
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C: Canalizacion
RV B: Datos de de via venosa D: Hipotonia,
/?)'e\r/rﬁeaa%rlza insuficiencia periférica — pupilas
respiracion » respiratoria — » expansion de » normales,
espontanea se inicia volemia reactivas,
oxigenoterapia intravascular sin crisis
(SSF 20 mi/kg) FIGURA 2. Esquema de actua-

cion en el paciente segln regla
ABCD.

TABLA 2. PRUEBAS DIAGNOSTICAS INICIALES ANTE UN RECIEN NACIDO CON ALTERACION DEL NIVEL DE CONCIENCIA.

Estudio

Alterado en.e.

Hemograma

Glucemia, B-OH Butirato

lones, BUN, creatinina, calcio sérico
Amonio sérico

Equilibrio acido-base, acido lactico
Cultivos (sangre, orina y LCR)

Pruebas de imagen cerebral

La respuesta correcta es la b

En todo paciente que se presente con afectacion del
estado general y datos de gravedad se iniciara la regla del
ABCD asegurando en dicho orden la via aérea, oxigena-
cion-ventilacion y el estado circulatorio (Fig. 2).

Todas las anteriores patologias sefialadas pueden
cursar con los sintomas que presenta el paciente y en
todos los casos la reanimacion inicial debe ser la misma
respetando la regla del ABCD. Ademas en esta opcion se
ahade el antibiético de amplio espectro dada la importan-
cia de la administracion del mismo en la primera hora tras
la sospecha de sepsis de acuerdo a las recomendaciones
internacionales (Surviving Sepsis Campaign).

Un estudio sistematico inicial que incluya un analisis
de sangre y orina como despistaje de infeccion bacteria-
na, alteraciones metabdlicas o del equilibrio acido base
e incluso recogida de muestras microbiolégicas o para
estudio metabdlico posterior son obligadas en el manejo
del paciente como se indica en la respuesta c¢ (ver tabla
2). En situacion ideal toda muestra debe ser recogida
antes del inicio de cualquier terapia que pueda alterar
el estudio posterior, aunque nunca deben suponer un
retraso para el inicio del tratamiento

El estudio de liquido cefalorraquideo (LCR) es nece-
sario en el cribado infeccioso del neonato dada la mayor
frecuencia de participacion meningea en este grupo de
edad, pero debido a la inestabilidad hemodinédmica en

Sepsis, anemia grave, enfermedades metabdlicas
Sepsis, enfermedades metabdlicas

Enfermedades metabdlicas, trastornos renales
Errores innatos del metabolismo

Alteraciones metabolicas, shock, trastornos del SNC
Sepsis

En todas las patologias

este paciente se contraindica la realizacion de la técni-
ca (respuesta d). La ecografia transfontanelar también
estaria indicada por la alteracién del nivel de conciencia
(respuesta e).

Dada la situacion de inestabilidad hemodinamica del
paciente y los datos de shock e insuficiencia respiratoria
se realiza intubacion orotraqueal urgente, canalizacion
de via venosa periférica para infusion de volumen (Suero
salino fisiolégico 15 ml/kg) y administracion de antibiote-
rapia de amplio espectro con ampicilina y gentamicina
intravenosas. Previa a la administracion del mismo se
extraen analisis de sangre que incluye hemograma: leu-
cocitos 16.380/ul (62% neutrdfilos), hemoglobina 22,4
g/dl, 221.000 plaquetas/pl; bioquimica: glucemia 89 mg/
dl, creatinina 1,4 mg/dl, urea 13 mg/dl, sodio 146 mEq/L,
potasio 5,6mEq/L, cloro 101 mEqg/L, calcio iénico 1,2
mmol/L, bilirrubina total 10,6 mg/dl, bilirrubina directa 0,1
mg/dl, GOT 24 U/L, GPT 113 U/L, amonio 958 umol/L;
gasometria arterial: pH 7,33, PaC0.53 mmHg, PaO.
205 mmHg, HCO; 22mmol/L, EB -5, 4cido lactico 1,5
mmol/L. B-OH Butirato capilar 0,7 mmol/L. Se recogen
hemocultivo y urocultivo.

Durante la estabilizacion presenta episodio convulsivo
focal consistente en hipertonia de miembros superiores
¥ movimientos de chupeteo que ceden tras la adminis-
tracion de fenobarbital IV (20 mg/kg).
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Hiperamoniemia (umol/L)

!

:Explicado por
enfermedad?

!

‘ Asintomatico ‘ ‘ Sintomatico ‘

e

\ Repetir \ \ < 180 \ \ 200-400 \

A

Tratamiento

3. EN CUANTO A LA HIPERAMONIEMIA, INDICA LA

RESPUESTA MAS CORRECTA

a. Se considera hiperamoniemia independientemente
de la edad valores por encima 50 pmol/L.

b. Repetir la muestra, siempre se ha de comprobar el
valor en 2 ocasiones.

c. Essuficiente con asegurarse que la muestra es venosa
y que ha sido obtenida sin compresor ya que la clinica
es compatible.

d. La muestra debe obtenerse siempre con reposo del
grupo muscular correspondiente y sin hipoxia, ser
depositada en tubo con EDTA (de vacio) y en hielo y
procesada en el periodo maximo de una hora.

5. No se trata de una prueba de determinacion urgente
por lo que es posible que no en todos los hospitales
exista la determinacion del mismo.

La respuesta correcta es la d

Para asegurar un valor fidedigno de amoniemia
debe extraerse la muestra (venosa o arterial, respuesta
¢) siempre en condiciones ideales de reposo del grupo
muscular correspondiente sin hipoxia (sin comprimir ni
sujetar), depositarla en tubo de vacio con EDTA en hielo
y procesarla en el menor tiempo posible (maximo 1 hora)
ya que el amonio a partir de este periodo comienza a
sintetizarse por las células sanguineas contenidas en
la muestra.

El diagndstico de hiperamoniemia varia si el paciente
se encuentra en periodo neonatal o no (respuesta a).

)

> 400

Tratamiento y
canalizar via
para diélisis

Repetiren 2 h

—

\ 200-400 \ \ > 400 \

} }

‘Continuar‘ ‘ Dia’lisis‘

FIGURA 3. Algoritmo de actua-

cién segun valores de hipera-
moniemia.

Asi se define hiperamoniemia en neonatos si el valor de
amonio se encuentra por encima de 110 umol/Ly en el
resto de edades > 50 pmol/L. Valores de 180 pmol/L en el
recién nacido y de 150 pymol/L (elevaciones moderadas)
son toxicos para el sistema nervioso central e indican
necesidad de iniciar tratamiento urgente.

En ocasiones puede ser prudente repetir la muestra
ya que el diagnostico de hiperamoniemia conlleva una
serie de pruebas diagnosticas y tratamiento que conviene
asegurarse del valor alto real del mismo. Se considerara
necesario repetirlo en los casos en los que se trate de una
hiperamoniemia leve 0 moderada (valores hasta 110-150
pmol/L) y cuando la clinica no es compatible, ver figura
3. En este caso se trata de una hiperamoniemia grave
con clinica compatible por lo que repetir la prueba no es
una prioridad (respuesta b) (Fig. 3).

Las enfermedades metabdlicas son poco frecuentes
pero las consecuencias derivadas de la hiperamoniemia
puede ser graves de no detectarse e iniciar el tratamiento
a tiempo de modo que se consideran urgencias vitales. Es
obligado que cualquier hospital cuente con un laboratorio
que determine el nivel de amonio de forma URGENTE
las 24 horas del dia (respuesta e).

Ante la sintomatologia neurologica compatible con
dicho valor de hiperamoniemia se considera un paciente
con debut neonatal de una enfermedad metabdlica y
se decide ingreso para monitorizacion y tratamiento en
la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCI-P).
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TABLA 3. EXPRESION CLINICA EN LAS HIPER AMONIEMIAS DE ACUERDO A LA EDAD.

Neonato

|n

Agudo: recién nacido “normal” que a las
pocas horas o dfas de vida comienza con

Agudo: episodios de irritabilidad, rechazo
del alimento, somnolencia, encefalopatia

Lactante y nifio pequefio (30 dias - 3 afios)  Nifio de 3 a 12 afios, adolescente y adulto

Agudo: episodios de encefalopatia
recurrentes.

succion débil, hipotonia, letargia progresiva aguda, letargia, alteracion del nivel de

y/o convulsiones.

conciencia, ataxia y convulsiones.

Subagudo: retraso del crecimiento, vomitos ~ Subagudo o crénico: trastornos

recurrentes u otros sintomas digestivos,
sintomas neurolégicos larvados.

4, ;CUAL SERIA EL TRATAMIENTO INICIAL INDICADO EN

ESTE PACIENTE?

a. Dieta absoluta, fluidoterapia intravenosa con iones y
aporte de glucosa maximo de 5 pg/kg/min, mante-
niendo antibioterapia.

b. Dieta absoluta, fluidoterapia intravenosa con iones y
aporte de glucosa en torno a 10-15 pg/kg/min.

c. Extraccion de muestras bioldgicas para estudio, dieta
y fluidos 1.V. con aporte de glucosa 10-15 pg/kg/min +
detoxificantes de amonio, manteniendo antibioterapia.

d. Extraccion de muestras bioldgicas para estudio, dieta
y fluidos I.V. con aporte de glucosa 10-15 pg/kg/min +
técnica de depuracion extrarrenal ya que los valores
de amonio se encuentran muy elevados, manteniendo
antibioterapia.

e. Todo lo anterior (liquidos IV y depuracion extrarrenal)
manteniendo nutricion enteral a débito continuo por
sonda con lactancia materna para no perder el tro-
fismo intestinal.

La respuesta correcta es la ¢

Ante la sospecha diagndéstica de una metabolopatia
con hiperamoniemia el tratamiento debe ser urgente. El
objetivo sera la normalizacion de los niveles de amonio
con la suspension del aporte exdgeno de proteinas, admi-
nistracion de calorias en forma de glucosa, farmacos que
transforman el amonio en productos no téxicos o que acti-
ven el ciclo de la sintesis de urea y cofactores de posibles
reacciones enzimaticas que pudieran estar alteradas. La
antibioterapia debe mantenerse ante la posibilidad de
que una infeccién haya sido el desencadenante de la
infeccion por aumento del catabolismo. Esta indicado el
ingreso en UCI-P cuando el valor de amonio es > 350
pmol/L.

El tratamiento nutricional urgente se basara en la sus-
pension del aporte exdgeno de proteinas con objeto de

de aprendizaje, alteracion del
comportamiento, episodios de
desorientacion y/o letargia, episodios
de encefalopatia aguda en relacién con
elevada ingesta proteica.

frenar el catabolismo enddgeno, dejando al paciente a
dieta absoluta (respuesta €) y la administracion de fluidos
con alto contenido calérico hasta 25% por encima de
necesidades nutricionales (glucosado 10% a 10-15 pg/
kg/min e iones) asociando insulina en caso de hiperglu-
cemia secundaria.

El tratamiento especifico de la hiperamoniemia debe ir
encaminado a la normalizacion de los niveles de amonio
para evitar la toxicidad derivada su acumulo en el orga-
nismo. Para ello y de acuerdo a los niveles del mismo
se utilizaran los siguientes farmacos (Tabla 4) de forma
comun cuando la causa de la hiperamoniemia es des-
conocida.

La extraccion de muestras bioldgicas en el momento
critico es fundamental para el diagnéstico:

a) Suero: 3 ml de sangre en tubo seco con gel, centri-
fugado y separado el suero que se congelara para
estudio de acilcarnitinas, aminoéacidos, carnitina total
y libre y actividad de biotinidasa.

b) Orina: 10-20 ml de la primera orina. Se congelara
para estudio de aminoacidos, acidos organicos, ura-
cilo y acido ordtico.

Valores de amonio > 350 pmol/L son indicacién de
técnicas de depuracion extrarrenal continuas (TDEC:
hemodiafiltracion, hemofiltracién o hemodialisis). Se ini-
cian si tras 2 horas de tratamiento médico conservador
con detoxificantes de amonio seguin la Tabla 4 no se ha
producido el descenso de amonio por debajo de este valor
(respuesta 4). La diélisis peritoneal es poco efectiva en
la depuracién de amonio.

Segtin el protocolo de manejo de las hiperamoniemias
se extraen muestras bioldgicas de suero y orina, se deja
a dieta absoluta con aportes de glucosa 10 ug/kg/min y
se administra tratamiento con L-Arginina + N-Carbamil
Glutamato + fenilbutirato + benzoato sédico + cofactores.
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TABLA 4. TRATAMIENTO DE LA HIPERAMONIEMIA.
Nivel de amonio

|. 50-150 pmol/L (180 pmol/L en neonato)
II. 150-350 pmol/L

III. > 350 pmol/L

Tratamiento

*Cofactores: biotina, OH-cobalamina, piridoxina, riboflavina, tiamina.

L-Arginina + N-Carbamil Glutamato + cofactores*.
L-Arginina + N-Carbamil Glutamato + fenilbutirato + benzoato + cofactores*.

[I'y medidas de depuracién extrarrenal sino mejora en 3 horas.

!

‘ pH normal o alcalosis‘
[

Hipoglucemia Glucemia
hipocetdsica normal

) }

Defectos en la B-oxidacion Niveles de aminoacidos
de los acidos grasos, plasmaticos
trastornos de cetogénesis,
hiperinsulinemia l

Defectos del
ciclo de la urea

En el control a las 3 horas persiste amonio> 800 pimol/L
ademas de oligoanuria con empeoramiento de la funcion
renal por lo que se inicia técnica de depuracion extrarre-
nal (hemodiafiltracion veno-venosa continua) con buena
respuesta y que precisa mantenerse durante 5 dias.

5. DE ACUERDO A LAS ALTERACIONES CLIiNICAS Y
BIOQUIMICAS ENCONTRADAS EN EL MOMENTO DEL
DEBUT, ;CUAL CREE QUE ES LA METABOLOPATIA MAS
PROBABLE?

a. Trastorno de la B-oxidacién de los cidos grasos.
Trastorno del ciclo de la urea.

Acidemia organica.

Trastorno de la cetogénesis.
Hiperinsulinemia-hiperamoniemia.

o oo o

La respuesta correcta es la b

El sintoma bioquimico guia para el diagnoéstico es
la hiperamoniemia. Se deben tener en cuenta todas
las posibles causas de aumento de amonio (primario o
secundario) y el diagnéstico diferencial entre las diferen-
tes causas de hiperamoniemia secundaria, como enfer-

!

Acidemia organica,
alteracion del metabolismo
del piruvato

FIGURA 4. Algoritmo diagndsti-
€0 para la evaluacion inicial de
la hiperamoniemia.

medades mitocondriales o hepatopatias, que orientaran
el diagndstico de sospecha inicial (Fig. 4).

La hiperamoniemia en los trastornos del ciclo de la
urea se acompafa en general de alcalosis respiratoria ya
que la hiperamoniemia provoca hiperventilacion.

Por todo esto, es de vital importancia obtener valores
de equilibrio 4cido-base, glucemia y si ésta se encuentra
por debajo de 45 mg/dl determinar ademas la cetonemia
ya que estos datos podran orientar el diagnéstico de la
enfermedad. De todas maneras hay que recordar que el
manejo de la hiperamoniemia es urgente e independiente
de la causa que lo origine y que lo importante es iniciar
las medidas de tratamiento ya descritas hasta obtener el
diagndstico definitivo.

Al tercer dia de ingreso avisan del Centro de Enfer-
medades Moleculares de resultados de muestras biolo-
gicas compatibles con un defecto del ciclo de la urea:
citrulinemia.

El ciclo de la urea es la ruta metabdlica que se encar-
ga de transformar el nitrégeno procedente del metabo-
lismo enddgeno y de las bacterias intestinales en urea,
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compuesto hidrosoluble y de facil eliminacion (Fig. 5).
El amonio en niveles adecuados participa en la sintesis
de aminoacidos pero en concentraciones elevadas se
convierte en un potente toxico. El déficit de alguna de
las enzimas de esta ruta origina los llamados trastornos
del ciclo de la urea.

Se estima una frecuencia de la patologia en torno a
1/25.000 recién nacidos vivos. Clasicamente (hasta el
60%) se presentan de forma aguda en el periodo neo-
natal. Puede existir un periodo libre de sintomas, pero
lo habitual es que se inicie entra las 24 y 72 horas tras
el nacimiento con los signos y sintomas descritos pre-
viamente. Las formas en el lactante/preescolar y escolar
suelen estar determinadas por la tendencia a presentar
episodios de hiperamoniemia y puede constatarse una
relacion con la introduccion de un mayor contenido pro-
teico en la dieta.

La encefalopatia hiperamoniémica es la que domina
el cuadro clinico existiendo una importante tendencia al
edema cerebral y convulsiones que parecen depender
de los niveles glutamato-glutamina cerebral y del propio
amonio. El exceso de amonio interfiere en la neurotrans-
mision y el metabolismo energético cerebral. Otras alte-
raciones fisiopatologicas se centran en la alteracion de
la funcién hepaética en diferentes grados con elevacion
de las transaminasas y disminucion del indice de pro-
trombina, describiéndose casos de fallo hepatico agudo.

*

|

*
'/ Aspartate

ASS

Argininosuccinic
acid

FIGURA 5. El ciclo de la urea.

El tratamiento debe ir encaminado a limitar el nimero
de descompensaciones hiperamoniémicas con educacion
nutricional limitando el aporte proteico, la suplementacion
con arginina + citrulina (no en el caso de la citrulinemia),
empleando en algunos casos antibioterapia oral para la
disminucién de la flora intestinal amoniogénica.

El prondstico en general es preocupante. Con las
actuales posibilidades terapéuticas la mortalidad ha
disminuido considerablemente, no asi su morbilidad en
cuanto a los trastornos neurolégicos (trastornos cognitivos
y motores fundamentalmente).

Diagnéstico final
1. Trastorno del ciclo de la urea: citrulinemia.
2. Hiperamoniemia grave secundaria.
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Caso clin n

Lactante con intoxicacion por inhalacion

de humo de Incendio

Ponente: Ana Herrero Varas. Tutoras: Ana Lavilla Oiz, Yolanda Armendariz Cuevas.

Complejo Hospitalario de Navarra.

Lactante varon de 8 meses traido en ambulancia
medicalizada por intoxicacion por humo tras incendio
en su domicilio, de causa desconocida. Se hallaban en el
piso la madre, un hermano de cuatro afios y el paciente.
Los dos primeros han abandonado el inmueble por sus
propios medios al comenzar el fuego. Dada la inaccesi-
bilidad al lugar por el humo, el paciente ha permanecido
dentro durante al menos 30 minutos, hasta ser rescatado
por los bomberos.

Cuando es valorado por el Servico de Emergencias
Médicas (SEM) sus constantes son FC 210 lpm, TA 86/56
mmHg, FR 60 rom, Sat 0, 93%. A la exploracion pre-
senta disminucion del nivel de consciencia, alternando
somnolencia con irritabilidad, con una puntuacion de la
escala de Glasgow (GOS) 13-14 (03, V4-5, M6), colora-
cion cutanea sonrosada, abundantes restos de hollin en
ambas fosas nasales, sin quemaduras cutaneas. Man-
tiene la respiracion espontanea, con importante trabajo
respiratorio (taquipnea y tiraje universal). En la ausculta-
cion pulmonar (AP) presenta adecuada entrada de aire
bilateral, sin ruidos sobreafiadidos y en la cardiaca (AC)
tiene taquicardia ritmica, sin soplos audibles. Los pulsos
periféricos son palpables y simétricos y el resto de la
exploracion no presenta datos de interés.

1. ;CUAL ES LA CAUSA MAS FRECUENTE DE LA MUERTE

ASOCIADA A LAS VICTIMAS DE LOS INCENDIOS?

a. Las lesiones traumaticas por caidas o derrumbes.

b. El sindrome toxico secundario a la inhalacion de
gases.

c. Las quemaduras cuténeas.

d. Lainhalacion de gases irritantes.
e. Las lesiones térmicas de via aérea superior e inferior.

La respuesta correcta es la b

En las victimas de los incendios aparecen distintos
tipos de patologia: una traumatica derivada, por ejemplo,
de la precipitacion al vacio o derrumbe, otra a consecuen-
cia directa de las quemaduras y un sindrome de origen
toxico debido a los distintos componentes del humo.

La intoxicacion por humo es compleja. Depende de
muchos factores como el material que se quema, la tem-
peratura alcanzada en la combustion, la riqueza del oxige-
no ambiente, la duracion de la exposicion y la proximidad
fisica al nucleo de la misma. Debido a estas variables las
consecuencias son muy diversas. Por un lado aparece un
sindrome de hipoxia tisular derivado de la disminucion de
la fraccion inspirada de oxigeno, que en lugares cerrados
puede descender hasta el 10%. En segundo lugar, se
produce una inhalacion de gases con toxicidad sistémica,
principalmente mondxido de carbono y cianhidrico. El
aparato respiratorio se ve comprometido por la inhalacion
de gases irritantes. Por Ultimo, aparecen lesiones térmicas
de vias aéreas superiores e inferiores. (Tabla 1).

En general, se puede resumir la fisiopatologia como
un sindrome que es consecuencia de la inhalacion de
gases asfixiantes (monoxido de carbono, cianuro y diéxido
de carbono) con deprivacién de oxigeno y temperaturas
elevadas, que lleva a una insuficiencia respiratoria aguda
multifactorial que puede acabar con la vida del paciente.

De todos los factores citados, conviene destacar dos
gases toxicos que pueden ser causa de muerte inmediata.
Por un lado, el mondéxido de carbono (CO), que aparece

79
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TABLA 1. MECANISMO MULTIFACTORIAL DE LA ASFIXIA POR INHALACION DE HUMO DE INCENDIOS.

Inhibicion de la respiracion celular (efecto directo del cianuro y monéxido de carbono)

Disminucion del transporte de oxigeno (formacion de carboxihemoglobina)

Obstruccion de la via aérea de pequefio y/o gran calibre (gases irritantes, calor, hollin)

1
2
3. Depresion respiratoria central (CO, CO, y CN)
4
5

Disminucion porcentaje de oxigeno inspirado

CN: cianuro; CO: monoxido de carbono; CO.: diéxido de carbono.

tras la combustion incompleta de compuestos organicos
con carbono, y que tiene especial afinidad por unirse
a la hemoglobina, limitando el transporte de oxigeno a
los tejidos y desplazando la curva de disociacion de la
hemoglobina a la izquierda. Y por otro lado el cianuro
(CN), presente en compuestos nitrogenados (madera,
papel, telas, plasticos...) y liberado por combustion a
altas temperaturas y en ambientes cerrados. Su papel es
el de bloguear la citocromooxidasa, impidiendo la utiliza-
cioén mitocondrial de oxigeno y produciendo una hipoxia
tisular multiorganica, de mayor precocidad e intensidad
en SNC y aparato cardiovascular. La intoxicacién por estos
dos gases es la que produce el mayor nimero de muertes
en victimas de incendios.

El paciente es trasladado al Servicio de Urgencias de
Pediatria. Durante el traslado se ventila con mascarilla
reservorio al 100%. A su llegada presenta FC 215 lpm,
FR 40 rom, Sat 0. 97% (con oxigenoterapia) y TA de
130/100 mmHg

En la exploracion fisica destaca un regular estado
general, la coloracion es sonrosada con abundantes res-
tos de hollin y hollin en ambas fosas nasales. Presenta
tiraje subcostal e intercostal, AP con hipoventilacion en
ambos campos pulmonares y en la AC destaca que esta
taquicardico, ritmico, sin soplos. En la exploracion del
sistema nervisoso destaca un GOS 14, con importante
irritabilidad.

2. ;CUAL DE LOS DATOS DE LA EXPLORACION SUGIERE
MAYOR GRAVEDAD?

a. Hollin en las fosas nasales.

Taquicardia.

Distrés respiratorio.

Hipertension arterial.

Alteracion del sensorio: irritabilidad alternante con
estupor.

o oo o

La respuesta correcta es la a

Las manifestaciones clinicas tras una intoxicacion por
humo de incendio, dejando de lado las quemaduras cuta-
neas y los dafios traumaticos, son muy variables segun
las caracteristicas de cada incendio: si ocurre en espacio
abierto o cerrado, dependiendo del tiempo de exposicion,
de los materiales quemados...

Por aparatos, pueden aparecer:

— Alteraciones neuroldgicas: como confusion, convul-
siones y coma.

— Alteraciones cardiovasculares: como infarto, arritmias,
hipotension o parada cardiaca.

— Alteraciones respiratorias: como obstruccion via aérea
superior, dafio pulmonar o parada respiratoria.

— Alteraciones metabdlicas: como acidosis metabdlica

e hiperlactacidemia.

Las manifestaciones de la intoxicacion por cianuro son
inespecificas y similares a las que aparecen por la inha-
lacion de otro tipo de gases presentes en el humo de los
incendios. Aparecen distrés respiratorio, distintos grados
de afectacion neuroldgica, alteraciones cardiovasculares
y acidosis metabolica con una marcada lactacidemia. Los
nifos son mas vulnerables a la intoxicacion por inhalacion
porgue tienen una frecuencia respiratoria mas elevada,
una superficie corporal menor y un metabolismo méas
inmaduro. Por ello presentan mayor gravedad con con-
centraciones menores del toxico en sangre.

En las victimas de los incendios, las elevaciones de
carboxihemoglobina y de CN se observan de forma exclu-
siva en las personas que han inhalado humo. Por ello, el
encontrar hollin carbonéceo en fosas nasales y boca es
signo de intoxicacion grave por humo de incendios, ya
que traduce intoxicacion por gases toxicos.

El prondstico y la supervivencia de la intoxicacion por
cianuro dependen de la velocidad de instauracion del
tratamiento. Por esto, en las victimas de incendios en
espacios cerrados que presentan restos de hollin en la
boca 0 en las fosas nasales y que tienen acidosis meta-
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TABLA 2. TRATAMIENTO DE LA INTOXICACION POR HUMO.

—  Valorar intubacion: cuando sea necesaria, esta se hara de forma precoz ya que posteriormente puede ser dificil por edema

orofaringeo y/o quemaduras de la via aérea

—  Oxigeno al 100% en mascarilla o en paciente intubado

—  Monitorizacién continua mediante pulsioximetria, TA, FC, ECG y otros

— Administracion inmediata de hidroxicobalamina, si el paciente cumple criterios clinicos o analiticos

—  Broncodilatadores: agonistas beta-2 y corticoides i.v.

— Tratamiento sintomatico de cefalea, acidosis, quemaduras, traumatismos, neumonia, rabdomidlisis y otras complicaciones.

bolica con lactacidemia superior a 10 mmol/Ly COHb >
15%, debe sospecharse intoxicacion por cianuro y actuar
en consecuencia.

Sin embargo, no hay que olvidar que la intoxicacién
por COy por CN no son excluyentes, sino que coexisten
y tienen un efecto sinérgico, ya que ambos bloguean la
cadena respiratoria al mismo nivel. El tratamiento tendra
que ir pues encaminado al combatir el efecto de ambos
toxicos.

3. ;CUAL SERIA EL MANEJO INICIAL DE ESTE PACIENTE?

a. Oxigeno, broncodilatadores nebulizados y corticoides
endovenosos por dificultad respiratoria.

b. Oxigeno, broncodilatadores nebulizados, corticoides
endovenosos y captopril, para tratar la dificultad res-
piratoria y la hipertension

c. Oxigeno 100% y determinacioén de la saturacién por
cooximetria.

d. Administrar antidotos para la intoxicacién por cianuro.
¢y d pueden ser correctas.

La respuesta correcta es la d

En la intoxicacion por humo de incendios el principal
agente inhalado es el CO. Los pulsioximetros convenciona-
les no sirven para medir el grado de intoxicacion por este
gas, ya que no distinguen la diferencia entre la longitud
de onda de la oxihemoglobina y la carboxihemoglobina,
indicando una saturacion de oxigeno falsamente normal.
Por esto, es necesario el uso de un pulsicooximetro o la
realizacion de una cooximetria para detectar la presencia
de carboxihemoglobina y metahemoglobina en sangre.

En diversos estudios se ha comprobado que victimas
de intoxicacion por humo de incendios tenian niveles
bajos de carboxihemoglobina en sangre, y parece que
fue la coexistencia de intoxicacién por cianuro lo que pre-
cipité la muerte. Es dificil medir el grado de intoxicacion
por este gas, ya que es una determinacion que no esta

presente en muchos centros y el tratamiento debe ser
instaurado réapidamente. Sin embargo, se ha visto que las
concentraciones en sangre de CN se correlacionan con
las de otros compuestos, haciendo mas facil sospechar
su presencia aun sin tener test especificos de disponi-
bilidad inmediata. Asf cuando se observa COHb >15%
es altamente probable que los niveles de cianuro sean
toxicos. Esta correlacion es todavia mas estrecha con

el lactato, de modo que se ha visto que un lactato > 10

mmol/L sugiere concentraciones toxicas de CN en sangre.

En las victimas de incendios, el tratamiento incluye
(Tablas 2 y 3):

— Manejo inicial de la via aérea.

— Oxigeno al 100% durante al menos 6 horas, para
tratar la hipoxemia multifactorial.

— Ventilacion artificial. Necesaria si el paciente esta en
coma, la via aérea estd comprometida y/o presenta
inestabilidad hemodinamica.

— Soporte con fluidos e inotrépicos si existe afectacion
hemodinédmica.

— Correccion de la acidosis con bicarbonato.

— Uso de antidotos.

En cuanto a la intoxicacién por cianuro, si se sospe-
cha debe tratarse, incluso sin tener la confirmacion. Los
criterios de uso de antidotos (Tabla 4) son: todo paciente
que ha inhalado humo (hollin en zona otorrinolargingilo-
gica (ORL)) con alteraciones neurolégicas y que presente
alguna de las siguientes circunstancias:

— Bradipnea o parada respiratoria o cardiorrespiratoria.

— Shock o hipotension.

— lLactato > o igual a 8 mmol/L o acidosis lactica.

Se realiza equilibrio dcido-base con cooximetria que
muestra una acidosis metabdlica grave con lactacido-
sis (pH 7,02, pCO» 36 mmHg, HCO3 9 mmol/L, EB 11
mmol/L. Lactato 17,2 mmol/L). CarboxiHb 11,9%. Los
hallazgos orientan a una intoxicacion por cianuro y cum-
ple criterios de tratamiento con un antidoto.
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TABLA 3. ALGORITMO HOSPITALARIO: INTOXICACION POR CIANURO EN INHALACION DE HUMO POR INCENDIO EN NINOS.

Inhalacion de humo
Considerar equipo protector y descontaminacion

Lesion por

Tipo de lesion quemadura Lesion por trauma

Protocolo de
manejo de trauma

Protocolo de
manejo de
quemaduras

Soporte avanzado 0, de alto flujo al 100% con mascarilla o ventilacion asistida
B> agonistas nebulizados, adrenalina/corticoides nebulizados
corticoides iv/vo
RCP si precisa vias iv (1 0 2)

Soporte de la TA
Liquidos o vasopresores
Correccion de acidosis, convulsiones o arritmias
Correccion de complicaciones. Edema pulmén, SDRA, diabetes

insipida, rabdomiolisis....

Monitor FC, FR, TA ECG Sat O: pulsioximetria o pusicoximetria (COHb, MetHb, Hb total)
Analiticas Nivel de CN (no necesario para tratamiento agudo) > 0,5 mg/d|
Lactato > 8 mmol/L 0 > 72 mg/dI
COHb/MetHb
Diferencia de Sat O, arterio-venosa < 10 mmHg (gasometrias)
Historia Tipo de fuego, fuego en espacios cerrados, duracion de la exposicion, tipo de materiales quemados Exploracion

clinica: carbén no quemado en nariz o faringe, aliento con olor a almendra amarga, mucosa enrojecida, piel color
cereza, sintomas o signos cardiorrespiratorios, Glasgow

Otras examenes
complementarios

Intoxicacion por CO

0, 100%, oxigeno hiperbarico
Gufas locales

D

. ;QUE FARMACO SE UTILIZARIA?
Nitrito de amilo.

Tiosulfato sédico.

4- Dimetilaminofenol (4- DMAP).
Hidroxicobalamina.
EDTA-Dicobalto.

® a0 oo

La respuesta correcta es la d
Existen tres grupos de antidotos del cianuro:

1. Agentes metahemoglobinizantes: nitrito de amilo/
Nitrito sddico/4-dimetilaminofenol (4-DMAP).
Convierten la hemoglobina en metahemoglobina, que
al unirse con cianuro forma cianometahemoglobina,
gue constituye una forma menos toxica. Estan contra-
indicados en intoxicacion con mondxido de carbono,
asi que no se pueden usar en victimas de incendios.
Pueden precisar azul de metileno para revertir su
accion. Otros efectos adversos son reticulocitosis,
nefrotoxicidad y hemolisis.

2. Donantes de azufre: Tiosulfato sédico.

Se trata de un agente donador de azufre a través de
la enzima rodanasa, que cataliza la conversion de
cianuro a tiocianato, forma no toxica y de excrecion
renal. Tarda 30 minutos en hacer efecto, por lo que se

Otra intoxicacion

Gufas locales

Laboratorio seglin precise
Radiografia de térax (si precisa)

Broncoscopia

Intoxicacion por CN

Considerar hidroxicobalamina iv/vo 70 mg/kg
(Max. 5 g/dosis) 2 dosis

TABLA 4. CRITERIOS DE USO DE HIDROXICOBALAMINA'Y
DOSIS RECOMENDADAS.

Criterios de empleo

Paciente que ha inhalado humo de incendio (restos de

hollin en boca, faringe o esputo) y que tenga alteraciones
neurolégicas (confusién, coma, agitacién, convulsiones) y
ademas presenta alguna de las siguientes circunstancias:

— Bradipnea (< 12 r.p.m.) o parada respiratoria o
cardiorrespiratoria

— Shock o hipotensién

— Lactato > 8 mmol/L o acidosis lactica

La maxima eficacia se ha visto en pacientes que han inhalado
humo de incendios, estan en coma y tienen hipotension.

Dosis inicial

Administracion intravenosa* de hidroxicobalamina: 5 g

(2 viales) a pasar en 15 min en adultos o 70 mg/kg de peso
en nifios. Puede repetirse la megadosis una vez (5 g mas —
2 viales) si persiste sintomatologia o inestabilidad
hemodinamica o el paciente esta en parada cardiaca.

*La via intradsea es posible aunque por el momento no hay
experiencia en humanos.

suele usar asociada a otros tratamientos. La dosis es
1,65 ml/kg (méaximo 50 ml) IV, a pasar en 10 minutos.
Se puede repetir a los 30 minutos si hay falta de res-
puesta. Es un farmaco bien tolerado. Entre sus efectos
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Lactato en sangre, prepara Hidroxicobalamina 70 mg/kg iv/vo (max. 5 g)

}

‘ ;Determinacion de lactico inmediato? ‘

!

‘ Lactato ‘—»‘ Normal ‘

I

Hidroxicobalamina
70 mg/kg ivivo (méx. 5 g)

<—{ Alto ‘%‘ Lactatoalas 2 h ‘

!
‘ Alto ‘«—{ Lactatoalas 2 h }—»‘ Normal }—l No;mal
! I

‘ Monitorizar funcién organica ‘

No se puede determinar,
pero alta sospecha clinica

‘ ;Antidoto administrado previamente? ‘

\

Hidroxicobalamina
70 mg/kg iv/ivo (max. 5 g)

Considerar tiosulfato
sodico

!

Alto 0 no se puede

!
«—{ Lactato alas 2 h }—> ‘ Normal }7

determinar, pero
alta sospecha clinica

secundarios destacan la psicosis (a dosis elevadas),
artralgias, vomitos y dolor en el lugar de inyeccion.

. Productos con cobalto: hidroxicobalamina/EDTA-di-
cobalto.

El EDTA-dicobalto no se utiliza por dar reacciones
adversas muy serias (shock anafilactico, arritmias,
convulsiones...).

La hidroxicobalamina es un quelante del cianuro. El
cianuro se une a la molécula de cobalto formando cia-
nocobalamina, que se excreta por la orina. Es seguro
y efectivo, tiene un inicio de accion muy réapido y un
margen terapéutico amplio. Es, por tanto, el trata-
miento de primera linea, solo 0 en combinacion con
tiosulfato sddico, ante la sospecha de intoxicacion por
cianuro. La dosis es de 70 mg/kg IV (méaximo 5g) a
pasar en 10 minutos. Se puede repetir la dosis a los
10 minutos, segln la gravedad. Los efectos secun-
darios son coloracion rosada de piel y mucosas, orina
color rojo burdeos, y a dosis altas rash, cefalea, nau-

FIGURA 1. Algoritmo de manejo
ante sospecha de intoxicacion
por cianuro.

seas, dolor toracico, disfagia, hipertension transitoria

y bradicardia.

El algoritmo de tratamiento ante la sospecha de intoxi-
cacioén por cianuro se muestra en la figura 1.

Se administra una dosis de hidroxicobalamina a 70
mg/kg. El nifio se mantiene estable y progresivamente va
recuperando la estabilidad hemodinamica, respiratoria y
neuroldgica. Se realizan una analitica de sangre (normal)
y una radiografia de térax, que no muestra alteraciones.

A las dos horas de la administracion del antidoto se
repite equilibrio dcido- base que muestra pH 7,39, pCO-
34 mmHg, HCOs 21,9 mmol/L, EB -4,4 mmol/L y lactico
1,3 mmol/L.

Se mantiene a dieta absoluta, presentando varios
vémitos con restos de hollin. A las 12 horas de ingreso,
de forma subita, presenta empeoramiento respiratorio,
con hipoxemia persistente a pesar de aportes de oxige-
no (FiO» 0,4) y aumento del trabajo respiratorio. El nifio
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permanece afebril. Se realizan radiografia de torax que
muestra un infiltrado intersticial bilateral, parcheado y
analitica de sangre sin aumento de reactantes de fase
aguda, gasometria arterial con pH 7, 40, pCO» 30 mmHg,
p0-, 80 mmHg, HCO3 24 mmol/L.

5. ;CUAL ES LA CAUSA?

Bronquiolitis.

Neumonitis por particulas de humo.
Edema agudo de pulmon.
Neumonia bacteriana.

Atelectasia masiva.

® a0 oW

La respuesta correcta es la ¢

Las lesiones por inhalacion del humo se pueden
presentar a corto plazo (ya explicadas previamente) o
pasadas horas del evento. Estas complicaciones son
secundarias a la lesion térmica de la via aérea y a la
hipoxia mantenida. Puede aparecer edema agudo de
pulmdén, neumonias bacterianas por sobreinfeccion, dafio
postanoxico cerebral, bronquiectasias, atelectasias, este-
nosis subgldtica...

La bronquiolitis no parece la respuesta correcta ya
que no es la clinica de presentacion. Para explicar la
neumonia bacteriana, faltan signos clinicos y analiticos
de infeccion. La atelectasia darfa una imagen de conden-
sacion con disminucion del espacio pulmonar y despla-
zamiento de estructuras adyacentes.

Tanto la clinica como la radiologia son compatibles
con un edema agudo de pulmén secundario al dafio
térmico en las vias respiratorias, y de las particulas de
pequefio tamafio que se encuentran en el humo (acro-
leina, formaldehido, clorina, diéxido de sulfuro...). Se
produce un dafio difuso con inflamacion neutrofilica en
la via aérea, fallo en el transporte mucociliar y aumento
de la permeabilidad alveolocapilar dando lugar a la extra-
vasacion del liquido a los alveolos. Si la lesion pulmonar
es muy importante puede instaurarse un SDRA.

6. CON LA SOSPECHA DE EDEMA AGUDO DE PULMON,

;CUAL SERIA EL TRATAMIENTO APROPIADO?

a. Posicion semiincorporada y oxigenoterapia con mas-
carilla reservorio.

b. Posicién semiincorporada, oxigenoterapia con mas-
carilla reservorio, restriccion hidrica y tratamiento
diurético.

c. Posicion semiincorporada y ventilacion no invasiva
(VNI) modalidad CPAP.

d. Posicién semiincorporada, VNI modalidad CPAP, res-
triccion hidrica y tratamiento diurético.

e. Posicion semiincorporada, intubacion e inicio de ven-
tilacion mecanica, restriccion hidrica y tratamiento
diurético.

La respuesta correcta es la d

El edema agudo de pulmén causa como sintoma prin-
cipal disnea, por lo que se aconseja colocar al paciente
en posicion incorporada y utilizar sedoanalgesia para
tenerlo confortable.

Al estar el espacio alveolar lleno de liquido se pro-
duce hipoxemia, por lo que es necesario administrar
oxigeno para mantener saturaciones adecuadas. La
utilizacion de VNI (modalidad CPAP o dos niveles de
presion), ha demostrado mejorar rapidamente el inter-
cambio gaseoso, reducir la tasa de intubacion y la mor-
talidad.

Hay una sobrecarga hidrica que debera tratarse res-
tringiendo las entradas hidricas y forzando la diuresis
con furosemida. Si la respuesta diurética es insuficiente,
pueden afadirse tiazidas al tratamiento.

Al presentar una insuficiencia respiratoria hipoxémica,
con un valor de Pa0,/FiO, de 200, que no estéa en rango
de SDRA grave, se puede intentar ventilacion no invasiva
de entrada. No obstante hay que tener en cuenta que si
no presenta mejoria o si aparece empeoramiento clinico
0 gasomeétrico, se valoraria intubacion.

Al paciente se le colocé una interfase facial y se inicié
VNI modalidad CPAP, a 7 cmH-0. Se pauto tratamiento
diurético, forzando balances negativos. Progresivamente
presento mejoria del estado general y de la dificultad
respiratoria, pudiendo retirar la asistencia respiratoria a
los 3 dias de su instauracion. Tras esto la evolucion fue
favorable sin aparicion de nuevas complicaciones. Fue
dado de alta a planta a los 4 dias de ingreso.

BIBLIOGRAFIiA

1. Bases del manejo clinico de la intoxicacién por humo de
incendios “Docohumo Madrid 2010”. Med Intensiva. 2010;
34: 609-19.

2. Mintegi S, Clerique N, Tipo V, Ponticiello E, Lonati D, et
al. Pediatric cyanide poisoning by fire smoke inhalation. A
European expert consensus. Pediatric Emergency Care.
2013; 29: 1234-40



Ponente: A. Herrero Varas. Tutoras: A. Lavilla Oiz, Y. Armendariz Cuevas 85

3. Anseeuw K, Delvau N, Burillo-Putze G, De laco F, et al. 5. Mintegui S. Manual de Intoxicaciones en Pediatria. 3%
Cyanide poisoning by fire smoke inhalation: a European edicion. Grupo de Trabajo de Intoxicaciones de la Socie-
Expert Consensus. Eur J Emerg Med. 2013; 20: 2-9. dad Espafiola de Urgencias de Pediatria. Madrid: Ergon;

4. Reade MC, Davies SR, Morley PT, Dennett J, et al. Review 2012.

article: management of cyanide poisoning. Emergency
Medicine Australasia. 2012; 24: 225-8.






Caso clini m

Lactante con fiebre y disminucion del

nivel de conclencla

Ponente: Maria del Mar Pardo Celdréan. Tutora: Maria Jests Sanchez Alvarez.

H.U. Virgen del Rocio. Sevilla.

Anamnesis y exploracién

Paciente vardn de 8 meses que acude a Urgencias
con fiebre elevada de 48 h de evolucion, exantema
morbiliforme de progresion craneo-caudal. Ingresa por
rechazo de las tomas y decaimiento. En la exploracion
presenta aceptable estado general, esta bien hidratado
vy perfundido, con un exantema morbiliforme en tronco
vy extremidades, una adenopatia retroauricular, eritema
conjuntival y coriza. Se ausculta buena entrada de aire
bilateral, sin ruidos patoldgicos y en la auscultacion
cardiaca hay tonos ritmicos sin soplos ni extratonos. El
abdomen es blando y depresible sin megalias. En la
exploracion otorrinolaringologica (ORL) tiene hipertrofia
amigdalar y manchas de Koplik. Se ingresa en planta
con el diagnostico de sarampidn debido al decaimien-
to que presenta el paciente y se inicia tratamiento con
sueroterapia y paracetamol.

A las 48 horas de su ingreso, comienza con deterioro
del estado general, irritabilidad y progresiva disminucion
del nivel de conciencia.

En la exploracion se aprecia afectacion del estado
general, adecuada perfusion periférica, pulsos periféri-
cos palpables y simétricos, coloracion subictérica, los
signos meningeos son negativos. Mantiene un exantema
morbiliforme en tronco y extremidades, sin petequias y
presenta tiraje intercostal.

A la auscultacion cardiopulmonar (ACP) destaca un
corazon ritmico, sin soplos audibles y buena entrada de
aire bilateral con crepitantes bibasales. El abdomen es
blando, depresible, sin masas con hepatomegalia de 2
cm. En la exploracion ORL se evidencia hipertrofia amig-
dalar con hiperemia sin exudado y rinoconjuntivis mar-

cada y una adenopatia retroauricular derecha de aprox.
1,5 cm, no adherida a planos profundos.

Antecedentes personales

Se trata de un recién nacido a término, con antece-
dentes de bronquitis de repeticion y reflujo gastro-esofa-
gico (RGE) en tratamiento con ranitidina e infolerancia a
la lactosa. Ha recibido vacunacion correcta y no presenta
alergias medicamentosas conocidas.

1. CON LOS DATOS OFRECIDOS HASTA AHORA, ;QUE
PRUEBA COMPLEMENTARIA NO CREE NECESARIA DE
PRIMER NIVEL EN FUNCION DEL DIAGNOSTICO QUE
SOSPECHA?

a. Glucemia capilar, gasometria, hemograma, coagula-
cion, bioguimica, amoniaco, PCR, gasometria venosa,
perfil hepatico y renal.

b. Serologia de sarampion y herpesvirus.

c. Ecografia abdominal.

d. Puncién lumbar: citobioquimica, GRAM, cultivoy PCR
virus neurotropos.

e. Radiografia de térax.

La respuesta correcta es la ¢

El cuadro que presenta es una disminucién del nivel
de conciencia en un paciente diagnosticado de saram-
pién. La causa mas frecuente que produce encefalopatia
en estos pacientes es la infecciosa, ya sea por menin-
goencefalitis sarampionosa como por otros cuadros
infecciosos que puedan intercurrir con este proceso, de
etiologia virica o bacteriana (encefalitis y meningoencefa-
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litis por otros virus, meningitis aguda bacteriana, absceso
cerebral, proceso séptico grave con origen distinto de
SNC). Dentro del diagnéstico diferencial debemos des-
cartar ademas intoxicaciones medicamentosas o efec-
tos secundarios de la medicacion utilizada, alteraciones
hidroelectroliticas (hipo o hipernatremia...), accidentes
cerebrovasculares y alteraciones metabdlicas causadas
por fallo renal, hepatico, endocrinolégico o del metabo-
lismo de los aminoacidos.

El hemograma y los reactantes de fase aguda nos
orientaran a la existencia de una infeccion bacteriana
ademés de valorar las otras dos series. Con la bioguimica
descartaremos trastornos electroliticos y metabdlicos ya
sean de origen renal (aumento urea y creatinina), hepati-
co (alteracion de las enzimas hepéticas, hipoglucemia...)
0 endocrinoldgico (hipoglucemia). Mediante el estudio
de coagulacion valoraremos la presencia de coagulacion
intravascular diseminada (CID), la funcion hepatica, su
accion como reactante de fase aguda ademas de ser
necesario previa a la realizacion de procesos invasivos
que necesitemos posteriormente. Mediante el estudio del
liquido cefalorraquideo (LCR) descartaremos procesos
infecciosos meningeos y con la serologia haremos un
posible diagnostico de la etiologia infecciosa del cuadro
(GRAM, cultivo, serologia de diferentes virus hepatotro-
pos, herpesvirus, sarampion...).

El uso de una prueba de imagen como la ecografia
abdominal no es necesario de primer nivel para el diag-
nostico de una encefalopatia en un paciente con saram-
pion. La realizacion de neuroimagen en este paciente ira
en funcion la falta de diagndéstico con las pruebas ante-
riores o bien con la sospecha desde el primer momento
de una lesion estructural.

Pruebas complementarias:

— Hemograma: leucocitos: 9,170 (N: 52,6%; L: 42,3%;
M: 4,5%). Hb: 9,7 g/dl. Hto: 27,7%. Plaquetas:
92.000.

— Estudio de coagulacion: TP: 35 sg. TPTA: 40,5 sg.
Tiempo de reptilase: 33,3 sg. Fibrinogeno: 1,5 g/L.
Tiempo de trombina: 26,9 sg. INR: 3,07.

—  Glucemia capilar: 113 mg/dl.

— Gasometria: pH: 7,39; pCO.: 46,2 mmHg. Bicarbo-
nato: 23,4 mmol/L. EB: 2.4 mmol/L.

- PCR: 3,6 mg/lL.

— Bioquimica: GPT: 1.109 mU/m|. Bilirrubina directa:
0,53 mg/d|. Bilirrubina total: 0,60 mg/dl. Potasio: 3,2
mEg/L. Sodio: 135 mEq/L. Calcio total: 8,5 mg/dl.

Proteinas totales: 4,6 g/dl. Creatinina: 0,23 mg/dl.
Urea: 12 mg/dl Glucosa: 118 mg/dl.

— La puncion lumbar es negativa.

— Radiografia de térax no muestra hallazgos de interés.
La clinica y los resultados analiticos, sugieren una

insuficiencia hepatica aguda.

La insuficiencia hepética aguda (IHA) es un deterioro
agudo de las funciones hepaticas en un paciente sin
antecedentes de patologia hepética. Desde el punto de
vista analitico viene definida por un INR > 1,8 y/o Factor
V < 50%. (En nuestro paciente, INR: 3,07).

2. EN ESTE PACIENTE, ;QUE CAUSA DESCARTARIA COMO
DESENCADENANTE?

a. Virus hepatotropos.

Virus de la familia de los herpes.

Intoxicacion medicamentosa o reaccion idiosincrasica.
Enfermedad metabdlica.

Todas son correctas.

® oo o

La respuesta correcta es la e
La etiologia de la IHA es multifactorial, pudiéndose

dividir en 5 categorias:

— Hepatitis virales: 20-40%. En pediatria, 23% en lactan-
tes y 28% en mayores de 2 afios. Excepto en neonatos
e inmunocomprometidos (donde los virus de la familia
del herpes (VHS, VWZ, CMV, VEB) son més frecuen-
tes), la mayoria son por VHA 'y VHB. Otros posibles:
adenovirus, enterovirus, parvovirus B19, VHE...

— Intoxicaciones y reacciones idiosincraticas: 5% IHA
en lactantes y 15% en mayores de 2 afios. Los far-
macos mas relacionados son paracetamol, sulfami-
das, valproico, amoxicilina-clavulanico, ibuprofeno e
isoniazida. Ademas, debemos tener en cuenta el té
y otras infusiones o las setas.

— Hepatitis autoinmune: 5% en lactantes y 10% en
mayores de 2 afos. El diagnéstico esté basado en
aumento de transaminasas, de IgG y autoanticuerpos,

— Enfermedades metabdlicas: 43% en lactantes y 18%
en mayores de 2 afios. Dentro de éstas, destacan:
hemocromatosis, galactosemia, tirosinemia, fructose-
mia, citopatias mitocondriales, desérdenes de la oxi-
dacioén de los acidos grasos y enfermedad de Wilson.

— Miscelanea: patologia isquémica, enfermedad
veno-oclusiva, enfermedades oncohematolégicas y
la hipertermia.
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El diagnéstico sindrémico ante la disminucion del
nivel de conciencia y las alteraciones analiticas descritas
es de encefalopatia secundaria a fallo hepatico.

Examenes complementarios dirigidos a la investiga-
cion del agente etiologico:

— Serologia virus herpesvirus (herpes, CMV, VEB).

— Serologia virus hepatitis A, B, C.

— Serologia de sarampion.

— Niveles de paracetamol.

El paciente tenia prescrito paracetamol intravenoso y
era la unica medicacion que tenia pautada. En la historia
clinica se objetiva un error en la administracion del farma-
co con dos dosis 10 veces mayores a las prescritas admi-
nistradas 24 horas previa al inicio de la sintomatologia

Los niveles plasmaticos de paracetamol eran de 51,8
mcg/ml (normal hasta 25). Ante la evidencia de insufi-
ciencia hepatica aguda con posible progresion a fallo
hepatico agudo secundario a intoxicacion por parace-
tamol es trasladado a la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP).

A su llegada a UCIP presenta: TA: 100/60 mmHg. FC:
65 Ipm. SatO.: 93%, con afectacion del estado general,
tendencia al suefio alternando con irritabilidad marcada,
con buena respuesta a estimulos, actividad espontanea
disminuida. No presenta otros signos de focalidad neu-
rolégica y mantiene sdecuada perfusion periférica, con
pulsos periféricos palpables y simétricos, coloracion
subictérica, signos meningeos negativos. Se visualiza el
exantema morbiliforme en tronco y extremidades, sin
petequias y con tiraje intercostal.

En la auscultacion cardiopulmonar se escucha un
corazon ritmico, sin soplos audibles, con buena entrada
de aire bilateral con crepitantes bibasales. El abdomen
es blando, depresible, sin masas y con hepatomegalia
de 3 cm. En la exploacién otrorrinolaringolégica (ORL)
destacan una hipertrofia amigdalar con hiperemia sin
exudado, una rinoconjuntivis marcada y una adenopatia
retroauricular derecha conocida.

La clinica de intoxicacion por paracetamol aparece
después de las 24 horas de la administracion de la dosis
toxica del farmaco. En las primeras 24 horas los pacientes
suelen estar asintomaticos o presentar nauseas y/o vomi-
tos, malestar general o sudoraciéon y anorexia a las 6 horas
si la ingesta ha sido oral. Las alteraciones bioguimicas no
aparecen en esta etapa. En las 24-48 horas siguientes
puede persistir asintomatico o comenzar con hipersensibi-
lidad en hipocondrio derecho'y ligera hepatomegalia. Ana-

liticamente aparece hipertransaminasemia, alargamiento
de tiempos de coagulacion y pueden elevarse urea y/o
creatinina. Es en las 48-96 horas cuando aparece la clini-
ca florida: anorexia, malestar, nauseas, vomitos, ictericia,
coagulopatia, encefalopatia, hipoglucemia, oligoanuria.
En esta fase la GOT sigue aumentando hasta alcanzar los
niveles maximos. En la fase tardia (4 dias a 2 semanas) se
progresa al coma hepatico y fallecimiento o a la resolucion
del cuadro. Si esto Ultimo ocurre, se normaliza la analitica
en semanas y la anatomia patologica en 3 meses.

Al inicio de su ingreso en UCIP el paciente presenta
desde el punto de vista neurolégico un cuadro compatible
con encefalopatia hepatica grado |.

La encefalopatia hepatica se gradua en funcién de la

clinica y del estudio electrofisiolégico en 4 grados:

— @Grado I: Orientacion espacial alterada, cambios en el
ritmo del suefio. Alteraciones menores de la concien-
cia o de la motricidad, tremor.

— @Grado II: Confuso, letargia/agitacién pero responde a
ordenes. Hiperventilacion, disartria, asterixis, hiper-
tonia, hiperreflexia.

— Grado lll: Estuporoso, dormido casi todo el tiempo
pero se despierta con la voz, respuestas incoherentes,
temblor intencional.

— Grado IV:

[Va. Responde a estimulos dolorosos.

IVb. No responde a estimulos, ausencia de movimien-
tos espontaneos, respiracion irregular, pupilas
perezosas, posible postura de decorticacion o
descerebracion.

Esta afectacion neuroldgica junto a los criterios anali-
ticos de coagulopatia nos hace sospechar una situacion
de fallo hepatico agudo (FHA).

El FHA se sospecharé ante un paciente con encefa-
lopatia, alteracion en la coagulacion (actividad de pro-
trombina < 50%) y disfuncién hepatica grave sin historia
previa de enfermedad hepética. Es importante descartar
otras causas que alteren la coagulacién (coagulopatia
de consumo o0 malabsorcion intestinal) y confirmar que
la encefalopatia no deba a un trastorno neurolégico de
otra etiologia.

Para valorar la funcién hepatica valoraremos:

— Alteracion en la coagulacion: ocurre en el 100% de los
€asos y es secundaria a la disminucion de la sintesis
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hepatica (factores |, I, V, VII, IXy X). Es frecuente la
disminucién del numero y alteracion de la funcion
plaquetar. Un factor V< 17%, un factor VIl < 8% y
un INR > 4, son signos de mal pronéstico.
En nuestro caso: fV: 11,5 U/dl (N> 60), fVII: 3,9 U/dl
(N> 60).

— Enzimas de necrosis: AST y ALT habitualmente muy
elevadas, salvo en metabolopatias.
GPT maxima: 5.443 mU/ml

— Elevacion de la bilirrubina directa (indirecta mas tar-
de). BD max: 15,23 mg/dl. BT max: 17,2 mg/dl.

— Disminucion de sintesis de albumina, colesterol, glu-
cemia, colinesterasa, urea.
Albumina: 2.705 mg/L (N > 3.500). Colesterol: 44 mg/
dl. (N: 150-200). TG: 47 mg/dl. Glucosa minima: 68
mg/dl. Urea: 4 mg/dl. Colinesterasa no determinada.

— Hiperamoniemia (por disminucién de depuracién).
Amonio 80 mg/dl.

3. ANTE ESTA SITUACION, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES

OPCIONES NO LE PARECE CORRECTA?

a. Iniciar perfusion de N-acetil-cisteina.

b. Dieta habitual que tolere sin forzar (normocaléri-
ca-normoproteica).

c. Omeprazol.

d. Neomicina y lactulosa.

e. Vitamina K.

La respuesta correcta es la b

La perfusion de N-acetil-cisteina (NAC) intravenosa
se debe iniciar lo antes posible. Se administrara una
dosis diaria de 150 mg/kg durante 72 horas minimo.
Lo ideal es administrar en perfusiéon contintia con una
concentracion maxima de 37,5 mg de NAC en 1 ml de
suero glucosado 5%. Se puede administrar en bolos
diarios en caso de no haber vias suficientes para su
administracion. Esta publicada la influencia en la capa-
cidad regenerativa del higado incluso en pacientes con
fallo hepatico agudo no secundario a intoxicacion por
paracetamol.

En el manejo del fallo hepatico agudo es fundamen-
tal prevenir las complicaciones que se puedan producir
(edema cerebral y encefalopatia, sepsis, sangrado diges-
tivo, insuficiencia renal y fallo multiorgénico.
1°) Medidas generales:

— Via central con monitorizacion hemodinamica y

sondaje vesical y nasogastrico.

— Reevaluacién neurolégica cada 4-6 horas para valo-
rar la indicacion de trasplante hepatico.

— Muestras analitica (hemograma, bioguimica, estu-
dio coagulacién, amonio, gasometria).

2°) Prevencién y tratamiento del edema cerebral y ence-
falopatia:

— Restriccion de liquidos al 75%.

— Prevenir hipoglucemia (glucemia > 70 mg/dl).

— Nutricién: si encefalopatia al ingreso no aportar pro-
teinas en 24-48 horas. Restringir el aporte 0,5-1 g/
kg/dia en forma de hidrolizado completando el aporte
calorico con dextrinomaltosa mas acidos grasos de
cadena larga y media. Si precisa nutricion parenteral
se deben utilizar formulas con menor proporcion de
aminoacidos aromaticos. Por lo tanto no debemos
administrar una dieta normocalérica y normoproteica.

— Evitar el sobrecrecimiento bacteriano y la produccion
de amonio: Neomicina (disminuye la flora intestinal):
50-100 mg/kg/d en 3 dosis (méx: 6 g/d). La lactulosa
(oral 0 en enemas) es un disacarido no absorbible
gue actlia como catartico, acidifica el contenido col6-
nico (excreta amonio) y altera la flora bacteriana. Se
debe suspender si el pH de las heces > 6.

— Si existe encefalopatia grado IlI-1V esté indicada la
ventilacion mecénica.

— Manejo de la hipertension intracraneal (manitol o
suero salino hiperténico).

— Valorar medidas de depuracion (hemofiltracion,
hemodiafiltracion o MARS) para retirar amonio y
otros neurotoxicos.

3°) Profilaxis de la infeccion

Existe mayor riesgo de infeccion bacteriana (Gram

positivos) y fungica por lo que debemos utilizar anti-

bioterapia profilactica de amplio espectro (cefotaxima)

y antifungicos (fluconazol oral o intravenoso), vigilan-

do escrupulosamente los signos de infeccion.

4°) Control de la coagulopatia

— Vitamina K intravenosa a dosis de 1mg/kg dia maxi-
mo 10 mg, durante 3 dfas.

— Estara indicado plasma fresco solo si existe riesgo
de sangrado, coagulopatia grave (TP > 60 seg/INR
> 2,2) 0 previo a procedimientos invasivos. Se debe
tener en cuenta que enmascara los déficits de facto-
res necesarios para la monitorizacién de la funcion
hepatica y de la progresién del fallo hepatico.

— Siaparece una hemorragia incoercible a pesar del
aporte de plasma y plaquetas esta indicado el uso
de factor VIl recombinante.
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— Mantener plaguetas > 20.000 y > 50.000 si hay
signos de sangrado o se va a realizar un procedi-
miento invasivo.

5%) Prevencion del sangrado digestivo: ranitidina u ome-
prazol.
6°) Control de la Insuficiencia renal:

— Mantener adecuado volumen intravascular con
cristaloides/coloides y si es necesario inotropicos.

— Forzar diuresis con furosemida.

— Sirefractariedad a los diuréticos iniciar hemofiltra-
cion.

— No olvidar ajustar farmacos a dosis adecuadas
segun la funcion renal.

7°) Terapia regeneracion hepética:

— N acetil cisteina 100 mg/kg/dia. Efecto antioxidante

y antiinflamatorio.

A las 24 horas del ingreso en el control analitico pre-
senta los siguientes resultados:

— Gasometria venosa: pH: 7,36; pCO.: 47,3 mmHg;
Bicarbonato: 27,3 mmol/L. EB: -3,3 mmol/L.

— Coagulacion: TP: 77,1 sg. TPTA: 51 seg. INR: 6,19.
Fibrinégeno: 1,6 g/L.

— Biogquimica: GPT: 4567 mU/ml. BT: 2,38 mg/dl. Crea-
tinina: 0,25 mg/dl. Urea: 8 mg/dl. Proteinas totales:
4,6 g/dl. Calcio total: 8,44 mg/dl. Resto sin alteracio-
nes.

Con los resultados de estas pruebas, se plantea la
posible necesidad de trasplante hepatico.

4. ;CUAL DE ESTOS CRITERIOS NO ES CORRECTO PARA
INDICAR TRASPLANTE HEPATICO?

a. pHa<7,3.

Creatinina > 3,4 mg/dl.

Encefalopatia grado Ill o IV.

INR 6.

Tiempo de protrombina > 100 segundos.

o oo o

La respuesta correcta es la d

Los criterios de inclusion de trasplante en un paciente
con fallo hepatico agudo son diferentes si la causa es
una intoxicacion por paracetamol o es otra su etiologia.

En el fallo hepatico no secundario a intoxicacién por
paracetamol:

— Tiempo de protrombina > 50 segundos.

— Tiempo de aparicion de encefalopatia tras ictericia

> 7 dias.

— Etiologia: hepatitis no A, BiB, no C o toxica.

— Edad menor de 10 afios.

— Bilirrubina > 17,5mg/dl.

—INR > 6 seg.

La concurrencia de 3 de estos criterios o bien aisla-
damente un tiempo de protrombina mayor de 100 sg es
indicacion de trasplante hepatico.

En el fallo hepatico secundario a intoxicacion por
paracetamol:

- INR > 6,5 seg.

— pH < 7,3 tras 24 horas de la intoxicacion.

— Creatinina sérica > 3,4 mg/dl.

— Encefalopatia grado Il o IV.

— Tiempo de protrombina > 100 seg

La evolucion del paciente a las 36 horas de su ingreso
en UCIP es la siguiente: su estado neurolégico evoluciona
presentando una mayor tendencia al suefio, escasa res-
puesta a estimulos, no respuesta a estimulos dolorosos
y respiracion superficial. En el EEG se visualiza enlente-
cimiento generalizado del ritmo de base.

Debido a la progresion de la encefalopatia hepatica
se decide intubacion y conexion a ventilacion mecanica.
En la analitica destacan los siguientes hallazgos:

Estado hematoldgico: empeoramiento de la coagu-
lacion: Antitrombina Ill: 44% (80-130). Proteina C coa-
gulativa: 12% (65-130). Proteina C cromogénica: 9,9%
(65-130). Proteina S Libre activa: 27 U/dl (60-120)

Coagulacion: TP: No coagula. INR: 6,03. TPTA: No
coagula. TT: 63 sg. Tiempo de Reptilase: No coagula.
Fibrinégeno: 0,45 g/L.

Funcion hepatica: Presenta aumento de ictericia,
hepatomegalia, tendencia a la hipoglucemia (no pre-
sentada hasta entonces). GPT maxima: 5.443 mU/ml.
BD maéx: 15,23 mg/dl. BT max: 17,2 mg/dl.

Funcién renal: Situacién de oligoanuria sin respues-
ta adecuada a furosemida. La sobrecarga de volumen
produce edema agudo de pulmoén que compromete atin
mas la funcion respiratoria. Creatinina: 0,34 mg/dl y Urea:
18 mg/d!.

ol

. LLEGADO A ESTE PUNTO, ;QUE MEDIDA ADOPTARIA?

Hemofiltracion.

b. Como no hay datos analiticos de afectacién renal,
actitud expectante, dada la posibilidad de reversibi-
lidad del cuadro

c. HDFVVC.

o
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Lactante con fiebre y disminucién del nivel de conciencia

d. MARS
e. cyd son correctas.

La respuesta correcta es la e

Se indica la terapia MARS (Molecular Adsorbent
Recirculating System) o HDFVVC (Hemodiafiltracién
venovenosa continua) en los pacientes con insuficiencia
hepatica aguda (IHA) o fallo hepatico fulminante (FHF)
con disfuncion renal tributaria de dialisis o bien en los
FHF con edema cerebral, siempre y cuando se cumplan
una de las siguientes premisas: tener capacidad de rege-
neracion y ser tributarios de trasplante hepatico.

Se decidira por hemodiafiltracion y no solo hemofiltra-
cion porque ademas de eliminar el exceso hidrico, elimina
el exceso de bilirrubina, del téxico y ayuda a corregir los
trastornos electroliticos originados por el cuadro.

El paciente tras terapia intensiva con hemodiafiltra-
cion veno venosa continua, ventilacion mecanica, uso de
drogas vasoactivas (dopamina), terapia de mantenimiento
del fallo hepatico agudo asi como transfusion de plasma
(por hemorragia activa y tiempos de coagulacion muy
alterados) y de hematies (por anemia aguda) comienza
con mejoria progresiva del cuadro pudiéndose retirar la
hemodiafiltracion a las 36 horas de su inicio y extuban-
dose a las 96 horas. Actualmente presenta recuperacion
completa de la funcion hepatica y renal. La serologia de
sarampion espositiva y las de herpesvirus y virus hepa-
fotropos negativas.

6. DURANTE LOS PRIMEROS DiAS DEL CUADRO, SE
PLANTEA LA NECESIDAD DE TRASPLANTE HEPATICO,
¢CONSIDERA QUE EL PACIENTE TIENE ALGUNA CAUSA
QUE LO CONTRAINDIQUE?

a. Dosis altas de paracetamol.

Sarampion activo.

Encefalopatia inicial leve.

Trastorno grave de la coagulacion.

No existe causa de contraindicacion.

o o0 o

La respuesta correcta es la e
Actualmente, las causas de contraindicacion ABSO-
LUTA del trasplante hepatico en nifios son:
1) Trastorno extrahepatico grave irreversible.
2) Enfermedad multisistémica no reversible con el
trasplante hepéatico (Niemann-Pick tipo Ay C, enfer-

medades mitocondriales, enfermedad de Gaucher,
enfermedad de Wolman).

3) Sepsis con fallo multiérganico.

4) Tumor extrahepatico con metastasis hepaticas.

5) Metéastasis de hepatoblastoma que no responden
a quimioterapia y no son susceptibles de reseccion
quirdrgica.

Las contraindicaciones RELATIVAS son: la existencia
de shunt porto-cava, VIH o HTPu.

Puntos clave

1. Establecer la etiologia de la insuficiencia hepatica
aguda o del fallo hepatico agudo, ya que influye en
el tratamiento y prondstico de éste

2. Valorar la gravedad del FHA y la necesidad de trans-
plante hepatico. Trasladar al paciente a un centro
referente para el trasplante hepatico en funcion de
la gravedad y la etiologia.

3. Tratamiento de soporte en una Unidad de Cuidados
intensivos pediatricos.

4. Iniciar la terapia especifica si existe.

5. Preveniry tratar las posibles complicaciones (edema
cerebral y encefalopatia, sepsis, sangrado digestivo,
insuficiencia renal y fallo multiorganico.

6. Iniciar terapias de regeneracién hepatica (N acetil
cisteina).

7. Instaurar racionalmente terapias de detoxificacion y
de regeneracién, ya sea como puente al trasplante
0 a la regeneracién.
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Nifio de 11 afios con cefalea, vomitos y diplopia
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Hospital Infantil La Paz. Madrid.

Anamnesis y exploracién

Nifio de 11 afios que presenta desde hace 2 semanas
cefalea holocraneal, vémitos y decaimiento. La segunda
semana asocia diplopia con distorsion de la vision de
objetos con ojo izquierdo y tinnitus izquierdo. Tres dias
antes de su ingreso en el hospital tiene un episodio de
pérdida de conciencia.

A la exploracion tiene una frecuencia cardiaca de 80
lom, TA: 107/81/75 mmHg, buen estado general, esta
normocoloreado, bien perfundido y eupneico. En la aus-
cultacion cardiopulmonar (ACP) esta ritmico, sin soplos,
con buena ventilacion bilateral sin ruidos patolégicos. El
abdomen es blando, no doloroso y no presenta masas
ni megalias. En la exploracion neurolégica el Glasgow es
de 15/15, refiere diplopia izquierda, con pares craneales
normales, tono, sensibilidad y ROT normales. La explo-
racion otorrinolaringoldgica es normal.

Antecedentes personales y familiares

Niega traumatismo craneal previo. No tiene antece-
dentes de migrafia. Esta en seguimiento por obesidad
con un peso en P > 95.

Varios de sus tios maternos padecen migrafia y su
abuelo materno esta en tratamiento por presentar una
mutacion del gen del factor V de Leyden.

Valoracién inicial

Acude al Hospital Nuestra Sefiora de América donde
se realizan CT craneal, RNM y angioRINM cerebral encon-
trandose una imagen compatible con trombosis del seno
venoso longitudinal a nivel occipital. Se realiza estudio de
coagulacion basico y Dimero D, que resultan normales.
Se traslada al Hospital de La Paz para ser valorado por

Neurocirugia. Alli es también valorado por Neurologia y
Oftalmologia. El nifio permanece estable. El examen de
fondo de ojo muestra un papiledema bilateral. Con el
diagndstico de hipertension intracraneal y sospecha de
trombosis venosa cerebral se decide ingreso en UCIP
para monitorizacion y tratamiento.

—

. ;CUAL SERIA TU TRATAMIENTO INICIALMENTE?

a. Intubacién endotraqueal e hiperventilacion moderada.

b. Terapia hiperosmolar para disminuir edema cerebral
con SS3% o manitol.

c. Dexametasona 0,1-0,2 mg/kg cada 6 horas iv.

d. Anticoagulacion con heparina y tratamiento de la
hipertensién intracraneal (HTIC).

e. aydson correctas.

La respueta correcta es la d
Las indicaciones de intubacién en una situacion de
HTIC son: Glasgow < 9, rapido deterioro neurolégico o
inestabilidad hemodinamica. En nuestro caso, el nifio
estd estable con un Glasgow de 15.
Es necesario tratar la hipertension intracraneal con:
— Medidas posturales que faciliten el flujo sanguineo
cerebral.
— Sedoanalgesia.
— Evitar la hipotension para mantener una adecuada
presion de perfusion cerebral.
— Tratar la hipoxemia y la anemia.
— Terapia hiperosmolar con manitol o suero salino hiper-
tonico (SSH).
— Dexametasona si la HTIC es secundaria a edema
vasogénico secundario a tumor.
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A la vez, tenemos que tratar la causa, que en este
caso es una trombosis venosa cerebral, e iniciar anti-
coagulacion.

Aunque cada vez menos, existe aln debate sobre el
uso de anticoagulacion en nifios, sobre todo en el recién
nacido. En este sentido se present6 a finales de 2010
un estudio prospectivo con una cohorte extensa de 162
pacientes de entre 0-18 afios para estudiar la seguridad
de la terapia anticoagulante en el que se concluy6 con
un grado de evidencia 1B, que:

— La anticoagulacion es segura en nifios, Unicamente
se describieron un 3% de hemorragias sintomaéticas.

— La abstencién terapéutica aumenta el riesgo de pro-
gresion del trombo y la aparicion de infartos venosos
con un peor pronoéstico a largo plazo (80% secuelas
neurolégicas en no tratados).

Segun la guia AHA debe iniciarse tras el diagnéstico
anticoagulacion con heparina sédica o heparina de BPM
durante 5-7 dias y posteriormente mantener el tratamien-
to con anticoagulantes orales durante 3-6 meses. La guia
CHEST propone esperar si hay hemorragia en la primera
prueba de imagen y repertir la RNM en 5-7 dias, debien-
do anticoagular si se observa progresion del trombo.

En neonatos la evidencia no es tan firme y la reco-
mendacion es considerar la anticoagulacion durante 6
semanas -3 meses.

2. DE ESTAS AFIRMACIONES SOBRE LA TROMBOSIS

VENOSA CEREBRAL, ;CUAL CREES QUE ES FALSA?

a. Es mas frecuente en neonatos.

b. Puede estar causada por procesos comunes de la
infancia (otitis, traumatismos).

c. Esta asociado a ciertos factores de riesgo, como la
presencia de catéteres venosos centrales.

d. Su diagnéstico suele ser precoz.
Su evolucion es favorable con tratamiento adecuado.

La respuesta falsa es la d

Su baja incidencia (0,22-0,67/100.000/afi0) y su cli-
nica poco especifica hacen de ella una patologia con un
bajo grado de sospecha entre los pediatras, 1o que retrasa
el diagndstico unos 6-7 dias.

El resto de afirmaciones son correctas. Se estima que
un 40% de los casos son neonatos, en los que la poliglo-
bulia y la deshidratacion relativa favorecen esta patologia;
ademas esta descrita una mayor incidencia en los partos
instrumentalizados.

TABLA 1.

Estados — Mutacion gen protrombina
protromhéticos — Mutacion gen factor V Leyden
— Anticuerpos antifosfolipido
— Anticoagulante lupico
— Déficit antitrombina IlI
— Déficit proteinas Cy S

Neoplasias — Carcinomas viscerales y del SNC
— Leucemias y linfomas
— Sindromes linfo y mieloproliferativos

- CID

— Poliglobulia, trombocitosis
Enfermedades - LES
autoinmunes — Enfermedad de Behget

— Enfermedad de Wegener
— Tromboangeitis obliterante

— Sarcoidosis
Factores de riesgo — Obesidad
cardiovascular — Dislipemias
Otros — Anemias

— Cardiopatias
— Sindrome nefrético
— Enfermedades tiroideas

Causas transitorias — Deshidratacion severa
— Infecciones (ORL, SNC, cara y
cuello, sistémicas)
— Embarazo/puerperio
— TCE, neurocirugia
Trombosis de catéter venoso central

Neonato Poliglobulia + deshidratacion + trauma

obstétrico

3. ;QUE PRUEBAS DE LABORATORIO REALIZARIAS PARA

EL ESTUDIO ETIOLOGICO?

a. Hemograma

b. Férmula manual

c. Estudio de coagulacion, de estados protromboticos y
de enfermedades autoinmunes
Perfil lipidico

e. Todas son correctas

La respuesta correcta es la e

Existen una serie de factores de riesgo y enfermeda-
des predisponentes que entran dentro del diagnostico
diferencial de las causas de trombosis venosa cerebral.
Los principales son la mutacién del gen del factor V de
Leyden y del gen de la protrombina y la presencia de
anticuerpos antifosfolipido. El factor adquirido mas impor-
tante es la presencia de catéter venoso central. (Tabla 1)

Las pruebas de imagen realizadas en el hospital de
origen muestran hallazgos compatibles con trombosis
venosa cerebral, pero tras consultar con Neuroradiologia
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parece que no es posible descartar que la imagen sea
debida a compresion extrinseca del seno longitudinal.

Las imagenes de la angioRNM (Fig. 1) muestran el
seno libre en cortes superiores pero parece estar ocu-
pado en los cortes a nivel occipital. En la proyeccion
sagital (Fig. 2) se observa una imagen en semiluna que
podria corresponder a una ocupacion del seno o a una
compresion extrinseca del mismo.

4. ;QUE CONSIDERAS FALSO SOBRE EL DIAGNGSTICO

RADIOLOGICO?

a. La primera prueba a realizar es un TC simple de craneo.

b. EI TC simple tiene una alta sensibilidad, cercana al
95%.

c. La prueba de confirmacion diagnéstica es la angioR-
NM.

d. En pacientes criticos, la prueba de confirmacién pue-
de ser el angioTC.

e. Laangiografia cerebral se realiza en pocas ocasiones,
cuando la angioRNM es normal.

La respuesta falsa es la b

El TC simple de craneo sigue siendo el examen inicial
méas empleado, es rapido y de facil acceso, sin embargo
tiene una baja sensibilidad, siendo normal en un 20%
de las ocasiones.

En el TC con contraste aparece el clasico “signo del
delta vacio” que se debe al realce de los senos colaterales
al seno obstruido, pero que solamente se detecta en un
40% de los casos. (Fig. 3)

FIGURA 1. AngioRNM
Hospital Ntra. Sra.
América. Cortes axiales.
Ocupacién del seno en
region occipital.

FIGURA 2. AngioRNM hospital Ntra. Sra. América. Proyeccion
sagital. Imagen en semiluna

La RNM cerebral con fase venosa es de eleccion
para la confirmacién diagnéstica, con una sensibilidad
cercana al 100%.

En fase aguda (los primeros 5 dias) muestra la ausen-
cia de flujo venoso en T1 y T2 y la presencia del trombo
iso e hipointenso respectivamente, que luego se muestra
hiperintenso en ambas secuencias en la fase subaguda
(5-30 dias). Ademas la RMN permite valorar el area de
infarto venoso.

Esta prueba ha relegado técnicas como la angiografia
cerebral (muy invasiva y con alto riesgo) que se reserva
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FIGURA 3. TC con contraste. Signo del delta vacio.

actualmente para casos no aclarados por RNM, especial-
mente en la trombosis de senos profundos o de venas
corticales.

El angio TC tiene una alta sensibilidad, similar a la
RNM y estéa indicada su realizacion en aquellos pacientes
inestables que no son candidatos a que supongan mas
duracion.

La eco-Doppler trasfontanelar puede orientar el diag-
nostico en neonatos a través de la demostracion de la
ausencia de flujo en el seno venoso, aungue no es muy
sensible, especialmente si la obstruccion no es completa.

En el estudio etioldgico realizado se obtuvo un hemo-
grama normal, con hemoglobina 12,6 g/dL, leucocitos
4.500 /ul y plaquetas 190.000/uL.. Unicamante llama la
atencion un alto portentaje de monocitos (21,5%) en el
hemograma de urgencias. El colesterol total fue de 173
mg/dl (LDL 123 mg/dl) y los triglicéridos de 63 mg/dl. No
habia proteinuria en el sistematico de orina. Las pruebas
de coagulacion basicas, actividad funcional de protrom-
bina y proteina C, la proteina S, los anticuerpos anticar-
diolipina y las mutaciones en los genes de la protrombina
y el factor V de Leyden fueron normales. También lo fue
el estudio de enfermedades autoinmunes (ANA, anti-Ro,
anti-La, anti-sm, anti-RNP, anti-SCL70 y anti-Jo).

Sin embargo, en el hemograma registrado, con for-
mula manual, se observan un 23% de blastos. Estas

células displasicas se habian contado como monocitos
en el hemograma por el autoanalizador de urgencias.

Ante la sospchecha clinica de leucemia aguda, se
contacta con el servicio de Hemato-Oncologia y se realiza
una puncion de médula osea, citometria de flujo y técni-
ca FISH en médula ésea, observandose una infiltracion
con 22,5% de blastos y confirmandose el diagndstico
de leucemia mieloide aguda t (8;21) subgrupo | de la
clasificacion EGIL.

Tras este hallazgo cobra importancia la hipdtesis de
una compresion extrinseca del seno longuitudinal por
proceso infiltrativo tumoral.

En pacientes con leucemia aguda, el riesgo de trom-
bosis no es despreciable. Sin embargo es predominan-
te el riesgo hemorragico. Debido a esto, y a las dudas
radioldgicas sobre la existencia de trombosis cerebral, se
decide suspender el tratamiento anticoagulante.

En este momento es importante para el estadiaje
tumoral la realizacion de puncién lumbar. Ademas la
administracion de quimioterapia intratecal podria cambiar
el prondstico de la enfermedad.

5. ;QUE OPINAS SOBRE LA REALIZACION DE PUNCION

LUMBAR EN ESTE CASOQ?

a. Nunca debe realizarse si existe hipertension intracra-
neal.

b. La Unica excepcion es el tratamiento de HTIC por
pseudotumor cerebri, para drenaje de LCR.

c. Solo es contraindicacion absoluta si se demuestra
desplazamiento/obliteracion de estructuras o proceso
expansivo cerebral en el TC.

d. En este caso no deberia hacerse porque el riesgo es
mayor que el beneficio.

e. Noes aconsejable la medicion de la presion de LCR.

La respuesta correcta es la ¢

Basandonos Unicamente en la clinica, la hiperten-
sién intracraneal es una contraindicacién formal para la
realizacion de puncion lumbar. Sin embargo, es cierto
que solo existira contraindicacion absoluta cuando se
demuestren hallazgos radiol6gicos asociados a alto riesgo
de herniacion:

— Desplazamiento de estructuras de la linea media.

— Obliteracion o distorsién del IV ventriculo.

— Obliteracién de ventriculos laterales.

— Obliteracion de las cisternas.

— Proceso expansivo a cualquier nivel.
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Sospecha clinica:

Factores de riesgo y clinica neurolégica

—»‘ Fondo de ojo }—»‘ Tratamiento de hipertension intracraneal ‘@

)

(2)

AngioRNM cuando sea posible
TC craneal con/sin contraste @
AngioTC si paciente critico

'

Tratamiento heparina sédica HBPM 5-7 dias

Si hemorragia, repetir RNM en 5-7 dias y si progresion del trombo: anticoagular
Mantener anticoagulacion oral 3-6 meses @
Neonatos: considerar anticoagulacion 6 semanas-3 meses

Antibiético empirico si infeccion ORL/SNC

Mantener 4-6 semanas

(=)

Valorar trombosis catéter central (eco Doppler) y retirar tras 48 h de tratamiento con heparina si se confirma trombosis

!

Estudio etiolégico: hemograma, formula manual, perfil lipidico, sistematico orina, coagulacion, estudio trombofilias,
test embarazo, estudio inmunidad, ecocardiograma

FACTORES DE RIESGO

Estados protrombéticos:
Mutacién gen protrombina
Mutacién gen factor V Leyden
Ac antifosfolipido

Anticoagulante lipico

Déficit antitrombina Il

Déficit proteinas Cy S
Neoplasias:

Carcinomas viscerales y del SNC
Leucemias y linfomas
Sindromes linfo y mieloproliferativos
CID

Poliglobulia, trombocitosis

Enfermedades autoinmunes:
LES
Enfermedad de Bechet

!

Tratamiento enfermedad de base

Enfermedad de Wegener
Tromboangetitis obliterante
Sarcoidosis

Factores de riesgo cardiovascular:
Obesidad

Dislipemias

Otros:

Anemias

Cardiopatias

Sindrome nefrético

Enfermedades tiroideas
Deshidratacion severa

Infecciones (ORL, SNC, cara y cuello)
Embarazo/puerperio

TCE, neurocirugia

Trombosis de catéter venoso central

CLINICA EN NINOS:
Sintomas hipertension intracraneal
- Cefalea intensa, difusa y progresiva
- Nduseas, vomitos
- Irritabilidad y alteracién nivel conciencia
- Diplopia, paralisis IlI-IV-VI pares craneales
- Papiledema
Convulsiones
Focalidad neurolégica

CLiNICA EN NEONATOS:
Convulsiones
Disminucion del nivel alerta

El fondo de ojo es esencial para el diagnéstico de HTIC. Hacerlo siempre que sea posible, y que la estabilidad del paciente lo permita.

(<))

Tratamiento de la Hipertension intracraneal - Sedoanalgesia.

Objetivos PIC < O mmHg, presion perfusion
cerebral 40-60 mmHg, satvO,: 55-75%:

Medidas generales:

— Asegurar via aérea: intubacion si Glasgow <
9, rapido deterioro neurolégico o inestabilidad
hemodinamica. Limitar PEEP 5.

— Normoventilar (pCO, 35-40 mmHg) y evitar
la hipoxemia (Pa0, > 90 mmHg).

— Evitar la hipotension.

— No restriccion hidrica: SSF a necesidades
basales. No administrar sueros hipoténicos
ni glucosados. Evitar la hiperglucemia.

— Mantener hemoglobina > 11 g/dI.

— Mantener la cabeza centrada en linea media
y elevada 30°.

— Evitar hipertermia.

— Tratamiento de crisis convulsivas. Profilaxis
Unicamente en TCE (fenitoina durante la 1
semana).

— Dexametasona 0,15 mg/kg/dosis/6 horas si
edema vasogénico secundario a tumor.
Medidas especificas: Mantener la PIC < 20

mmHg.

— En caso de estabilidad hemodindamica:
Manitol (0,5-1 g/kg) en bolo iv. No emplear
si Osmolaridad en sangre > 320 mosm/L.

— En caso de hipotension: Suero salino 3%
(3-7 ml/kg) en bolo o en perfusion (0,1-1
ml/kg/hora). Evitar natremias > 150 mEq/L.

— Optimizar sedacion. Relajacion muscular.

— Hiperventilacién moderada (pCO, 30-35

mmHg). Siempre con monitorizacién de
saturacion cerebral regional de O..

— Evacuar lesiones intracraneales si es posible/
evacuar LCR si drenaje intraventricular (no
mas de 10-20 ml).

Medidas de segundo nivel: cuando se no

controla PIC

— Coma barbiturico (Tiopental 3-7mg/kg iv y
posteriormente en perfusion a 3-5 mg/kg/h).

- Hipotermia (32°C).

— Hiperventilaciéon agresiva (pCO, < 30
mmHg). Siempre con monitorizacion de
saturacion cerebral regional de O,.

— Craniectomia descompresiva.

Retirada progresiva de tratamiento tras 24-48

horas de normalizacién de la PIC y PPC

@ De eleccion angioRNM. Si no es posible, realizar TC con contraste mientras se tramita la RNM. En paciente critico, mejor angioTC.

@ Heparinizacion para antiXa entre 0,35-0,7 Ul/ml y anticoagulacién oral para INR entre 2-3.

@ En caso de infeccion ORL/SNC: Iniciar antibioterapia empirica con cefotaxima y metronidazol iv o meropenem en monoterapia. 4-6 semanas.

FIGURA 4. Protocolo de actuacion ante la sospecha de trombosis cerebral.
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Una de las indicaciones de puncion lumbar es el
tratamiento de la hipertension intracraneal causada por
pseudotumor cerebri, que precisa a veces drenajes repe-
tidos de liquido cefalorraquideo.

Es ¢til la medicién de la presion de LCR como medi-
da de presion intracraneal (PIC), si bien se aconsejan
sistemas en los que no sea necesaria la evacuacion de
mas de 10-20 ml, como la conexién a un trasductor de
presion a través de una llave de tres pasos.

Se realizé puncién lumbar diagnostica y se infundio
quimioterapia intratecal, sin complicaciones.

El paciente se dio de alta a planta de Oncologia para
continuar tratamiento quimioterapico.

Un mes después se repitio angioRNM cerebral, con-
firmandose la desaparicion de la imagen en semiluna a
nivel del seno venoso longitudinal.

Dada la buena evolucion con quimioterapia y sin
heparina, podemos concluir que esa imagen patoldgica
se debia a compresion extrinseca por infiltracion tumoral.

Aunque no se confirmaé la existencia de trombosis
cerebral, la leucemia aguda es una de sus causas. El
contaje manual de células sanguineas fue clave en el
diagnostico.
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Hospital Son Espases. Palma de Mallorca.

Anamnesis y exploracién

Paciente varén de 22 meses, que acude a Urgencias
por episodio de desconexion del medio, hipotonia, ciano-
sis, bradicardia y miosis. No han observado movimientos
convulsivos. No ha presentado fiebre, ni otros sintomas
de infeccion. Al llegar urgencias se administra diazepam
rectal, sin observarse cambios en la situacion del mis-
mo. Por persistencia de su situacion tras 20 minutos es
trasladado a UCI.

Antecedentes personales

Recién nacido pretérmino de 30 semanas de ges-
tacion y peso adecuado (1.650 g), diagnosticado de
enfermedad pulmonar crénica de la prematuridad (sin
tratamiento, ni necesidad de oxigenoterapia) y reflujo gas-
troesofagico grave en tratamiento con cisapride. Padecid
una bronquiolitis VRS + a los 4 meses, con episodios
catalogados de hiperrreactividad bronquial resueltos de
forma autolimitada sin requerir ingreso, en tratamiento
con fluticasona.

Crisis de cianosis autolimitada asociada a cuadro
diarreico a los 18 meses con estudios realizados (scree-
ning infeccioso, polisomnografia, fibrobroncoscopia,
ECG, EEG, ecocardiogafia y estudio metabdlico basico
con amonio y acido lactico) normales.

Episodios de desconexion del medio de pocos segun-
dos de duracion, con cianosis y somnolencia posterior,
asociados a crisis de broncoespasmo autolimitado, diag-
nosticados de crisis de ausencia a los 19 meses con EEG
que muestra dudosas descargas de puntas frontotem-
porales bilaterales de predominio izquierdo y seguido en
consultas externas de Neurologia Infantil en tratamiento
con fenobarbital.

Antecedentes familiares

Familia monoparental sin padre reconocido legalmen-
te. Hermano de 4 afios, sano. Abuela materna con crisis
psicomotoras y epilepsia en rama materna.

1. ;CUAL SERIA LA SOSPECHA CLIiNICA DEL EPISODIO

ACTUAL?

a. Estado postcritico tras crisis epiléptica.

b. Depresion secundaria a la medicacion administrada
(diazepam) o a la medicacién de base (fenobarbital).

c. Episodio aparentemente amenazador para la vida
(ALTE).

d. Crisis secundaria a administracion de Cisapride.

e. Sindrome de Sandifer por reflujo gastroesofagico gra-
ve.

La respuesta correcta es la a

Aunque las otras opciones son posibles, un nifio
que presenta un episodio de desconexion del medio o
convulsiones, similar a otros presentados previamente y
diagnosticados de crisis epilépticas lo mas probable es
que sean la expresion de una epilepsia. Tras la crisis se
presenta un periodo postcritico de depresion del estado
de conciencia e hipotonia antes de su recuperacion. La
recuperacion espontanea sin necesidad de soporte, ni tra-
tamiento adicional apoya en nuestro caso esta posibilidad.

Siempre que se esté administrando una medicacion
a un paciente se debe considerar la posibilidad de efecto
adverso relacionado con la misma, debiéndose revisar su
dosificacion, niveles en el caso de que esté indicado (por
ejemplo con los anticomicales), posibles interacciones
medicamentosas y efectos adversos descritos. En el caso
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del Cisapride se ha asociado a muerte subita por arritmias
debido a un aumento del QTc, sintomas extrapiramidales
y excepcionalmente crisis convulsivas. En nuestro caso el
ECG mostro ritmo sinusal con QTc normal y el paciente
no presento sintomatologia extrapiramidal por lo que no
parece probable. El Cisapride se retird posteriormente del
mercado farmacéutico por los casos asociados a muerte
subita. Por otra parte los niveles de Fenobarbital fueron
normales.

La mayoria de los protocolos recogen la utilizacion de
benzodiacepinas como tratamiento inicial para yugular
la crisis comicial, de forma ambulatoria o en urgencias,
siendo uno de los efectos adversos la depresion respira-
toria, efecto relacionado con la dosis, la via y la velocidad
de administracion, la situacion basal del paciente y la
asociacion con otros farmacos depresores del sistema
nervioso central. En nuestro caso la depresion del estado
de conciencia y respiratoria es anterior a la administracion
del farmaco, aunque no puede descartarse que contri-
buyera posteriormente a la prolongacion de la misma.

El sindrome de Sandifer se suele caracterizar por
movimientos distonicos anormales, predominantemente
de cabeza, cuello y tronco sin depresion del estado de
conciencia en lactantes con reflujo gastroesofagico grave.
Es uno de los diagndsticos diferenciales que hay consi-
derar en las convulsiones, especialmente en lactantes
con dichos movimientos e historia sugestiva de reflujo
gastroesofagico. En nuestro caso se presenta depresion
de la conciencia y no se observan dichos movimientos
en el episodio actual, ni habitualmente. El paciente no
presenta regurgitaciones, ni vomitos. Se le repite ph-me-
tria que es normal y se retira tratamiento con Cisapride.

El ALTE es un episodio que amenaza la vida del
paciente (la madre de nuestro paciente asi o referia) de
apnea, hipotonia y cambio de coloracion que se obser-
va habitualmente en lactantes méas pequefos (en nues-
tro caso el primer episodio es a los 16 meses de edad
corregida) que se recupera ante la intervencién simple
(estimulacion) del testigo y que tiene multiples causas
como reflujo gastro-esofagico grave, crisis epilépticas,
cardiopatias, alteraciones metabdlicas, etc. En nuestro
caso la edady la persistencia del episodio a pesar de la
intervencion familiar lo hacen poco probable, aunque
se debe considerar descartar las causas mas habituales
que lo producen.

Al ingreso en UCIP se realizoé tratamiento de soporte
respiratorio simple (oxigenoterapia y apertura de la via

aérea), la gasometria y la analitica fueron completamente
normales (incluyendo amonio y dcido lactico). También
se realizé TAC craneal sin contraste (no realizado en los
ingresos previos) y puncion lumbar que fueron normales,
v EEG en el que presentd alteraciones dudosas punta-on-
da frontales izquierdas. No se objetivan nuevos episodios,
se traslada a planta con exploracion fisica normal, siendo
dado de alta en pocos dias, sin nuevos episodios criticos,
con tratamiento ambulatorio con vigabatrina y carbama-
cepina y citada en consultas externas de Neuropediatria
para seguimiento evolutivo.

Un mes mas tarde ingresa nuevamente en UCIP por
clinica similar de desconexion del medio, apnea, hipo-
tonia, parpadeo, desviacion de la mirada hacia arriba y
algun movimiento clénico aislado autolimitado en urgen-
cias con recuperacion espontanea. Los movimientos ocu-
lares, palpebrales y clonicos ceden a la administracion
de diazepam. El paciente requiere ventilacion mecanica
durante 12 horas con recuperacion completa tras la crisis.

2. ;QUE OTRAS EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
REALIZARIAIS?

a. TAC craneal con contraste.

RMN cerebral.

Estudio de toxicos.

Estudio metabadlico.

Video-electroencefalograma (Video-EEG).

® o0 o

La respuesta correcta es la b

La RMN es la prueba de neuroimagen de eleccion
en pacientes con epilepsia de causa desconocida ya que
es mas sensible que el TAC en la deteccidon de multiples
alteraciones asociadas a epilepsia, de causa malforma-
tiva, infecciosa, metabdlica, isquémica o tumoral. Se
observan anormalidades aproximadamente en el 16%
de los nifios con epilepsia. Se debe considerar repetirlo
evolutivamente en epilepsia refractaria, especialmente en
nifios menores de 2 afios por la posibilidad de detectar
lesiones evolutivas.

El TAC solo tendria indicacién en situaciones de
emergencias, especialmente durante la primera crisis,
en pacientes con exploracion neurolégica anormal, cri-
sis parciales, atipicas o prolongadas, para descartar una
causa de la crisis tratable de forma inmediata (hemorragia
cerebral, traumatismo craneoencefélico, hidrocefalia acti-
va, etc.). Tiene la ventaja de su inmediatez y disponibili-
dad, y la desventaja de su menor sensibilidad y radiacion.
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Tras un estudio de EEG adecuado en situacion de
vigilia y suefio, la realizacion de un video-EEG es especial-
mente Util para establecer la correlacion clinico-electroen-
cefalogréfica, recomendandose su realizacion en pacien-
tes con alteraciones dudosas, atipicas o0 no congruentes,
0 en crisis incontrolables a pasar de la utilizacién de 2 o
3 farmacos antiepilépticos.

La presencia de episodios de deterioro neurologico
autolimitados con recuperacion posterior completa tras la
crisis a las pocas horas de la evolucion, sin una clinica,
ni una causa clara debe hacer pensar en la posibilidad
de intoxicacion. Hay que descartar los téxicos mas habi-
tuales o sospechar otro tipo de tdxicos en funcion de la
anamnesis y la clinica que presenta.

El resto de estudios metabdlicos, inmunolégicos o
genéticos se realizan en base a la sospecha diagnostica,
para confirmar el diagnéstico, o para descartarlo cuando
no existe una causa evidente, los hallazgos no son con-
gruentes, no existe un buen control de la epilepsia o se
asocia a retraso psicomotor.

Durante su ingreso se realizan niveles de farmacos
antiepilépticos, que son normales, estudio metabdlico
ampliado que es normal (aminoacidos, dcidos organi-
cos, carnitina y acil-carnitina), téxicos en orina (alcohol,
benzodiacepinas, cocaina, opidceos) que son negati-
vos y RMN craneal sin hallazgos patoldgicos. Los EEG
basales muestran anomalias paroxisticas en forma de
puntas ondas lentas frontales izquierdas compatibles
con epilepsia frontal izquierda y se continua con el trata-
miento anticomicial con carbamazepina y vigabatrina. No
vuelve a presentar nuevos episodios durante el ingreso.
Se deriva al paciente a centro de referencia donde se
confirman los hallazgos del EEG referidos y se realiza
estudio polisomnografico con video-EEG, sin observar
crisis clinicas durante su realizacion. También se reali-
zan potenciales evocados auditivos y visuales que son
normales, diagnosticandose de epilepsia frontal izquierda
criptogenética.

Un mes después vuelve a ingresar en UCIP por
depresion respiratoria tras administracion de diazepam
rectal tras episodios de desconexion, con movimientos
de cabeceo que ceden tras la administracion del far-
maco. En UCIP se mantiene estable, con normalizacion
respiratoria y neuroldgica progresiva a las pocas horas
del ingreso y es dado de alta a las 24 horas a planta. Se
ahade al tratamiento anticomicial previo (carbamazepina
y vigabatrina) acido valproico.

A las pocas horas en planta presenta hipotonia cefa-
lica y pérdida de conocimiento de aproximadamente
5 minutos de duracion con recuperacion espontanea
paulatina posterior. El cuadro clinico se asocia a sibi-
lancias bilaterales que ceden tras la administracion de
salbutamol inhalado. A las 2 horas presenta episodio
similar con hipotonia, pérdida de conocimiento y miosis
reactiva sin mejoria a los 30 minutos por lo que se tras-
lada nuevamente a Cuidados Intensivos a las 7 horas
del alta a planta. Presenta ademas distension abdominal
y un vomito.

En UCIP el paciente presenta FC 70 Ipm, TA 110/50
mmHg, satO. 99% con FiO, 0,21, aceptable estado gene-
ral con normoperfusion, tendencia a hipoventilacion con
abundantes secreciones respiratorias, algunas sibilan-
cias diseminadas con espiracion alargada, Glasgow 9
(02,M4,V3) con miosis simétrica reactiva y abdomen
distendido con abundantes ruidos gastrointestinales.

3. ;QUE CAUSA PODRIAMOS PLANTEARNOS ANTE DICHO

EPISODIO EN EL CONTEXTO DE LA EVOLUCION CLiNICA

DEL PACIENTE?

a. Crisis epiléptica refractaria.

b. Broncoaspiracion secundaria a vomito en paciente
con depresion estado conciencia.

c. Toxicidad de los farmacos antiepilépticos.
Error en la administracion medicamentosa en planta.
Intoxicacion.

La respuesta correcta es la b

Una crisis refractaria al tratamiento explicaria la evo-
lucién del paciente y no podemos descartarla, aunque en
los hallazgos clinicos predomina la depresion del estado
de conciencia con miosis, cianosis y bradicardia, en vez
de taquicardia y midriasis mas habituales en las crisis
epilépticas. Se trata de episodios muy recortados que
no repiten y que no requieren intensificacion del trata-
miento antiepiléptico durante sus ingresos en UCI, con
una evolucion autolimitada hacia la normalidad en pocas
horas. Las alteraciones electroencefalograficas son cuanto
menos dudosas, sin una clara correlacién con la clinica y
el resto de exploraciones realizadas son normales.

A favor de la intoxicaciéon podria ir esta evolucion
neuroldgica episodica inexplicada autolimitada sin trata-
miento. Deberiamos buscar toxicos que pudieran produ-
cir depresion del estado de conciencia, apnea, miosis y
bradicardia como signos guias repetidos. La revision de
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los episodios previos y una anamnesis dirigida podria
ayudar a perfilar la sospecha diagnéstica.

El episodio de vomito y la posible broncoaspiracion
ocurren tras el episodio de coma, hipotonia y miosis.
Aunque podria explicar la clinica respiratoria posterior,
sin embargo es autolimitado con gasometria normal,
desaparicion de los sintomas clinicos en pocas horas
sin tratamiento, sin presentar més dificultad respiratoria
y con radiografia de térax normal.

La toxicidad de los farmacos antiepilépticos, relacio-
nada o no con niveles elevados, podria aparecer espe-
cialmente en pacientes con dosis elevadas y multiples
medicaciones, como es este caso, pudiendo presentar cli-
nica neurolégica derivada de su administracion o incluso
favorecer las crisis epilépticas, especialmente al introducir
o retirar alguno de los farmacos administrados. Se habia
iniciado tratamiento con acido valproico recientemente.
Los niveles de medicacion fueron normales y el estudio
analitico incluyendo amonio también. Ademas este diag-
nostico no explicaria la clinica respiratoria y abdominal.

En todo paciente con un episodio clinico adverso
durante su ingreso hospitalario de debe descartar el
error en la asistencia sanitaria realizada, revisando la
medicacion y sueroterapia administra. En este caso la
medicacion se estaba administrando ya por via oral y el
suero era salino fisiolégico para mantenimiento de via, ya
que habia iniciado alimentacién oral, no encontrandose
error en la medicacion administrada o en su dosis, y
ademas el episodio era similar a los anteriores ocurridos
en su domicilio.

Rehistoriando a la familia, esta confirma que vive en
medio rural en contacto con abonos, insecticidas o pla-
guicidas, aungue no creen en la posibilidad de que el
nifio pueda haber ingerido dichas sustancias. La familia
niega consumo de drogas o medicaciones con efecto
sobre el sistema nervioso central y la posibilidad de inges-
tion accidental por parte del nifio.

4. DADOS LOS EPISODIOS REPETIDOS DE COMA,
DEPRESION RESPIRATORIA, BRADICARDIA Y MIOSIS ;EN
QUE TOXICO PENSARIAS?

a. Opioides.

Organofosforados.

Antidepresivos triciclicos.

Anfetaminas.

Cocaina.

® oo o

La respuesta correcta es la b

Los antidepresivos triciclicos, las anfetaminas y la
cocaina tipicamente producen alteracion pupilar con
midriasis, ademas de estimulacién adrenérgica (anfeta-
minas y cocaina) o efecto anticolinérgico (antidepresivos
triciclicos) con presencia de taquicardia, arritmias cardia-
cas, hipertension arterial o hipertermia que el paciente
no presentaba.

Los farmacos opioides pueden producir los sintomas
referidos de depresion del estado de conciencia y respi-
ratoria con miosis y bradicardia, sin embargo las deter-
minaciones de opiaceos en orina en este y anteriores
ingresos fueron negativas.

Los organofosforados son insecticidas utilizados
preferentemente en el ambito agricola (nuestro pacien-
te vive en medio rural). Son toéxicos muy liposolubles
con alta absorcion por piel y mucosas. Su toxicidad esta
determinada por su unién e inhibicion irreversible de la
acetilcolinesterasa, enzima encargada de desactivar la
acetilcolina, por lo que la sintomatologia se debe a un
exceso de actividad colinérgica.

Los sintomas iniciales aparecen en las primeras horas
tras la exposicion, produciendo efectos neurolégicos cen-
trales con depresion neuroldgica y respiratoria, y efectos
muscarinicos o parasimpaticomiméticos como bradicar-
dia 0 miosis. La sospecha diagnostica suele sugerirla el
antecedente del contacto con el toxico. La medicion de
la actividad de la colinesterasa plasmatica suele estar
disminuida, aunqgue los niveles son muy variables, siendo
sugestivo de intoxicacion su disminucion respecto a la
determinacion basal.

En el paciente los niveles de colinesterasa fueron de
9.200 w/L (rango normal 5.400-13.200 U/L). Sin embargo
ante la sospecha clinica de intoxicacion por organofos-
forados, se envian muestras de sangre, jugo gastrico y
orina a Toxicologia, confirmandose en todas las muestras
la presencia de un organofosforado (Fosmet: ditiofosfa-
fo de dimetilo). Los niveles posteriores de colinesterasa
plasmatica fueron de 13.500 U/L.

5. ;QUE CLINICA DE LA QUE PRESENTABA EL PACIENTE

PODIA ESTAR PRODUCIDA POR LA INTOXICACION POR

ORGANOFOSFORADOS?

a. Afectacion del sistema nervioso central neuroldgica
con agitacion, coma, convulsiones, depresion respi-
ratoria y miosis.
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b. Bradicardia.
Broncoespasmo, aumento de las secreciones respi-
ratorias.

d. Dolor abdominal, aumento del peristaltismo intestinal,
diarrea.

e. Todas las anteriores son posibles.

La respuesta correcta es la e
Los sintomas colinérgicos que produce esta intoxica-
cién estan derivados de tres tipos de efectos:
1. Efectos colinérgicos sobre el sistema nervioso central:
sgitacion, somnolencia, coma, convulsiones.
2. Efectos muscarinicos:

— Parasimpaticomiméticos (receptores pre y post
ganglionares parasimpaticos):

- Bradicardia, también puede producir vasodilata-
cion, incluso hipotension arterial.

- Visién borrosa, miosis, aumento de secreciéon
lacrimal.

- Aumento de la secrecion bronquial, broncoes-
pasmo.

- Aumento de secrecion salival, diarrea, vomitos.

— Simpaticomiméticos (receptores muscarinicos post-
ganglionares simpaticos).

- Sudoracioén
3. Efectos nicotinicos:

— Sobre la placa motora neuromuscular: fasciculacio-
nes, calambres musculares, debilidad neuromus-
cular.

— Simpaticos (si predomina el efecto nicotinico sobre
los ganglios simpaticos): taquicardia, hipertension
arterial.

6. ;QUE MEDIDA TERAPEUTICA NO ESTARIA INDICADA
EN UNA INTOXICACION POR ORGANOFOSFORADOS?
a. Estabilizacion inicial y soporte ventilatorio.
b. Succinilcolina como relajante si se precisa intubacion
por la depresion respiratoria.
c. Lavado gastrico y administracion de carbén activado.
d. Atropina.
Pralidoxima.

La respuesta correcta es la b

Los pacientes con intoxicacion grave pueden presentar
disminucion del nivel de conciencia, abundantes secrecio-
nes, broncoespasmo e insuficiencia respiratoria pudien-
do precisar soporte respiratorio con ventilacion mecéanica

en algunos casos. Si se precisa relajar para intubar al
paciente la succinilcolina esta contraindicada ya que al
estar inhibida la colinesterasa por los organofosforados se
producirfa un bloqueo neuromuscular prolongado.

Sila via de intoxicacion es la digestiva se debe reali-
zar lavado gastrico y administracion de carbon activado
durante la primera hora tras la ingestion, para disminuir
su absorcion.

La atropina antagoniza los efectos de la concentracién
excesiva de acetilcolina en los receptores muscarinicos,
revirtiendo la bradicardia, los efectos sobre el sistema
nervioso central y la depresion respiratoria. La dosis de
atropina es de de 0,05 mg/kg/dosis i.v. (min. 0,1 mg) y
se puede repetir la dosis cada 15-30 minutos hasta con-
seguir el efecto, incluso pudiendo ser necesario instaurar
una perfusion continua.

Las pralidoxima es un reactivador de la colinesterasa
gue mejora los efectos nicotinicos. Se utiliza después de
la atropinizacion, ya que inicialmente puede aumentar
la actividad anticolinesterasa. Su accion es mas efectiva
cuando se utiliza las primeras 24-48 horas. La dosis a
administrar es 25-50 mg/kg/dosis i.v, s.c. 0 i.m. Se pue-
de repetir cada 1-2 horas si no tiene el efecto deseado
0 utilizar una perfusién intravenosa (10-20 mg/kg). Su
utilidad es controvertida, aunque puede disminuir la
neurotoxicidad intermedia o tardia tras la intoxicacion.

7. ;QUE OPCION LE PARECE MAS PROBABLE COMO
CAUSA DE INTOXICACION POR ORGANOFOSFORADOS?
a. Inhalacion accidental

Por contacto accidental.

Munchausen por poderes

Ingestion intencional por intento de autolisis
Ingesta de alimentos contaminados

® o0 o

La respuesta correcta es la ¢

En los nifios las intoxicaciones por organofosforados
suelen ocurrir por inhalacion, contacto o ingestion acci-
dental, de productos que los contengan, especialmente
en medios rurales con utilizacion de insecticidas. En el
paciente la mayoria de los episodios ocurrian en su domi-
cilio donde el contacto es mas probable. Sin embargo en
varias ocasiones ocurrié durante su ingreso en planta,
descartando esta posibilidad.

La ingesta intencional como intento de autolisis no
parece probable por la edad del nifio, aunque puede
darse en adolescentes.
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La edad del nifio, la reiteracion de episodios similares
a lo largo del tiempo, siempre en compafiia de su madre,
como ocurrié durante los ingresos en planta, la ausencia
de dichos episodios en situaciones de mayor vigilancia
como durante su estancia en UCI o durante el video-EEG,
sugieren la administracion intencional por parte de la
persona que estaba en todas las ocasiones con el nifio.

En este caso, una anamnesis dirigida y una evalua-
cion completa social, psicoldgica y psiquiatrica de la
familia, revela que la madre tuvo un intento a autolisis
durante el embarazo de su hijo, que requirio tratamien-
to antidepresivo y administracion de psicofarmacos. La
evaluacion psicologica y psiquiatrica no fue concluyente.
La madre habia estudiado para auxiliar de enfermeria sin
haber terminado sus estudios.

8. ;QUE ASPECTOS SON SUGESTIVOS DE UN

MUNCHAUSEN POR PODERES?

a. Nifo pequeho con clinica inhabitual, rara, recidivante
que lleva a la realizacion de multiples pruebas diag-
nosticas y/o tratamientos.

b. Familia, especialmente madre, que no se separa del
nifio con sintomatologia que aparece en su presencia
y que no se produce en su ausencia.

c. Madre aparentemente poco preocupada por la grave-
dad de la enfermedad de su hijo, con conocimientos
sanitarios y buena relacion con el personal sanitario.

d. Problemas psicolégicos, psiquiatricos, maternos o
familiares, intentos de suicidio.

e. Todos los anteriores son sugestivos.

La respuesta correcta es la e

Con cierta frecuencia se observa este tipo de maltrato
en niflos menores de 5 afios, con una clinica rara, reci-
divante, incongruente, que tiene despistados a los médi-
cos que le atienden y que lleva a multiples evaluaciones
médicas, ingresos y pruebas diagndsticas o tratamientos,
con un retraso importante en el diagnéstico. Por tanto es
fundamental un alto indice de sospecha diagnéstica en
estas situaciones Una herramienta que puede ser Util es
la utilizacion de habitacion con video oculto, aunque si
se realiza debe estar respaldada legalmente.

Otros familiares, incluso otros hijos, pueden haber
tenido o tener una clinica inexplicable similar o haber
fallecido de causa desconocida.

Es muy tipico que la clinica se produzca en presencia
del maltratador (la madre en el 85% de los casos), que
no se separa del nifio, y que no aparezca cuando este
esta ausente o en situaciones de mayor vigilancia como
ocurrio en este caso.

El maltratador suele estar menos preocupado que los
médicos, de una forma desproporcionada a la gravedad o
a la evolucion de la enfermedad. Es frecuente que tenga
ciertos conocimientos de medicina y una buena relacion
con los médicos que atienden a su hijo.

Los problemas psiquiatricos, psicoldgicos o intentos
de suicidio son frecuentes en el maltratador, que a su vez
puede también haber sido maltratado. En la evaluacion
psicolégica o psiquiatrica se encuentran con frecuencia
alteraciones asociadas a esta forma de maltrato.

En la instruccion judicial correspondiente al parte
Judicial por maltrato por Minchausen por poderes, se
encuentra a la madre jeringuilla en el bolso que con-
tiene Fosmet, lo que confirma las sospechas clinicas.
Tras separarse el nifio de la madre no se han vuelvo
a observar nuevos episodios, habiéndose podido retirar
fodo el tratamiento antiepiléptico de forma paulatina. El
EEG ha mejorado, hasta practicamente normalizarse. El
nifio inicialmente presentaba retraso moderado del len-
guaje que ha ido mejorando y evoluciona favorablemente
con su familia adoptiva.
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HISTORIA CLINICA

Nifia de 6 afios que presenta cuadro de vomitos y
cefalea de 4 dias de evolucion, con deterioro neurologico
progresivo precisando ingreso en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos Pediatricos (UCIP), conexion a ventilacion
mecanica invasiva e inicio de tratamiento con fenitoina
por crisis comiciales. En TAC de SNC se observa tumor
intracraneal con areas quisticas. Presenta una evolucion
desfavorable, con hipertension intracraneal que precisa
tratamiento agresivo consistente en hiperventilacion, suero
salino hipertonico, adrenalina, noradrenalina, manitol y
sedo-relajacion. En este contexto, presenta cuadro clinico
compatible con enclavamiento precisando derivacion ven-
tricular externa y derivacion externa del quiste urgentes.
Sin evidencia de respuesta, se induce coma barbittrico y
se realiza craniectomia descompresiva fronto-temporo-pa-
rietal derecha amplia, observando parénquima cerebral
a tension pero con latido. Progresion clinica a hiperten-
sion intracraneal refractaria a todo tipo de tratamiento
con TC de SNC (a los 3 dias del ingreso) con importante
encefalopatia hipoxico-isquémica con infartos masivos. La
ecografia doppler cerebral muestra minimo flujo cerebral.

1. LLEGADOS A ESTE PUNTO ;CUAL SERIA LA ACTITUD

MAS CORRECTA?

a. Ampliar la craniectomia descompresiva para controlar
la hipertension intracraneal y resecar el tumor.

b. Intensificar el tratamiento médico.

c. Estd en muerte encefélica. Solicitaria la donacién de
organos.

d. Plantear limitacién del esfuerzo terapéutico.
e. Lasrespuestas ay b son correctas.

La respuesta correcta es la d

Esta paciente no cumple criterios de muerte ence-
falica porque, aungue la valoracion clinica no se puede
realizar por estar en coma barbiturico, los hallazgos de
la ecografia muestran flujo cerebral. En este caso no
estarfa indicada la intensificacion del tratamiento médi-
co, la ampliacion de la craniectomia y la exéresis del
tumor puesto que la paciente presenta criterios clinicos
y radioldgicos de ausencia de respuesta al tratamiento
con lesion cerebral hipoxico-isquémica masiva.

La limitacion del esfuerzo terapéutico (LET) se define
como la decision y actuacion consistente en no emplear
todas y/o indefinidamente las posibilidades tecnolégicas
para prolongar la vida de un paciente, en razén del pobre
prondstico de la enfermedad subyacente y/o cuando el
procedimiento se considera fUtil.

El proceso de toma de decisiones de LET debe
surgir de un consenso del equipo sanitario. La buena
comunicacion con las familias es la base para llegar
al consenso en las decisiones al final de la vida. La
comunicacion debe ser veraz, gradual, coherente, com-
prensible a la familia; con apoyo emocional y previsora
de conflictos.

Las decisiones de limitacion de soporte vital deben
guedar documentadas en la Historia Clinica del paciente.
La familia debe recibir informacion sobre cémo va a desa-
rrollarse el proceso de retirada y asegurar los cuidados
del paciente y el apoyo a la familia.
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2. EN EL CASO DE LA PACIENTE, ;PODRIA SER

POTENCIAL DONANTE DE ORGANOS?

a. Solo los pacientes en muerte encefalica pueden ser
considerados potenciales donantes.

b. Podria considerarse si se va a realizar una retirada
del soporte vital.

c. Debe ser evaluado por el Coordinador de Trasplantes.

d. Los padres deben dar su conformidad.

e. Son correctas las respuestas b y c.

La respuesta correcta es la e
Los pacientes en muerte encefalica son potenciales

donantes pero no es una condicién excluyente para otro

tipo de donacion.

Los pacientes, sin contraindicaciones para la dona-
cion en los que, por su patologia de ingreso y su evolucion
posterior, se ha decidido conjuntamente con la familia
la limitacion del tratamiento de soporte vital y en los que
se espera que, tras la retirada de estas medidas, se pro-
duzca la parada cardiorrespiratoria, €s lo que se conoce
como potenciales donantes en asistolia controlada. El
Coordinador de Trasplantes es el encargado de revisar
el caso y decidir si es idoneo para la donacion. Hasta ser
evaluada la idoneidad, no se informaré a la familia de la
posibilidad de donacion.

— La mayoria de los pacientes donantes en asistolia
controlada son pacientes con patologia neurolégica
grave con pronostico funcional catastréfico y que no
cumplen criterios de muerte encefalica.

— Otros pacientes pueden provenir de patologias médi-
cas con evolucién y prondstico desfavorables, en los
que las medidas terapéuticas aplicadas han resultado
ineficaces.

— Se recomienda que el tiempo transcurrido entre la
extubacion y la parada cardiorrespiratoria no sea
superior a las dos horas.

Se consideran potenciales donantes aquellos pacien-
tes sin evidencia de enfermedad tumoral metastasica,
infeccion no controlada o disfuncién multiorganica en los
que, por su patologia de ingreso y su evolucion posterior,
se ha decidido la limitacion de soporte vital y en los que se
espera que, tras la retirada de estas medidas, se produzca
la parada cardiorrespiratoria en las horas siguientes.

En marzo de 2012, la Organizacion Nacional de Tras-
plantes elaboré un Documento Consenso que recoge las
recomendaciones para iniciar en los hospitales espafioles
programas de donacion en asistolia controlada (donan-
tes tipo Il de Maastricht). En diciembre de 2012, en

el Boletin Oficial del Estado se publica el Real Decre-
to 1723/2012 por el que se regulan las actividades de
obtencion, utilizacion clinica y coordinacion territorial de
los 6rganos humanos destinados al trasplante y se esta-
blecen requisitos de calidad y seguridad. Nuestro hospi-
tal, el CHUAC, dispone de validacioén para la realizacion

de trasplantes en asistolia controlada desde el afio 2013
Las recomendaciones para iniciar en los hospitales

de nuestro pais programas de donacion en asistolia con-

trolada son las siguientes:

— Laexistencia de este programa debe formar parte del
protocolo del cuidado integral al final de la vida de los
paciente en las Unidades de Criticos.

— Todos los pacientes a los que se retiran los tratamientos
de soporte vital y retinen criterios para donacion debe-
rian considerarse donantes potenciales de 6rganos.

— Para su puesta en marcha debe disponerse de un
protocolo de actuacion sobre Limitacion del Esfuerzo
Terapéutico (LET) por las Unidades de Criticos del
Complejo Hospitalario.

— Ladecision sobre la LET precede y es independiente
de la posibilidad de la donacién de érganos.

— Los coordinadores de trasplante no tomaran decisio-
nes sobre LET en aquellos pacientes que puedan ser
potenciales donantes de 6rganos bajo este procedi-
miento, a fin de garantizar la ausencia de conflicto
de interés.

3. EN EL CASO DE ESTA PACIENTE, ;QUIEN TIENE LA
DECISION FINAL DE LA DONACION?

a. Los médicos responsables del paciente.

El Coordinador de Trasplantes.

La familia del paciente.

El Comité de Etica del Hospital.

Todos los anteriores.

® oo o

La respuesta correcta es la ¢

El equipo médico que decide, de acuerdo con la fami-
lia del paciente, la realizacion de la LET, debe comunicar
al Coordinador de Trasplantes del hospital la existencia
de un potencial donante. El Coordinador de Trasplantes
serd responsable de revisar la historia clinica y asegurar la
inexistencia de contraindicaciones para la donacion, reali-
zandose las pruebas pertinentes (analitica, serologfas...).

La solicitud de la donacion solo se realizara tras la
constatacion de que la familia ha recibido informacion
sobre la retirada de soporte vital y la comprende. La soli-
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TABLA 1. CLASIFICACION DE MAASTRICHT MODIFICADA (MADRID 2011).

/ Fallecido fuera

Incluye victimas de una muerte subita, traumatica o no, acontecida fuera del hospital que, por

Incluye pacientes que sufren una parada cardiaca y son sometidos a maniobras de
reanimacion que resultan no exitosas. En esta categorfa se diferencian dos subcategorias:

La parada cardiaca ocurre en el ambito extrahospitalario y es atendida por el servicio de
emergencias extrahospitalario, quien traslada al paciente al hospital con maniobras de cardio-

La parada cardiaca ocurre en el ambito intrahospitalario, siendo presenciada por el personal

Incluye pacientes a los que se aplica limitacion del tratamiento de soporte vital* tras el acuerdo
entre el equipo sanitario y éste con los familiares o representantes del enfermo.

Incluye pacientes que sufren una parada cardiaca mientras se establece el diagnostico
de muerte encefélica o después de haber establecido dicho diagnéstico, pero antes de
que sean llevados a quiréfano. Es probable que primero se trate de restablecer la actividad

del hospital razones obvias, no son resucitadas.

S L,
?g o | ! Resucitacion
2 S infructuosa
s8 Il.a. Extrahospitalaria

<
S 8
] 2 o e
S = compresion y soporte ventilatorio.
Q IL.b. Intrahospitalaria

sanitario, con inicio inmediato de maniobras de reanimacion.

S JIE= A la espera del paro
=S cardiaco
°8
'S5 |24 Paro cardiaco en
R o muerte encefalica
S=
S8

%)

[\vj

asistolia.

cardiaca pero, cuando no se consigue, puede modificarse el proceso al de donacién en

*También Incluye la retirada de cualquier tipo de asistencia ventricular o circulatoria (incluyendo ECMO)

citud de donacién la realizara el Coordinador de Tras-
plantes, acompafado o no del médico responsable del
paciente, en una entrevista especifica para este motivo.
Se explicaré la posibilidad de la donacién tras la retirada
de ventilacién mecanica mediante extubacion terminal.
Es importante insistir en que la respuesta negativa es
aceptable. En Espafa se necesita el consentimiento ver-
bal y escrito de la aceptacion de la donacion por parte
de la familia/representante del paciente. Si la familia es
partidaria de la donacién, se les debera explicar el pro-
cedimiento completo.

El Comité de Etica Asistencial podria ser consultado
en caso de conflicto entre los profesionales y/o la familia.
Su resolucion no tiene caracter vinculante.

Ante la ausencia de respuesta de la hipertension intra-
craneal al tratamiento médico y quirdrgico, y la obje-
tivacion de lesiones cerebrales masivas, se decide en
consenso con los padres la retirada de soporte vital. Ante
la posibilidad de que pueda ser donante de drganos se
contacta con la Coordinacion de trasplantes que solicita
a la familia la donacion de 6rganos. La familia acepta y
consiente la donacion. Recibe informacion de cémo se
realizara el procedimiento de retirada de soporte y la
extraccion de 6rganos.

4. ;DE QUE TIPO DE DONACION SE TRATARIA?
a. Donacion en asistolia no controlada.
b. Donacién en asistolia controlada.

c. Donacion tras muerte encefélica.
d. Donacion tras muerte subita
e. Ninguna es correcta

La respuesta correcta es la b

En la tabla 1 podemos ver la Clasificacion de donan-
tes en Asistolia. Conferencia de Maastricht modificada
(Madrid 2011).

5. UNA VEZ INFORMADOS LOS PADRES, ACEPTAN Y
FIRMAN EL CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA LA
DONACION. ;DONDE SE REALIZARIA LA RETIRADA DEL
SOPORTE VITAL?

a. EnlaUCIP

En quir6fano previo a extraccion de los érganos
En quiréfano tras la extraccion de los 6rganos
ay b son correctas

Ninguna de las anteriores

® o0 o

La respuesta correcta es la d

El lugar mas habitual para los procedimientos de
limitacion de tratamientos de soporte vital y extubacion
terminal es la Unidad de Criticos donde esta ingresado
el paciente. Tanto el equipo médico como de enfermeria
estan habituados a este tipo de cuidados en pacientes
al final de la vida y al uso de los farmacos apropiados.
Por otro lado, los familiares pueden estar acompafiando
al paciente y el personal médico y de enfermeria pue-
de brindarles el apoyo emocional que necesiten. Entre
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1. Patologia grave avanzada o irrecuperable

3. No esperable evolucién a muerte encefalica

deciden suspender el soporte vital

2. Dependiente de soporte respiratorio y/o hemodindmico

4. El equipo asistencial y la familia o el paciente

it

FALLECIMIENTO

MEDIDAS DE PRESERVACION:
— Perfusion fria in situ
- ECMO

‘ EXTRACCION

N

los diferentes procedimientos para la preservacion y
extraccion de los érganos, el elegido para este caso fue
la extraccion superrapida en quirdéfano porque no precisa
medidas de preservacion de 0rganos y porque se prevé
la parada circulatoria en un periodo de tiempo corto. Por
el contrario, si retirasemos el soporte en UCIP precisa-
riamos canulacion femoral y preservacion de los érganos
esplacnicos, bien con isquemia fria 0 usando oxigenacion
con membrana extracorpérea (ECMO) local.

En este caso, se trasladé a la paciente a quir6fano
manteniendo la monitorizacion, y en condiciones adecua-
das de sedoanalgesia, para la retirada del tratamiento de
soporte vital. Es importante tener en cuenta que una vez
en quiréfano, si no se produce la parada en el tiempo

‘ Valoracién de criterios médicos para la donacién } Contraindicacion a la donacion _, ¢ \
E Baja probabilidad de asistolia
=] ‘ Valoracion probabilidad asistolia en < 120 min l en < 120 min FIN DEL
g . - i .« | Rechazo a la donacién PROCESO DE
» ‘ Planteamiento a la familia, posibilidad de donacion | DONACION
™ | | Probabilidad de asistolia en < 60-120 min. Baja probabilidad de asistolia CONTINUAR
S | | Con PRUEBA DE U. DE WISCONSIN en < 120 min CON LOS
= (requiere consentimiento previo) CUIDADOS
Py AL FINAL DE
’_°| Si el caso es judicial, consulta con el juez. Negativa judicial LA VIDA
< Método de comunicacion tras fallecimiento
=
. ‘ CONSENTIMIENTO DONAGIGN ‘ )
-—f
o
o Consentimiento a la aplicacion de farmacos/ Si no hay consentimiento, solo se
: catéteres premortem podra aplicar tras el fallecimiento
§ ‘ Preparacion logistica de la extraccion ‘
é ‘ Aplicacion de farmacos/catéteres ‘ ( \
= FIN DEL
- RETIRADA DEL PROCESO DE
= SOPORTE VIAL DONACION
=
o | | Monitorizacion continua y registro de variables Si no asistolia en < 120 min gngdgéJAR
m hemodinédmicas y respiratorias
— CUIDADOS
= AL FINAL DE
= PARADA LA VIDA
= CARDIORRESPIRATORIA
CONSID(%RAR
DONACION
5 MINUTOS DE TEJIDOS
CERTIFICACION _J

FIGURA 1. Proceso de
donacion en asistolia tipo
M.

estimado de la viabilidad de los 6rganos, se debe conti-
nuar con los cuidados al final de la vida.

La respuesta ¢ es incorrecta porque no se puede extraer
los érganos del donante antes de certificar su muerte.

6. ;QUIEN FIRMA EL CERTIFICADO DE DEFUNCION DEL

PACIENTE?

a. El médico de la UCIP responsable del paciente

b. El cirujano que extrae los 6rganos

c. El Coordinador de Trasplantes

d. Un médico ajeno al proceso de limitacion del soporte
y a la donacién

e. Elanestesista
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La respuesta correcta es la a

El médico de UCIP responsable del paciente sera el
responsable del procedimiento de retirada de tratamien-
tos de soporte vital y extubacion terminal. Tras la parada
circulatoria, de acuerdo con el consenso nacional y la
legislacion vigente, se mantendra un tiempo de observa-
cion de 5 minutos, tras el cual se certificara la muerte por
parte del médico intensivista responsable del paciente.
Tras ello, el equipo quirtrgico iniciara la extraccion de
los érganos y tejidos.

La paciente se traslada a quiréfano donde se pro-
cede a retirada de soporte vital. A los 25 minutos de la
extubacion se produce la parada cardiorrespiratoria, y 5
minutos después, se procede a la extraccion de higado,
rifion y valvulas cardiacas.
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Hospital Universitario de Burgos.

Anamnesis y exploracién

Paciente mujer de 2 afios de edad con antecedentes
personales de enfermedad de Hirschprung recto-sigmoi-
dea, que ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP), después de cirugia por perforacion
intestinal tras dilatacion de la estenosis de anastomosis
colo-rectal realizada en una cirugia previa.

Se inicia la cirugia por via endoanal, realizan diseccion
del colon descendido hasta la porcion anterior del sacro
por fibrosis en toda la zona (colon descendido fibrético
y adherido a aorta y uréter), por ello se realiza laparo-
tomia media siguiendo la antigua incision. Adherencias
multiples entre asas del intestino delgado que se liberan
quedando zonas deserosadas. Se diseca el colon y se
libera de la anastomosis anal. Se decide realizar el des-
censo con ciego y colon ascendente quedando todo el
colon a la izquierda y el intestino derecho a la derecha
en situacion de no rotacion. Se hace nueva ileostomia
en cafion de escopeta en vacio izquierdo.

Durante las 9 horas de cirugia, la paciente preci-
sa varias expansiones con volumen, inicio de perfusion
con dopamina a 10 ug/kg/min, por inestabilidad hemo-
dindamica y transfusion de concentrado de hematies por
abundante sangrado. En gasometrias de control intraope-
ratorias, presenta acidosis metabdlica moderada con pH
7,18, HCO5 11,9 mmol/L e hiperpotasemia de 6,1 mEq/L,
por lo que se pauta un bolo de furosemida, bicarbonato
y gluconato célcico.

En el traslado desde quiréfano presenta taquicardia
ventricular sin pulso, iniciandose maniobras de reani-
macién cardiopulmonar (RCP) avanzada. A su llegada
a la UCIP esta en asistolia, por lo que se continta con

masaje cardiaco y ventilacion mecanica convencional
durante unos 14 minutos. Precisa 4 dosis de adrenalina
Y una dosis de gluconato célcico. Sale de la situacion de
parada cardiorrespiratoria (PCR) en taquicardia sinusal.
En la gasometria realizada al inicio de la RCP se constata
acidosis mixta grave, hiperpotasemia grave e hipoglu-
cemia grave. En la exploracion fisica presenta palidez
cutaneomucosa, mala perfusion, frialdad acra, aspecto
deshidratado y pupilas micticas (con fentanilo y mida-
zolam en perfusion).

—

. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA?

a. Continuar medidas de soporte hemodinamico y res-
piratorio, asi como iniciar tratamiento para correccion
de las alteraciones metabdlicas.

b. Solicitar hemograma, bioquimica y gasometria, y man-
tener normotermia para evitar las complicaciones de
la PCR.

c. Estabilizar a la paciente y corregir las alteraciones
del medio interno, con posterior inicio de hipotermia
servocontrolada.

d. Solicitar una tomografia axial abdominal urgente.

e. Pautar tratamiento anticomicial.

La respuesta correcta es la ¢

Se define la hipotermia terapéutica (HT) como el
proceso de reduccion de la temperatura corporal cen-
tral hasta 32-34°C, de forma intencionada y de manera
controlada. Esta es una intervencion destinada a limitar el
dafo neuroldgico que se produce después de la resucita-
cion de pacientes en PCR, puesto que la principal causa

111
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TABLA 1. METODOS DE ENFRIAMIENTO.

Meétodos periféricos

Ventajas
Exposicion de la piel
Ventiladores

Mantas y mangas con aire frio Bajo coste
Bolsas de hielo

Mantas enfriadoras servo controladas
(BlanKetroll)

RhinoChill Intranasal Cooling
Métodos centrales
Solucién SSF fria (4°C) 20 ml/kg

Agentes antipiréticos

Ventajas

Bajo coste

Catéteres intravasculares (Alsius, Celsius)

Métodos extracorpéreos

de morbimortalidad tras este cuadro es la encefalopatia
hipdxico isquémica, que puede producir secuelas neu-
rologicas graves.

La evidencia experimental muestra una mayor neuro-
proteccion cuanto antes se inicie la HT tras la recupera-
cion de la circulacion espontéanea (RCE). En la mayoria de
protocolos establecidos a nivel internacional, basandose
en la experiencia en adultos y recién nacidos, recomien-
dan su inicio en las primeras 6 horas tras la RCE e incluso
durante la resucitacion cardiopulmonar y esta recomen-
dacion se ha extendido para la poblacion pediatrica.

Se debe iniciar la terapia inmediatamente tras la esta-
bilizacién del nifio, incluyéndola como parte de los cui-
dados postreanimacion habituales (siempre que cumpla
los criterios de inclusion), y se debe mantener durante el
transporte hasta su llegada a la UCIP de referencia (es
importante que los métodos de enfriamiento utilizados en
el hospital de origen o durante el transporte sean simples,
efectivos y seguros). (Ver tabla 1).

El manejo de cada paciente vendra determinado por
la temperatura que presente en el momento del ingreso,
tal y como se expone en la figura 1, procediéndose a su
recalentamiento o enfriamiento hasta la temperatura obje-
tivo (32-34°C) en las primeras 3-6 horas tras recuperar
la circulacion espontanea.

Por todo los datos anteriormente mencionados, y
teniendo en cuenta que la paciente cumple uno de los
criterios de inclusion (nifios que recuperen la circulacion
espontanea pero permanezcan comatosos tras una PCR),
se inicia en las primeras 5 horas tras PCR hipotermia

Féacil, bajo coste

Facil, bajo coste

Féacil, bajo coste

Induccién réapida a 2,5-3,5°C/h

No en pediatria

Induccién muy répida a 4,0-6,0°C/h

Desventajas

Inefectivo en mantenimiento
Velocidad de induccion lenta 1°C/h
Velocidad induccién muy lenta 0,5°C/h

No es seguro y laborioso mantenimiento

Velocidad induccion rapida

Desventajas
No permite mantener T2 en rango estrecho

Induccién muy lenta 0,1-0,6°C/h
Baja eficacia

Altamente invasivo

servocontrolada en la paciente, mediante el sistema
Blanketrol ll/®.

Se inicia hipotermia mediante doble manta, moni-
torizacion de temperatura central (rectal) y periférica,
asi como monitor de funcion cerebral, monitorizacion no
invasiva de la saturacion cerebral. Y monitorizacion de las
constantes basales. La paciente presenta gran inestabili-
dad hemodinamica tras la parada cardiaca, precisando
durante las primeras horas de ingreso abundantes expan-
siones de volumen (180 cc/kg). Se objetiva taquicardia en
torno a 160-190 Ipm e hipotension marcada, por lo que
se Inicia soporte inotrdpico con adrenalina, noradrenalina
y dopamina.

En la analitica de control destaca hiperlactacidemia
(10,3 mmol/L), elevacion de troponinas (250 ng/L) con
CK-MB 19,6 ng/ml.

2. ;CUAL SERIA EL SIGUIENTE PASO A DAR EN ESTE

MOMENTO?

a. Controlar la temperatura de la paciente una vez por
turno, y seglin esa cifra, aumentar o disminuir la tem-
peratura de las mantas.

b. Control estricto de la temperatura de forma horaria,
realizando analiticas de control solo si no se consigue
un buen control de la misma.

¢. Monitorizacion continua de la temperatura y extrac-
ciones de analiticas segun el médico.

d. Se debe realizar el enfriamiento durante varias horas
y sin necesidad de monitorizar ningln parametro adi-
cional.
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‘Ta inicial rectal o esofagica ‘

!

33+1°C

}

1. Recalentamiento 1. Recalentamiento
activo 0,5°C/2 h pasivo hasta
hasta 30°C 33t1°C

2. Recalentamiento 2. Mantenimiento
pasivo hasta
33+ 1°C

3. Mantenimiento!2

1. Mantenimiento

1. a) PVC < 10 cm H20:
20-40 ml de SSF iv frio
+ manta de hipotermia
+ complementos
b) PVC > 10 cm H20:
Manta de hipotermia
+ complementos

2. Paracetamol 15 mg/kg
si T8 > 38°C

3. Mantenimiento

1. Manta de hipotermia
+ complementos?
2. Mantenimiento

Y

‘ Mantener hipotermia durante 48 h ‘

‘ Recalentamiento: 0,5°C cada 2 horas hasta 36°C ‘

I

‘ Normotermia activa (37+0,5°C) durante 48 horas* ‘

113 induccién y mantenimiento de la hipotermia se llevara a cabo mediante el uso de manta de enfriamiento con T2 objetivo 33+1°C.

2Se recomienda el uso de sedoanalgesia asi como de relajantes musculares y durante las fases de induccidn y mantenimiento de hipotermia.
Complementos: bolsas de hielo, bafios tibios, ventilador, ajuste del termostato de la sala.

4Durante esta fase se tratard enérgicamente la hipertermia > 38°C siguiendo las recomendaciones indicadas para una T2 al ingreso > 35°C.

FIGURA 1. Protocolo clinico de hipotermia en nifios con recuperacion de circulacion esponténea tras PCR.

e. Se requiere una monitorizaciéon continua de la tem-
peratura, realizando analiticas y otras pruebas com-
plementarias seglin un protocolo establecido.

La respuesta correcta es la e

En los pacientes sometidos a hipotermia, ademas de
un estricto control de la temperatura, se debe monitorizar
y mantener al paciente con una adecuada oxigenacion,
ventilacion, presion arterial y perfusion tisular. Se debe
evitar la hipoxemia e hiperoxia, la hiper e hipocapnia, asi
como la hipertension e hipotension arterial, para su detec-
cién se realizarén analiticas segln el protocolo (Tabla
2). Se debe monitorizar el ritmo cardiaco mediante EKG
continuo para el diagnéstico de posibles arritmias. Estos
pacientes precisan canalizacion venosa central y arterial,
asf como la monitorizacion invasiva de TA'y de PVC. Se
debe monitorizar la diuresis de forma horaria, asi como
el total de entradas y salidas de liquidos.

Resulta de vital importancia la monitorizacion neu-
rolégica. Se evaluaran signos clinicos que nos hagan
sospechar hipertensién intracraneal (HTIC), que se

monitorizara y se tratara enérgicamente con suero salino
hiperténico al 3% si es preciso.

Es de gran importancia reconocer las crisis y tratar-
las tan pronto como sea posible, ya que la presencia
de crisis ensombrece el pronostico de estos pacientes.
Hasta un 40-50% de los pacientes presentan actividad
epileptiforme en las primeras 24 horas tras recobrar la
circulacion espontanea, tratandose en muchos casos de
crisis no convulsivas. También es frecuente que no se
presenten crisis inicialmente, pero éstas comiencen en
la fase de recalentamiento. Con este fin se recomienda
la monitorizacién mediante EEG continuo o bien con EEG
integrado por amplitud. Si no existe disponibilidad de ésta
tecnologia, se realizara un EEG convencional tan pronto
como sea posible.

La paciente se mantiene intubada en ventilacion
mecdnica convencional en modalidad SIMV-VC con
parametros de Volumen tidal (Vt) inicial de 8 cc/kg, FR
25 rom, PEEP 6, Ti 0,8:; teniendo que aumentar a Vt de
10 cc/kg por tendencia a hipercapnia. A nivel hemodi-
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TABLA 2.

Gasometria arterial
Gasometria venosa
Lactato/ Bicarbonato
Glucemia

Na, K, Cl

Hemograma

PCR, PCT

Perfil hepatico

Perfil renal (Urea, Creat.)
CPK, CPK mb, Troponina
Coagulacién (TP, TTPA, INR)
Proteinemia, albdmina

P, Mg

Amilasa, Lipasa

Hemocultivos

Urocultivos

Cultivo traqueal (seguin
clinica)

namico precisa perfusion continua de drogas vasoac-
tivas. Presenta diferentes alteraciones metabdlicas. Al
ingreso se objetiva hiperpotasemia hasta 8,1 (se pauta
bolo de gluconato calcico, bicarbonato y furosemida),
consiguiendo su correccion e incluso posteriormente se
aprecia tendencia a hipopotasemia en relacion al trata-
miento con diuréticos, precisando afiadir ahorradores de
potasio y aumento de los aportes en nutricion parenteral
y bolos i.v. Al ingreso presenta acidosis metabdlica con
pH inicial de 6,8 que precisa correccion con bicarbonato,
con progresiva normalizacion del pH. En el contexto de
fallo multiorganico y mala funcion hepatica, se objetiva
tendencia a hipoglucemia, precisando aportes hasta 9
mg/kg/min.

Se mantiene dieta absoluta y se inicia tratamiento
antibiético empirico con Meropenem.

3. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES AFIRMACIONES ES

CIERTA?

a. Se deberia haber intentado no aportar bicarbonato
para la correccion de la acidosis.

b. Anadiria mas antibioticos profilacticos.

c. Preferiria mantener una actitud de “hipercapnia per-
misiva” para no subir el Vt a 10 cc/kg.

0 hr 24 hr 48 hr 72 hr | 96 hr
Prueba/Hora Dia 0 6 hr 12hr | 18 hr Dia 1 30 hr | 36 hr 42 hr Dia 2 Dia 3 Dia 4

d. Intentaria mantener una estrecha vigilancia y tratar
lo antes posible las alteraciones idnicas, asi como los
parametros respiratorios y hemodinamicos.

e. Intentaria restriccion de liquidos, para evitar las com-
plicaciones de la hipervolemia.

La respuesta correcta es la d

Cuando un paciente esta sometido a hipotermia ser-
vocontrolada se debe evitar cualquier situacion extrema.
A nivel respiratorio se debe tener monitorizacion de cap-
nografia continua para intentar evitar tanto la hipocapnia
como la hipercapnia. Es prioritario mantener PaO, normal
(80-100 mmHg), asi como impedir la hipoxemia o la
hiperoxia. Aportando la asistencia respiratoria que precise
con PEEP y PMVA éptimas.

La diuresis debe ser monitorizada mediante sonda
vesical, y teniendo como objetivo una diuresis entre 1y
2 mi/kg/h, con buena vigilancia de las salidas y entradas
de liquidos, realizando balances por turno.

Es necesaria un seguimiento estrecho de las diferentes
alteraciones electroliticas que pueden aparecer. Para ello
se tiene que mantener una adecuada natremia, evitando
hiponatremia < 135 mEg/L. Se evitaran sueros excesiva-
mente hipoténicos con este objetivo. El empleo de solu-
ciones con 70 mEg/L de Na puede ser una buena opcién.



Ponente: M. Gutiérrez Moreno. Tutora: M. Garcia Gonzalez

115

El potasio se debe mantener en un nivel normal
durante toda la terapia, teniendo en cuenta que es fre-
cuente la hipopotasemia durante el periodo de hipoter-
mia. Durante el recalentamiento existe riesgo de hiperpo-
tasemia debido al movimiento de éste ién hacia espacio
extracelular.

También tiene que haber un estricto control glucémi-
co, evitando hipo e hiperglucemia (objetivo 80-180 mg/
dL). Si acontece una situacion de hiperglucemia > 180
mg/dL, valorar uso de insulina y realizar control horario
de glucemia.

En cuanto a la alimentacion, se recomienda iniciar
nutricion via enteral tréfica (0,5 ml/kg/h) siempre y cuan-
do exista estabilidad hemodinédmica. Se realizaréd median-
te SNG o bien por STP en caso de ileo. El empleo de
bloqueadores H2 o de IBP se realizard como profilaxis
de Ulcera de estrés.

En el caso de la paciente se afiadi6 tratamiento anti-
bidtico con Meropenem por el tipo de cirugia “sucia” a
la que habia estado sometida, pero no esta indicado el
uso de antibiéticos de forma profilactica. Se tiene que
realizar una monitorizacién y seguimiento de curvas de
reactantes de fase aguda: PCR y PCT, asi como extraccion
de cultivos de forma programada (ver estudios comple-
mentarios, Tabla 2) y segun clinica.

Desde el ingreso, se inicia perfusion continua de
sedoanalgesia con midazolam (dosis maxima 0,6 mg/
kg/h),y con fentanilo (dosis méaxima 6 Lig/kg/h), se indica
también perfusion de relajacion muscular con vecuro-
nio a 0,1 mg/kg/h, consiguiendo indices biespectrales
adecuados. A los tres dias de haber sufrido la PCR se
realiza prueba de imagen con RM craneal para determi-
nar secuelas graves a nivel neurologico. Juicio clinico:
Patron de atrofia cerebral difusa y alteracion en la sefal
de ganglios de la base, tédlamos y de la sustancia blanca
subcortical y profunda parietal bilateral, hallazgos com-
patibles con secuelas tardias de fendmeno hipoxico-is-
quémico moderado-grave.

4. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES AFIRMACIONES ES

CIERTA?

a. No se deberia haber afadido relajante muscular.

b. La dosis de sedoanalgesia debe ser estandar.

c. Sedebe iniciar la sedoanalgesia segln criterio médico

d. Anadiremos sedoanalgesia e incluso relajante mus-
cular para evitar el dolor, disconfort, ansiedad y agi-

tacion, asi como los temblores y escalofrios derivados
de la hipotermia.

e. A nivel neuroldgico no es importante una monitoriza-
cion estrecha de la temperatura del paciente durante
la hipotermia.

La respuesta correcta es la d

El sistema nervioso central es muy susceptible al dafio
tras una PCR, conllevando su afectacién una importante
morbilidad y elevada tasa de mortalidad. Por todo ello es
necesario realizar una exploracion neurolégica y Glasgow
al ingreso para evitar incluir en hipotermia a pacientes que
cumplan criterios de muerte encefélica o estén conscientes
y que obedezcan érdenes (criterios de exclusion). Se deben
realizar medidas generales, como mantener la cabeza cen-
trada en linea media, elevada 30° (si no hay hipotensién),
inducir la hipotermia terapéutica segln protocolo, evitar
hipertermia e hipotermia no controladas y anotar escapes.

Hay que monitorizar lo antes posible el EEG continuo
0 aEEG (integrado por amplitud). Si no esta disponible,
hay que realizar EEG convencional cuanto antes. Es de
vital importancia reconocer las crisis, clinicas y eléctricas,
y tratarlas tan pronto como sea posible, para intentar
no empeorar el pronoéstico neurolégico del paciente. La
sedoanalgesia tiene como finalidad evitar el dolor, dis-
confort, ansiedad y agitacion. En este caso se pueden
emplear el remifentanilo o fentanilo en perfusién continua
para el control del dolor. Las benzodiacepinas como Mida-
zolam o lorazepam, se recomiendan para una adecuada
sedacién, preferiblemente de forma intermitente.

Los escalofrios y el temblor, que aparecen frecuente-
mente en hipotermia, deben ser tratados enérgicamente
ya que dificultan el enfriamiento; para ello aumentaremos
la sedoanalgesia y en ocasiones puede ser necesario el
uso de relajantes musculares, aunque preferiblemente
de forma discontinua. En el caso de que se precise admi-
nistracion continua, se planificaran ventanas diarias del
mismo. El cisatracurio se recomienda si existe evidencia
de dafio renal y/o hepatico, frecuente en éstos pacientes.

Tras cumplr las horas previstas de hipotermia, se
inicia el recalentamiento segun protocolo, sin presentar
incidencias. La paciente precisa continuar intubada y
con inotrépicos durante 15 dias, con posterior soporte
respiratorio con ventilacion no invasiva durante 6 dias y
sistema de alto flujo durante 5 dias mas, asi como trata-
miento sustitutivo por presentar sindrome de abstinencia
a benzodiacepinas y opiaceos.
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TABLA 3.

10

12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24

T° central
T° periférica
T° del agua

Modalidad
Blanketroll

25 26 27 28 29 30 31 32 33 34 35 36 37 38 39 40 41 42 43 44 45 46 47 48

T° central
T° periférica
T° del agua

Modalidad
Blanketroll

49 50 51 52 53 54 55 56 57 58 59 60 61 62 63 64 65 66 67/ 68 69 /0 /71 72

T° central
T° periférica
T° del agua

Modalidad
Blanketroll

TABLAS a rellenar horariamente desde que se inicia el enfriamiento, durante el tiempo que dura la hipotermia y el recalentamiento. Modalidad
blanketroll: manual (M), automatico (A), gradiente 10 (G10), gradiente variable (GV); afiadir una S si se ha usado con el gradiente la funcion
smart. Reflejar si ha habido algtin escape que no quede reflejado en las tablas de enfermeria.

5. CON RESPECTO AL RECALENTAMIENTO, ;QUE PIENSA

QUE ES LA MEJOR ACTUACION?

a. No es necesario tener un control estricto de la tem-
peratura durante el recalentamiento.

b. Se inicia el recalentamiento cuando se alcanza la

estabilidad hemodinamica del paciente.

Se mantiene hipotermia servocontrolada durante 48

horas, iniciandose de forma lenta y gradual.

A la vez que se retira la hipotermia servocontrolada,

se puede probar a destetar al paciente.

La fase de recalentamiento es facil y nunca hay inci-

dencias.

o

e

@

La respuesta correcta es la ¢

A pesar de no existir ain evidencia cientifica en nifios
en cuanto a la velocidad de recalentamiento, los datos dis-
ponibles en estudios en neonatos y adultos recomiendan
una velocidad no superior a 0,5°C cada dos horas, para
prevenir la hiperperfusion y el edema vasogénico cerebral.

Tras la fase de recalentamiento se debe mantener la
normotermia durante un periodo de al menos 48 horas,
con un estricto control de la temperatura (Tabla 3). Se
trataré la fiebre de forma agresiva con medidas fisicas
similares a las empleadas para inducir la hipotermia, asf
como con el uso de antipiréticos como el paracetamol.

El empleo de hipotermia terapéutica debe tener como
objetivo mantener la T2 entre 32-34°C, mediante proto-
colos que incluyen induccion rapida y mantenimiento
de la hipotermia durante 48 horas mediante sistemas
de enfriamiento externo.

La hipotermia servocontrolada no es un proceso ino-
cuo, pues puede presentar complicaciones en las dis-
tintas fases del proceso:

— Durante la fase de induccién se puede objetivar:

- Disminucion del gasto cardiaco en relacion con

bradicardia. Inestabilidad hemodinamica.

- Arritmias, sobre todo si la T? disminuye por debajo

de los 32°C.

- Hipokaliemia, hipomagnesemia, hipofosfatemia.

- Hiperglucemia.

- Coagulopatia y sangrado.

- Escalofrios y temblor (producen calor y aumentan

el consumo de oxigeno).

- Tras la fase de induccion, ademas de las descritas
previamente, otras complicaciones que pueden apa-
recer son:

- Infecciones, sepsis. Por disminucion en numero y

funcién de los leucocitos.

- Crisis comiciales: clinicas y méas frecuentemente

eléctricas.
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CHECKLIST HIPOTERMIA TERAPEUTICA

Evitar Hipovolemia e Hipotension (la HT aumenta la diuresis: riesgo de hipovolemia).

En el recalentamiento (sobre todo en el paso de 34 a 35°C) puede aparecer Hipotensidn por vasodilatacion.
Ajustar Parametros Ventilatorios (la HT disminuye las necesidades de O, y disminuye la produccion de CO,).
Controlar el Temblor/Escalofrios (optimizar sedoanalgesia: fentanilo, midazolam, propofol...).

No usar Relajantes musculares de forma prolongada (riesgo elevado de polineuromiopatia); si son recomendables en la fase de
induccion porque aceleran el enfriamiento.

Ajustar la Dosis de algunos farmacos (necesitan menos dosis de benzodiacepinas, opidceos y relajante muscular, porque disminuye
su aclaramiento).

Monitorizar la sedacion con BIS, presencia de crisis eléctricas con aEEG, perfusion de érganos con INVOS (cerebral bilateral o
cerebral y somatico).

Evitar/ tratar precozmente las Infecciones (el diagnéstico puede ser dificil por la ausencia de fiebre y/o de leucocitosis. Realizar toma
frecuente de cultivos).

Evitar Alteraciones Electroliticas (la HT causa pérdida de K, Mgy P. El recalentamiento réapido puede producir hiperpotasemia).
Evitar Hiperglucemia (> 180 mg/dl; habitual en el enfriamiento) y la Hipoglucemia (< 80 mg/dL; habitual en el recalentamiento).

No Sobretratar (bradicardia, acidosis metabdlica leve, elevaciones discretas del lactico, de las transaminasas y de la amilasa, son
normales durante la HT).

Ajustar la Nutricién (la HT disminuye el metabolismo de un 7-10% por cada °C por debajo de 37°C).

No Recalentar répido (maximo 0,5°C/2 h; valorar hacerse mas lentamente en el TCE por riesgo de aumento de la PIC).
Evitar Lesiones cutaneas/Ulceras (interponiendo sabanas entre la manta de hipotermia y la piel).

Si riesgo elevado de Sangrado (por coagulopatia) o arritmias, se eleva la temperatura a 35°C.
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Caso clin m

Paciente con hidrocefalia y edema agudo de pulmon

Ponente: Aida Sanchez Rodriguez. Tutor: Ignacio Ibarra de la Rosa.

Hospital Reina Sofia. Cordoba.

Caso clinico

Nifia de 7 afios, portadora de catéter de derivacion
ventriculo-peritoneal, en tratamiento con amoxicilina por
un cuadro faringoamigdalar, que acude a urgencias por
fiebre, cefalea occipital, ataxia y diplopia de 48 horas
de evolucion.

Antecedentes personales

Ependimoma anapldsico diagnosticado a los 18
meses con erradicacion completa a los 3 afios, tras tra-
tamiento quirdrgico y quimioterapico. Quiste aracnoideo
e hidrocefalia residual, con implantacion de catéter con
caida libre a peritoneo. Hipoacusia y paralisis facial dere-
cha secundarias.

—

. ;CUAL SERIA LA ACTITUD MAS CORRECTA?

a. Administrar un bolo de manitol.

b. Realizar radiografia de control del trayecto de la deri-
vacion y TC craneal.

c. Realizar puncion lumbar para descartar meningitis.

d. Actitud expectante.

e. Hoja de consulta a oftalmologia para valoracion de la

diplopia.

La respuesta correcta es la b

La paciente presenta signos de hipertension intracra-
neal (HIC), como cefalea y diplopia, por tanto, la consulta
a oftalmologia no parece indicada de momento, ya que lo
mas urgente seria comprobar si realmente existe HIC (el
edema de papila puede estar ausente en las fases inicia-
les), con vistas a instaurar el tratamiento mas oportuno.

En el mismo sentido, la realizacion de una puncion
lumbar estéa inicialmente contraindicada, incluso aunque
se sospeche una infeccion de SNC como causa des-
encadenante, por el riesgo de descompresion brusca 'y
enclavamiento cerebral.

El bolo de manitol se encuentra dentro del arsenal
terapéutico de la HIC, al disminuir el edema y mejorar la
perfusién cerebral. No obstante, la terapia hiperosmolar
no forma parte del primer escaldn de tratamiento de la
HIC. Ademas, no en todos los pacientes con HIC tiene
porqué existir edema.

Por tanto, considerando que es una paciente porta-
dora de una derivacion ventriculo-peritoneal y que su
situacion no constituye actualmente una emergencia,
lo méas razonable es realizar alguna prueba de imagen
para detectar el posible origen de dicha hipertension;
concretamente, analizar el trayecto del catéter mediante
radiografia simple y la valoracién del tamafo ventricular
en una TAC, serfan las medidas méas adecuadas y las
que aportarian mas informacion.

Ante la sospecha de hipertension intracraneal secun-
daria a disfuncion del catéter, se realiza radiografia de
control del trayecto valvular sin objetivar alteraciones
(Fig. 1), y TC cerebral donde se observa hidrocefalia
tetraventricular aumentada respecto a controles previos
(Fig. 2). Con dichos hallazgos se decide intervencion por
neurocirugia.

No obstante, antes de su entrada a quirdfano, la
paciente presenta convulsion ténico-clonica generaliza-
da que cede tras administracion de diazepam rectal. De
forma subita comienza a expulsar material liquido espu-
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FIGURA 1.

moso y rosado por boca y nariz, con dificultad respiratoria
creciente y rapido deterioro del nivel de conciencia.

A la exploracion fisica presenta mal estado general.
Esta ciandtica, mal perfundida, con pupilas midriaticas
y anisocdricas. Disminucion importante del nivel de
conciencia, con movimientos normales de extremida-
des (GCS~ 7-8). Tos, con emision de liquido rosado por
boca y nariz. AR: crepitantes bilaterales. Sat O»: 83%.

2. ANTE EL BRUSCO DETERIORO DE LA PACIENTE ;CUAL

ES LA ACTITUD INMEDIATA MAS ADECUADA?

a. Trasladarla inmediatamente a quiréfano para recam-
bio valvular

b. Intubacion y ventilacion mecénica

¢. Administrar bolo de valproato por la posibilidad de
persistencia de la crisis

d. Administrar un bolo de salino hiperténico

e. Oxigeno en mascarilla reservorio y repetir Rx de térax

La respuesta correcta es la b

Como en cualquier paciente, lo prioritario es tratar las
situaciones de compromiso vital, asegurando el ABC: Via
aérea, ventilacion y circulacion. La paciente esta hipoxé-
mica, con emision de espuma rosada por boca y con
crepitantes pulmonares. Esta situacion define un proba-

[N

FIGURA 2.

ble edema agudo de pulmén. Su traslado a quiréfano en
este momento no se debe plantear, dado que existe un
compromiso vital evidente que obliga a su estabilizacion
previa, sobre todo si se tiene en cuenta que la hipoxemia
es un factor de riesgo independiente de mal prondstico
neuroldgico. Aunque es posible que la hipoxemia mejo-
rase con oxigeno en mascarilla reservorio, la sospecha de
edema pulmonar en una paciente que ademas presenta
un bajo nivel de conciencia, hacen obligada la intuba-
cion. La Rx de térax no es una actuacion prioritaria en
este momento.

En posible que existan dudas sobre la remision de la
convulsion; no obstante, ni su tratamiento es la prioridad
absoluta (que sigue siendo el ABC), ni el valproato el
farmaco de eleccion, al menos hasta haber agotado 2 o
3 dosis de benzodiacepinas.

Respecto a la administracion de un bolo de salino
hiperténico, también dentro de las posibilidades tera-
péuticas del edema cerebral, valen las consideraciones
que se hicieron respecto al manitol

Se intuba a la paciente, se canalizan arteria y vena y
se administra bolo de furosemida. Se mantiene hipoten-
sa, con regular perfusion periférica, aunque con lactatos
normales y hepatomegalia a 3 cm del reborde costal
derecho.
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Se realiza radiografia de térax en la que se observa
edema pulmonar bilateral (Fig. 3) y ecocardiograma, en el
que se objetiva una disfuncion miocardica moderada con
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo del 30%.

3. EN ESTA SITUACION ;CUAL DE LAS SIGUIENTES
MEDIDAS LE PARECE MAS CORRECTA?

a. Traslado inmediato a quiréfano para recambio valvu-
lar.

Administrar bolo de pentobarbital.

Administracién de expansores plasmaticos.
Hiperventilacién para disminuir PIC.

Iniciar inotropicos.

o oo o

La respuesta correcta es la e

Como en la pregunta anterior, o prioritario es estabi-
lizar a la paciente, antes de trasladarla a quiréfano. Con
los datos que se presentan, tratdndose de una paciente
en edema agudo de pulmdn asociado a disfuncién mio-
céardica, toca el turno al apartado “C” de la reanimacion.
La administracion de expansores plasmaticos en una
paciente con signos de congestion (edema pulmonar,
hepatomegalia), estd a priori contraindicada, al menos
hasta que mejore la contractilidad cardiaca. Por tanto,
lo mas adecuado en este momento es la administracion
de inotrépicos, idealmente con perfil vasodilatador pero,
sino es posible por persistir la hipotension, sera preciso
afiadir al tratamiento drogas con efecto presor.

Respecto al pentobarbital, es uno de los ultimos
escalones en el tratamiento de la HIC, ejerciendo un
efecto vasoconstrictor sobre la circulacion cerebral. Por
tanto, su uso debe ir precedido del resto de medidas
que controlen la presion intracraneal (PIC). Ademas, e
independientemente de que la causa de la HIC en esta
paciente no es un edema cerebral y por tanto su efica-
cia podria ser discutible, el efecto inotropico negativo
e hipotensor del pentobarbital, desaconsejarian su uso
en esta paciente.

La hiperventilacion forma parte también de las tera-
pias vasopresoras de la HIC. Produce una disminucion
aguda del flujo sanguineo cerebral, lo que conlleva un
importante riesgo de isquemia cerebral. Por tanto, en
general no se recomienda su uso generalizado para el
control de la PIC. No obstante, la hiperventilacién aguda,
durante pocos segundos-minutos, si puede controlar las
crisis de HIC. Sin embargo, al igual que sucede con el
manitol o el suero hipertdnico, los estudios que validan

FIGURA 3.

su eficacia se refieren la HIC secundaria a traumatismos
craneoencefélicos. En estos casos, el sustrato etiopatogé-
nico es totalmente diferente al de la hidrocefalia aguda y
por tanto su eficacia probablemente discutible.

Se inicia perfusion de dopamina a dosis de hasta 20
mcg/kg/min, se emplea ventilacion mecanica con PEEP
moderadamente elevada y se seda a la paciente con
una perfusion de midazolam y remifentanilo. Con estas
medidas mejora la tension arterial y se consigue una
saturacion de O- del 100%. Sin mas crisis comiciales ni
signos de agravamiento de la HIC, la paciente se traslada
a quiréfano para revision del sistema de drenaje.

4. ;CUAL ES LA CAUSA MAS PROBABLE DEL EDEMA

AGUDO DE PULMON?

a. Ladisfuncion cardiaca primaria.

b. Una neumonia por aspiracion durante la convulsion.

¢. Una obstruccion de via aérea superior durante la crisis
convulsiva.

d. La hipertension intracraneal.

e. La crisis convulsiva.

La respuesta correcta es la d

Todas las anteriores son causas de edema agudo de
pulmén (EAP). No obstante, la forma de presentacién
hiperaguda hace poco probables algunas de ellas.
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Asi, tanto el edema pulmonar por disfuncién cardia-
ca como la neumonia por aspiracion en el contexto de
la convulsion tendrian una aparicion algo mas insidiosa
y/o tardia.

La obstruccion aguda de la via aérea superior (como
sucede en algunas infecciones laringotraqueales, aspi-
racion de cuerpo extrafio, episodios de estrangulacion /
ahorcamiento...), provoca un aumento del retorno venoso
e hiperaflujo pulmonar que, en un contexto de hipoxia,
puede causar edema pulmonar. No obstante, precisa de
un periodo obstructivo prolongado, que no consta en la
historia de la paciente.

Por el contrario, las lesiones agudas graves del sis-
tema nervioso central pueden desencadenar un EAP en
cuestion de minutos (lo que se conoce como edema
pulmonar neurogénico). Se caracteriza por congestion
y edema perivascular con extravasacion de liquido rico
en proteinas y hemorragia alveolar. Los mecanismos fisio-
patolégicos no se conocen con exactitud; se ha demos-
trado que estan implicados un aumento de la presion
hidrostatica capilar y un dafio endotelial y en la barrera
alveolo-capilar secundario a una descarga simpética por
dafo en el centro vasomotor hipotaldmico, consecuencia
de una agresion neuroldgica. Aunque la etiologia que
se ha descrito en la infancia con mas frecuencia es el
estatus convulsivo (Tabla 1), lo recortado de la crisis en
la paciente hace mas probable que la causa sea la hiper-
tension intracraneal secundaria a descompensacion de
la hidrocefalia.

5. ;CUAL ES LA CAUSA MAS PROBABLE DE LA
DISFUNCION MIOCARDICA?

a. Tratamiento quimioterapico previo.

Sobrecarga de fluidos por posible SIADH asociado.
Hipoxia.

Miocarditis aguda.

Hipertension intracraneal.

o oo o

La respuesta correcta es la e

Determinados quimioterapicos, especialmente los
derivados antraciclinicos, pueden tener un efecto car-
diotdxico irreversible. Sin embargo, se pudo comprobar
en la historia de la paciente que no habia recibido nin-
gun medicamento cardiotéxico durante su tratamiento
quimioterapico.

La miocarditis es una causa de shock cardiogénico
y no se pudo descartar definitivamente a priori, consi-

TABLA 1.

Mas frecuentes Menos frecuentes

Convulsiones Sindrome de Guillain-Barré

Hemorragia cerebral Esclerosis multiple
Dafio cerebral Blogueo del nervio trigémino
Embolismos arteriales
Tumores cerebrales
Induccién anestésica
Hidrocefalia
Sindrome de Reye
Meningitis

Meningoencefalitis viral

derando el contexto del cuadro febril que presentaba la
paciente, si bien los datos del ECG y la ecografia no eran
sugerentes. Se solicitaron serologfas virales (CMV, VEB,
Parvovirus B19, Coxsackie, Echovirus e Influenza Ay B),
resultando negativas todas ellos.

Aunque la hipoxia pudo contribuir a la depresion de
la funcién cardiaca, no parece que ni su magnitud ni su
duracién fueran suficientes para justificar por si mismos
la disfuncion miocardica.

Igualmente, la SIADH no es causa de edema pulmo-
nar, ya que se produce un aumento de agua libre, que
se distribuye esencialmente en el espacio intracelular.

El diagndstico de una disfuncion cardiaca neurogé-
nica es de exclusion. Clasicamente se ha descrito que
la funcién miocardica no se ve afectada en el edema
pulmonar neurogénico. Sin embargo, se describen con
frecuencia pacientes con disfuncién miocardica neu-
rogénica, que puede perpetuar y amplificar la magni-
tud del edema pulmonar. En cuanto a su fisiopatologia
existen varias teorias: un efecto depresor directo de la
corteza cerebral sobre la contractilidad miocardica, una
sobrecarga secundaria a una liberacion masiva de cate-
colaminas o un fenémeno de isquemia-reperfusion, que
estimula la liberacion de radicales libres e inflamacion,
como ocurre en el sindrome de respuesta inflamatoria
sistémica.

Tras repermeabilizacion de la derivacion ventricular,
la paciente se mantiene con signos de bajo gasto y dis-
funcién miocardica en ecocardiografia, con persistencia
de abundantes secreciones asalmonadas abundantes en
las primeras 48 horas. El TAC de control a las 24 horas
muestra disminucion del tamafio ventricular (Fig. 4).
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FIGURA 4.

6. ;QUE MANEJO CONSIDERA MAS APROPIADO PARA LA

DISFUNCION MIOCARDICA Y EL EDEMA DE PULMON EN

ESTA PACIENTE?

a. Nueva revision neuroquirdrgica por probable persis-
tencia de la HIC.

b. Induccién de coma barbitdrico.
Perfusion de inotrépicos y vasodilatadores junto con
diuréticos de asa.

d. Extubacién precoz para favorecer la recuperacion
cardiaca al eliminar la presion positiva intratoracica.

e. Actitud expectante, valorando evolucion.

La respuesta correcta es la ¢

La mejoria en las pruebas de imagen de control hacen
improbable que la HIC esté jugando ya algln papel en la
disfuncion cardiorrespiratoria y por tanto no existe indica-
cion neuroquirdrgica. En el mismo sentido, la induccién de
coma barbitdrico, utilizado en pacientes con HIC refractaria
a otras medidas, también carece de fundamento.

El tratamiento del edema pulmonar neurogénico se
basa en el soporte respiratorio, ajustado para conseguir
una oxigenacion aceptable, en general con PEEP eleva-
das. Ademas, en esta paciente con disfuncion miocardica
asociada, es necesario mejorar la funcion cardiaca, que
como se ha comentado, puede agravar y perpetuar el
edema.

Por tanto, lo correcto es el uso de inotrépicos, con
efecto vasodilatador si es tolerado, y diuréticos. También
se ha descrito el uso de alfa blogueantes adrenérgicos en

la disfuncién cardiaca neurogénica, aunque su utilidad
practica es discutible.

Dado que el fallo cardiaco de esta paciente afecta
fundamentalmente al corazon izquierdo, la extubacion
precoz, que aumenta el retorno venoso e incrementa la
postcarga izquierda tampoco estaria indicada. EI momen-
to para la retirada de la ventilacion mecanica vendra
determinado por la mejoria del edema pulmonar y de la
funcién cardiaca.

En la paciente se instauré una perfusion de levo-
simendan durante 24 horas, asociando dopamina y
noradrenalina por tendencia a hipotension. Se inicio
también tratamiento diurético, que pudo suspenderse
precozmente por el inicio de una poliuria espontanea,
con balances negativos.

La evolucidn fue satisfactoria. Se mantuvo en ventila-
cion mecanica con altos niveles de PEEP resolviéndose la
hipoxemia inicial, muy marcada (F/F <100) y los controles
radiograficos, que mostraron una resolucion progresiva
del edema pulmonar, persistiendo un leve engrosamiento
perihiliar de predominio derecho. Igualmente, la funcidn
miocardica mejord, aumentando la fraccion de eyeccion
a las 18 horas hasta el 45%, con normalizacion en los
controles posteriores.

La paciente fue extubada a las 48 horas (retirada defi-
nitiva de la oxigenoterapia 4 dias después), retirando el
soporte inotrépico al 4° dia de la intervencion, sin signos
de insuficiencia cardiaca, siendo dada de alta a planta
en situacion estable.
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Hospital Miguel Servet. Zaragoza.

Anamnesis y exploracién

Lactante de 7 meses de edad con escafocefalia (cra-
neosindstosis por cierre de sutura sagital), intervenido
quirargicamente para su correccion. Sin incidencias
durante la cirugia ni el postoperatorio inmediato, es dado
de alta de la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos
a las 24 horas de la intervencion.

No antecedentes personales de interés.

A las 48 horas del alta de la UCIP presenta afectacion
del estado general y vomitos.

En la exploracion fisica, destaca: FC: 185 lom, FR:
86 rom, PA 100/50 mmHg, SpO. 94 %, mala perfusion
periférica con enlentecimiento del relleno capilar, pali-
dez cutanea generalizada marcada y cianosis peribucal,
tonos cardiacos apagados sin soplos, buena ventilacion
bilateral, no visceromegalias, y somnolencia (escala de
coma de Glasgow 14-15), sin focalidad neuroldgica, y
con adecuado tamafo y reactividad pupilar. Portador de
catéter venoso central yugular derecho y via periférica
en extremidad superior derecha.

Reconocer el shock

a—y

. ;CUAL SERIA LA ACTITUD INICIAL MAS ADECUADA?

a. Solicitar hemograma, bioquimica y gasometria capi-
lar.

b. Monitorizar y administrar oxigeno con gafas nasales
a 2 /min.

c. Monitorizar, iniciar oxigenoterapia de alto flujo y
expandir volemia con suero salino fisiolégico.

d. Dar una dosis de ondasetron EV para tratamiento de
los vomitos.

e. Solicitar una radiografia de torax.

La respuesta correcta es la ¢

La taquicardia, taquipnea y el enlentecimiento del
relleno capilar son manifestaciones clinicas precoces
como mecanismos de compensacion ante una perfusion
tisular insuficiente.

Por lo tanto estamos ante fases iniciales de un shock.
Definicién: trastorno en el cual la oferta de nutrientes y
oxigeno a los tejidos es insuficiente para satisfacer las
demandas metabolicas. (Fig. 1)

Segun PALS (Pediatric Advanced Life Suppoprt), existen diferentes fases en el shock:

12 fase Shock TA normal FC aumentada  Vasoconstriccién
compensado periférica
2° fase Shock TA normal FC muy Signos de
descompensado (30-35% aumentada disfuncién
volemia) o organica
baja
3? fase Shock HipoTA Bradicardia Dafio orgéanico
irreversible marcada progresivo —
irreversible

Shock hipovolémico, distributivo, cardiogénico

FIGURA 1. Reconocer el shock.
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La clave del manejo del shock es el RECONOCIMIEN-
TO TEMPRANO para revertir precozmente el compromi-
so circulatorio y asi preservar la funcién de los érganos
vitales.
— Urgencia vital:
- Actuacion inmediata ante la sospecha diagnostica
- Mantener perfusion tisular y correcto aporte de 02
- Evitar progresion a fallo multiorgénico
— Medidas de soporte vital:
- Via aérea adecuada, mantenimiento de respiracion
efectiva
- Expansion de volemia y soporte cardiovascular.
— Medidas de soporte de los sistemas organicos.
Dado que es una urgencia vital, se debe en primer
lugar estabilizar al paciente y posteriormente buscar la
etiologia del shock para poder manejar adecuadamente
la situacion.

Ante signos clinicos de shock-bajo gasto cardiaco
reingresa en la UCIP. A su ingreso se expande volemia
con suero salino fisioldgico y se inicia oxigenoterapia de
alto flujo.

Se solicitan pruebas cruzadas y gasometria capilar
en la cual destaca: pH 7,21, pCO» 38 mmHg, HCOs 15
mmol/L, exceso de bases -12 mmol/L, lactico 7 mmol/L,
iones normales, hematocrito 31%, glucemia: 419 mg/dL.

2. ANTE ESTA ANALITICA, ;CUAL SERIA LA ACTITUD

MAS CORRECTA DESPUES DE INICIAR LAS MEDIDAS DE

SOPORTE INICIAL?

a. Estamos ante un shock compensado por lo tanto
mantenemos la calma, y esperamos a reevaluar en
60 minutos.

b. Mantener monitorizado al paciente, oxigenoterapia, y
administrar bicarbonato EV para corregir la acidosis
metabdlica que empeora el prondstico.

c. Mantener monitorizado al paciente, oxigenoterapia, y
transfundir concentrado de hematies para asegurar
un adecuado transporte de oxigeno.

d. Mantener monitorizado al paciente, oxigenoterapia,
fluidoterapia e iniciar perfusion de insulina para corre-
gir la hiperglucemia.

e. Mantener monitorizado al paciente, oxigenoterapia,
fluidoterapia e iniciar antibioterapia precoz.

La respuesta correcta es la d
El paciente en situacion critica esta sometido a un

FIGURA 2. Radiografia de térax.

importante estrés, produciéndose cambios hormonales
como respuesta adaptativa al mismo. Estos cambios
consisten en el incremento de las hormonas contrarre-
guladoras: epinefrina, cortisol y hormona de crecimiento
que acttian sobre el metabolismo de los carbohidratos.

La hiperglicemia de estrés se ha relacionado con
efectos clinicos adversos y de mal prondstico, ya que
compromete al sistema inmune del huésped alterando
la funcion de polimorfonucleares y macréfagos determi-
nando una mala respuesta a procesos infecciosos.

Por lo tanto, valores de glucemia aproximadamen-
te mayores de 200 mg/dl tras comprobacion de una
extraccion correcta y que se mantienen en los contro-
les posteriores deberian ser tratados, seglin numerosas
publicaciones.

Tras comprobar hiperglucemia con glucemia capilar
recibe perfusion de insulina a 0,1 Ul/kg/hora. Posterior-
mente se realiza gasometria capilar de control a la hora:
pH 7,32, pCO. 23 mmHg, HCOs 15,1 mmol/L, exceso de
bases -14,2 mmol/L, lactico 5,5 mmol/L, iones normales,
Hto 31%, glucemia: 324 mg/dL.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias:
analitica completa, radiografia de torax y electrocardio-
grama. Ante los signos persistentes de bajo gasto en un
paciente con sospecha de sangrado (palidez intensa e
intervencion reciente de craneosindstosis que preciso
una transfusion de concentrado de hematies) aunque
con valores de hematocrito normales se decide, al dis-
poner recientemente de un ecografo en la unidad, reali-
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FIGURA 3. Ecocardiograma: proyeccion 4 camaras y proyeccion subcostal eje corto.
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FIGURA 4. Electrocardiograma.

zar ecocardiograma para valorar el estado de la volemia
(mediante la valoracion del colapso inspiratorio de la cava
inferior) (Figs. 2 a 4).

3. ANTE ESTAS IMAGENES. ;COMO INTERPRETARIA

ESTAS PRUEBAS COMPLEMENTARIAS?

a. Vena cava inferior (VCI) dilatada con colapso inspira-
torio minimo compatible con estado de hipervolemia.

b. VCI estrecha con colapso inspiratorio mayor al 50%
compatible con PVC baja.

c. EI'ECG muestra un signo caracteristico de hipovoltaje:
alterans electrico y la radiografia de térax datos suge-
rentes de cardiomegalia con parénquima pulmonar
normal.

d. Enla proyeccion 4 camaras se aprecia una estructura
anecoica rodeando al corazén

e. Todas son correctas, excepto la b.

La respuesta correcta es la e

Taponamiento
clinico

Taponamiento
ecocardiogréfico

Taponamiento
hemodinémico

PIP/gravedad del taponamiento

FIGURA 5. Taponamiento cardiaco: concepto de continuun.

En el electrocardiograma (Fig. 4) se aprecia alternan-
cia eléctrica, hipovoltaje y ascenso de ST. Variaciones
clinicas del QRS (alterans eléctrico) debido al movimiento
pendular del corazon en el medio liquido, sugestivo de
taponamiento cardiaco.

En el ecocardiograma (Fig. 3) se observa estructura
anecoica rodeando al corazon, compatible con derrame
pericardico severo con signos ecocardiograficos de tapo-
namiento cardiaco: colapso diastdlico de auricula derecha
v ventriculo derecho, dilatacion de vena cava inferior con
colapso inspiratorio minimo y dilatacion de venas supra-
hepaticas, variaciones respiratorias significativas del flujo
de llenado mitral.

En la figura 5 vemos la representacion grafica del
concepto de continuun aplicado al taponamiento car-
diaco. Practicamente todos los derrames pericardicos
causan aumento de la presion intrapericardica y un cierto
grado de taponamiento. Inicialmente el trastorno solo se
puede detectar mediante el registro de las presiones intra-
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TABLA I. TAPONAMIENTO CARDIACO: SIGNOS
ECOCARDIOGRAFICOS.

Cambios respiratorios reciprocos anormales en las
dimensiones ventriculares durante el ciclo respiratorio

Colapso de auricula y ventriculo derechos
Colapso de cavidades izquierdas

Dilatacion de la vena cava inferior con ausencia de variaciones
respiratorias

Variaciones respiratorias exageradas en los flujos mitral,
aortico y tricuspideo

pericardica e intracavitaria. A medida que aumentan la
presion intrapericardica y la gravedad del taponamiento,
aparecen los signos ecocardiograficos y, finalmente, los
signos clinicos de taponamiento (Tabla ).

El colapso de auricula derecha es un dato muy sen-
sible de aumento de presion intrapericardica. El colapso
de ventriculo derecho es mas especifico. El didmetro de
la VCI'y de su colapso inspiratorio nos permite estimar
en determinadas circunstancias que no estén influen-
ciadas por otros factores externos los rangos de presion
de la AD. La distension de la vena cava inferior sin
colapso inspiratorio indica una presion venosa elevada.
De forma esquematica se podria estimar la PVC segln
lo siguiente:

VCI con colapso inspiratorio > 50% = PVC normal o baja
VClI dilatada con colapso inspiratorio < 50% = PVC elevada

La disminucion del flujo mitral y aértico en ins-
piracion es un equivalente del pulso paraddjico. El
flujo en las venas hepaticas demuestra un predominio
sistélico anterégrado, con un aumento de 10s reversos.
Los cambios respiratorios en las dimensiones ventri-
culares y el «<bamboleo» cardiaco son otros datos de
taponamiento.

4. ;QUE ACTITUD TOMARIAS ANTE LAS IMAGENES DE LA

FIGURA 77

a. Iniciar perfusion de inotrépicos ya que impresiona
fallo de bomba cardiaca y contactar con cardiologia.

b. Iniciar perfusion de furosemida ya que se visualiza
signos de derrame pericéardico y contactar con car-
diologfa.

c. Contactar con cardiologia para confirmar diagnéstico
y realizar pericardiocentesis de urgencia.

d. Iniciar antiinflamatorios, acido acetilsalicilico y cor-
ticoides ya que estamos ante signos de pericarditis
aguda.

e. Realizar una resonancia magnética cardiaca urgente
para tener una mejor precision en el diagnostico y
cuantificar el derrame pericéardico.

La respuesta correcta es la ¢

La indicacion de drenaje pericardico es muy evidente
en los pacientes que presentan signos clinicos de tapo-
namiento grave con alteracion hemodinamica. En estos
casos, el valor del ecocardiograma consistira, fundamen-
talmente, en la comprobacion de un derrame pericardico
importante, y en el hallazgo casi seguro de colapso de
cavidades y anomalias en el flujo mitral.

Hay que tener en cuenta que en los pacientes con
taponamiento cardiaco agudo, la cuantia del derrame
puede ser bastante pequefa y el resto de los signos
ecocardiogréaficos pueden ser dificiles de apreciar por el
caracter critico de la situacion del paciente. En este caso
la sospecha clinica es fundamental.

El gasto cardiaco es mantenido por reflejo de taqui-
cardia y aumento de la contractilidad. Los agentes ino-
trépicos pueden ser Utiles. En casos méas avanzados de
taponamiento, la presion sanguinea es mantenida por
vasoconstriccion periférica de los lechos arterial y veno-
s0, por lo cual los vasodilatadores deberian ser evitados.

FIGURA 7. Vista longitudinal ecogréfica del segmento intrahepatico de la VCI, evaluada en la zona subcostal sin colapso y con
colapso. A la derecha, en Modo M se aprecia el colapso segiin los momentos del ciclo respiratorio. Extraido de: Beaulieu Y. Bedside
echocardiography in the assessment of the critically ill. Crit Care Med. 2007; 35(5 Suppl): S235-49.
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Los diuréticos pueden empeorar la condicion del
paciente al reducir la precarga.

El ecocardiograma es Util para guiar el procedimiento
al permitir determinar el sitio de puncion, definir el curso
de la aguja-catéter, determinar la profundidad y, mediante
la inyeccién de solucién fisiolégica de contraste confirmar
la localizacion intrapericardica de la aguja.

El tratamiento conservador de un cuadro de pericardi-
tis aguda inflamatoria se puede considerar en pacientes
que presentan un taponamiento clinico poco importante,
con derrame pericardico moderado o importante y con
colapso de cavidades sin afectacion clinica.

La TC y la RM son dos técnicas que tienen una
alta precisién para el diagnéstico y cuantificacion del
derrame pericardico aunque evidentemente no deben
utilizarse de forma rutinaria para el diagnéstico del derra-
me pericardico, sino solo en casos excepcionales (mala
ventana ecocardiografica, derrame pericardico poco
definido, taponamiento cardiaco sin clinica inflamatoria,
pericarditis neoplasica).

5. CUAL SERIA LA TECNICA MAS ADECUADA PARA

REALIZAR LA PERICARDIOCENTESIS?

a. Via percutéanea con catéter y guiada por ecocardio-
grafica en region subxifoidea izquierda en unidad de
cuidados intensivos, a la cabecera del paciente.

b. Via percutanea a ciegas en region subxifoidea izquier-
da en quiréfano.

c. En cuarto espacio intercostal izquierdo, linea media
axilar con direccion a hombro derecho para acceder
al espacio pericardico.

d. Previamente se debe de realizar pauta de intubacion
rapida y administrar sedoanalgesia.

e. Se debe contactar con cirujano cardiovascular para
que realice la técnica en quirdfano ya que existen
muchas complicaciones y no estamos capacitados.

La respuesta correcta es la a

El procedimiento se debe realizar bajo sedacion,
analgesia sistémica y anestesia local, con monitorizacion
continua la cual debe incluir: monitorizacion electrocar-
diogréfica, presion arterial, saturacion transcutanea de
oxigeno.

La pericardiocentesis percltanea a ciegas solo se jus-
tifica en casos de extrema urgencia o bien puede hacerse
guiada por ecocardiograma, el cual permite la instalacion

de un drenaje de forma mas segura. Este procedimiento
se debe realizar en la Unidad de Cuidados Intensivos
o de Cateterismo Cardiaco, donde existan métodos de
monitorizacion y medios adecuados de reaccion frente
a posibles complicaciones, lo que incluye manejo de via
aérea y apoyo cardio-circulatorio. EI paciente debe contar
€ON acceso venoso seguro en caso de requerir aporte de
volumen y drogas de emergencia.

El mejor sitio de puncién ha sido descrito como el
punto en el cual la mayor acumulacion de liquidos es mas
cercana a la superficie corporal, siendo la localizacion
subxifoidea izquierda con un angulo de 45° apuntando
al hombro izquierdo la de eleccion.

6. EN ESTE LACTANTE SIN PATOLOGIA ESTRUCTURAL
DE BASE, SOMETIDO A CIRUGIA DE REMODELACION
CRANEAL POR CRANEOSINOSTOSIS; ;CUAL SERIA LA
CAUSA MAS PROBABLE DEL TAPONAMIENTO CARDIACO?
a. Estado de hipervolemia.

Cirugia craneal.

Viral.

Catéter venoso central.

Idiopatica.

® o0 o

La respuesta correcta es la d

La canalizacion de catéteres centrales suele ser una
practica habitual en pacientes ingresados en Unidades
de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP), no por ello
exenta de riesgos, en especial, cuando no se dispone
de un control tan exhausto en planta de hospitalizacion.
El taponamiento cardiaco iatrogénico asociado a catéter
central constituye una complicacion infrecuente y en
ocasiones letal (incidencia estimada 0,0001%-1,4%, y
mortalidad mayor del 70%) que puede producirse en el
momento de la insercién o en ocasiones de forma mas
tardia, como describimos. EI manejo de la ecografia en
las UCIP tiene gran relevancia para poder diagnosticar
a la cabecera del paciente de forma precoz, las posibles
complicaciones y realizar el tratamiento adecuado.

El derrame y taponamiento pericardico relacionados
con la insercion o el mantenimiento de catéteres cen-
trales es una complicacion poco frecuente, pero con
alta morbimortalidad, ya que su presentacion suele ser
tardia respecto a su colocacion. Esta complicacion, se
produce por lo general durante la época neonatal y en
lactantes, y en la mayoria de los casos, parece estar
relacionado con el dafio causado por la erosion de la
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punta del catéter a través de la pared de la AD. Sigue
siendo incierto si el lugar de insercién del CVC, tama-
fio, material, liquido de infusién y posicion de la punta
del catéter juegan algin papel en su desarrollo. Parece
probable, sin embargo, que la punta del catéter intracar-
diacay la administracion de soluciones hiperosmolares a
través del CVC aumentan el riesgo. Por tanto, la posicion
y el seguimiento radiolégico de la punta del CVC en la
vena cava pueden ayudar a evitar esta complicacion.
Afortunadamente, el reconocimiento clinico inmediato
seguido de la retirada del CVC y pericardiocentesis es
una terapia altamente eficaz.

Evolucion

Ante los signos progresivos de compromiso hemo-
dinamico, se realizo pericardiocentesis guiada por eco-
grafia, extrayéndose 70 ml de liquido serohematico, con
mejoria clinica inmediata. Se retiré catéter venoso cen-
tral bajo control ecogréfico, cuya punta se localizaba en
ventriculo derecho, sin objetivarse signos de perforacion
ventricular. Se mantuvo drenaje pericardico durante 36
horas, sin débito, retirandose tras confirmar ecografica-
mente la resolucion del derrame. Permanecio con esta-
bilidad hemodinamica posterior, pudiéndose dar de alta
a planta con buena evolucion posterior. La citologia del
liquido pericardico muestra caracteristicas inflamatorias,
sin datos de malignidad, y el cultivo es negativo.

Juicio clinico
Taponamiento cardiaco.

El taponamiento cardiaco debe considerarse en
cualquier nifio con un CVC que experimente dificultad
respiratoria o colapso cardiovascular de forma aguda.
Es lo primero a descartar en situaciones de bajo gasto

cardiaco junto con la compresion cardiaca. El bajo gasto
cardiaco es en general una situacion transitoria que tien-
de a mejorar en las siguientes horas de la intervencion si
recibe tratamiento adecuado.

El taponamiento cardiaco requiere de un tratamien-
to descompresivo inmediato, a menudo sobre la misma
cama del paciente.

En nuestro caso, su etiologia pudo estar en relacion al
CVC yugular derecho. El control radiolégico a las 72 horas
de su insercion mostraba la punta del CVC en VD y la
ecocardiografia comprobé su posicion en dicha camara.
Gracias a disponer de un ecégrafo en nuestra unidad y
la valoracion inicial mediante el mismo del estado de la
volemia, se pudo realizar un diagnostico precoz y trata-
miento inmediato (puncidn guiada por ecocardiografia)
con rapida recuperacion hemodinamica.
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Traumatismo abdominal contuso en nifa de 9 afios

Ponente: Claudia Patricia Morais-Ramos-Bochard. Tutora: Belén Martin Parra.

Hospital Universitari General de Castellon.

Anamnesis

Nifa de 9 afios que acudio a urgencias por traumatis-
mo en hemibdomen izquierdo, tras caida casual e impacto
directo con un escalén sobre el hipocondrio izquierdo.
Referia dolor abdominal sin otros sintomas asociados.

Antecedentes personales

Embarazo controlado, sin patologia. Parto eutdcico a
las 42 semanas con presentacion cefalica. Peso al nacer:
3.160 gramos. Perinatal sin incidencias. Alimentacion
con lactancia materna hasta el mes de vida y poste-
riormente lactancia mixta. Beikost reglado y tolerado.
Desarrollo psicomotor adecuado a la edad. Vacunacion
correcta segun calendario vigente. Ingreso a los 2 afios
de vida por convulsion febril.

1. ;CUAL SERIA LA CONDUCTA INICIAL ANTE ESTA
PACIENTE?

a. Analgesia y vigilancia clinica.

Evaluacion primaria y secundaria.

Realizacién de ecografia abdominal.

Exploracion abdominal.

Canalizacion de una via periférica y administracion
de fluidos.

o oo o

La respuesta correcta es la b

La evaluacion inicial de los pacientes pediatricos con
traumatismos debe seguir el protocolo estandar de la
Advanced Trauma Life Support (ATLS), abordando en
primer lugar las lesiones que comprometen la via aérea,
la respiracion y la circulacion. La evaluacion de lesio-
nes abdominales se realiza como parte de la evaluacion
secundaria (ver Tabla 1).

A la exploracion fisica se encontraba consciente y
orientada, con buen color, constantes vitales acordes a
su edad (96 latidos por minuto, 22 respiraciones por
minuto, TA: 117/72 mmHg, SatO.: 100%), pulsos peri-
féricos presentes y simétricos y buen relleno capilar. El
abdomen no presentaba hematomas ni otras lesiones
cutaneas; era blando, depresible y doloroso a la palpacion
en hemiabdomen izquierdo. No se palparon masas ni
megalias. No habia reaccion peritoneal y el peristaltismo
estaba conservado. El resto de la exploracion por aparatos
fue normal.

En esta paciente el ABCD fue normal ya que podia
hablar y respirar normalmente, las constantes eran ade-
cuadas a su edad y presentaba un Glasgow de 15.

En la evaluacion secundaria se debe realizar una
exploracion completa por aparatos deteniéndose en el
abdomen, donde hay que buscar signos de hematomas
u otras lesiones cutaneas como excoriaciones, dolor, dis-
tension abdominal, ausencia de peristaltismo, reaccion
peritoneal 0 masas abdominales.

El trauma abdominal cerrado es mas frecuente que
el penetrante en la edad pediatrica y debe sospecharse
en la anamnesis (mecanismo de la lesién) y en el exa-
men fisico detallado. Los mecanismos de las lesiones que
se asocian con trauma intraabdominal incluyen golpes
aislados de alta energia en el abdomen, los accidentes
de tréfico y las caidas de alturas. Los 6rganos que mas
frecuentemente se afectan son el bazo, el higado, los
rifiones, el pancreas y los intestinos respectivamente.

Los nifios son mas vulnerables a la lesion abdominal
causada por fuerzas contusas ya que su torso es relati-
vamente compacto y con didmetro anterior-posterior mas
pequefo. Ademas, tienen visceras relativamente mas

131
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TABLA 1. ESQUEMA-RESUMEN DEL MANEJO INICIAL DEL POLITRAUMA PEDIATRICO (SOPORTE VITAL AVANZADO EN TRAUMA

PEDIATRICO).

Alerta cervical (inmovilizacion y collarin)
Alerta de alerta (consciencia)

= Alerta aérea: apertura via aérea, via aérea permeable, aspiracion de secreciones, valorar
intubacion orotraqueal.
B Respiracion-ventilacion. Oxigeno. Signos de insuficiencia respiratoria. Toracocentesis.
Valorar intubacion. Ventilacion mecanica.
Reconocimiento . o :
primario C|rcu|a(;[on: control de la hemorrag|a,externa.
. Valoracion del shock (pulsos, perfusién, FC, TA).
EppemrbI e . Canalizar vias. Analitica. Cruzar y reservar sangre itorizaci
urgencia) : : : Monitorizacion

Infusion de liquidos. continua de

Exploracion neurolégica rapida. las constantes
D Consciencia, pupilas, escala de Glasgow. vitales
Detectar signos de Hipertension Intracraneal.

E  Exposicion. Desnudar completamente. Control hipotermia.

Exploracion craneo-caudal por secciones, espalda y neurologica.

S B Procedimientos: sondaje nasogastrico y vesical.

fisico . . . " . . . .

» Examenes complementarios: analiticas, radiografias de columna cervical, térax y pelvis.
(exploracion ) . . ) o " .
completa) Otras radiografias, ecografia abdominal, TC craneal, toracico o abdominal, ecografia doppler,

resonancia medular seglin hallazgos.

grandes, menos paniculo adiposo y una musculatura
abdominal mas débil.

Ante un paciente con traumatismo abdominal es
importante descartar lesiones que pongan en peligro su
vida. La mortalidad del traumatismo abdominal cerrado
en nifios esta directamente relacionada con el numero
de estructuras lesionadas: es menor en traumatismos
aislados de 6rganos sélidos y aumenta considerablemente
si el tracto gastrointestinal esté involucrado o hay lesion
de grandes vasos.

2. ;QUE EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

REALIZARIA EN PRIMER LUGAR EN ESTA PACIENTE?

a. TAC abdominal.

b. Radiografia de abdomen simple.

c. Hemograma, bioquimica, coagulacion, pruebas cru-
zadas y sedimento de orina.

d. Ecografia abdominal (FAST).
Son correctas lacy la d.

La respuesta correcta es la e

En el algoritmo diagndstico inicial del traumatismo
abdominal, la realizacién de una ecografia abdominal con
técnica FAST en pacientes inestables ha demostrado ser
un factor decisivo en la toma de decisiones terapéuticas,
ya que la presencia de liquido libre sugiere la posibilidad
de hemorragia aguda y la necesidad de cirugia urgente.
Sin embargo, en los pacientes estables, ante sospecha

‘ Paciente consciente ‘

‘ Ecografia abdominal ‘
\

)

‘ Presencia de sangre ‘ ‘ Ausencia de sangre ‘
\ \

‘ Estable‘ ‘ Inestable‘ No otras Dolor abdominal
lesiones Hematuria,
Rx pélvica,

Rx torax patologica,
Lesion de columna

! !

FIGURA 1. Exploracién por la imagen en paciente con trauma-
tismo abdominal.

de hemoperitoneo en la Eco FAST, la técnica de imagen
de eleccion para el diagndéstico definitivo es la tomografia
computarizada (TC) como muestra la Figura 1.

Es importante la realizacién de un hemograma para
valorar el hematocrito ya que un valor inicial < 30% puede
ser indicativo de sangrado activo. Hay que conocer el
estado de la coagulacion y realizar pruebas cruzadas por
si el paciente necesita cirugia urgente o transfusion de
concentrado de hematies. La presencia de transaminasas
alteradas (AST > 200 U/L o ALT > 125 U/L) pueden hacer
pensar en una lesion intraabdominal, aunque valores
por debajo de este nivel no la excluye si existe una alta
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TABLA 2. ESCALA DE LESION ESPLENICA PROPUESTA POR LA ASOCIACION AMERICANA DE TRAUMA QUIRURGICO (AAST).

Hematoma subcapsular de entre el 10y el 50% de la superficie 0 hematoma intraparenquimatoso no expansivo.

Hematoma subcapsular de mas de un 50% de superficie. Rotura de hematoma subcapsular o parénquima que se

Hematoma intraparenquimatoso roto con hemorragia activa. Laceracion que afecta vasos segmentarios o hiliares que

GRADO | Hematoma subcapsular no expansivo <10% de la superficie. Desgarro capsular superficial.
GRADO I
Desgarro del parénquima que no afecta un vaso trabecular.
GRADO I
estd ampliando.
GRADO IV
provoca una desvascularizacion superior al 25% del bazo.
GRADO V Estallido esplénico. Lesion vascular del hilio que desvasculariza el bazo.

sospecha clinica. El sedimento de orina se realiza para
descartar lesiones del aparato genitourinario.

La radiografia de abdomen no esté indicada inicialmen-
te en los casos de contusion abdominal ya que una lesion
de visceras huecas es muy rara e improbable, sometiendo
a los pacientes una dosis alta de radiacion innecesaria.

En esta paciente, estable clinica y hemodindamicamen-
te, se realizo una ecografia abdominal donde se evidencio
la presencia de abundante liquido libre en pelvis, ambos
flancos y periesplénico sugestivo de hemoperitoneo. Ade-
mas se observo una imagen sugestiva de fisura esplénica
con hematoma intraesplénico. El resto de la exploracion
fue normal. El hemograma mostro una hemoglobina de
9,9 g/dl y el hematocrito fue del 29,1%. La bioquimica,
coagulacion y sedimento de orina fueron normales.

3. ANTE ESTOS HALLAZGOS: ;QUE HARIA A
CONTINUACION?

a. Monitorizacion hemodinamica continua.
Ingresar al paciente para observacion.
Cirugia urgente.

TC.

La ay la d son correctas.

® oo o

La respuesta correcta es la e

En los traumatismos abdominales cerrados el bazo es
la viscera s¢lida més frecuentemente afectada. La TC es
el método mas Util para valorar la gravedad de las lesiones
en el traumatismo esplénico, dado que permite no solo
caracterizar las lesiones (hematoma subcapsular o intra-
parenquimatoso, laceraciones, contusiones y disrupcion
de vasos hiliares), sino también realizar una aproximacion
a la gradacion lesional (Asociacion Americana de Trauma
quirdrgico- AAST) (Tabla 2), importante para decidir la
actitud terapéutica.

Es imprescindible la monitorizacion continua del esta-
do hemodinamico del paciente traumatico para detectar
de forma precoz los signos de shock y adoptar medidas
terapéuticas para evitar complicaciones que comprome-
tan la vida del enfermo.

4. EN EL CASO DE QUE LA PACIENTE PRESENTARA

SIGNOS DE SHOCK: ;CUAL SERIA SU ACTITUD INICIAL?

a. Administracién de noradrenalina a dosis de 0,1-1 pg/
kg/min.

b. Reposicion de volumen con concentrado de hematies
a 10 ml/kg.

c. Reposicion de volumen con bolos iv de SSF a 20ml/
kg/dosis en 10 minutos.

d. Administracién de suero salino hiperténico iv al 3-6%
a 2 ml/kg en 10 minutos.

e. Ninguna de las anteriores.

La respuesta correcta es la ¢

La reposicion de volumen en el shock hipovolémico
se realiza inicialmente con cristaloides (suero salino
fisiolégico o Ringer), en bolos de 20 ml/kg/dosis en
10-15 minutos que se repetiran en funcién de la res-
puesta. Posteriormente pueden utilizarse coloides y
si persisten signos de hipovolemia, se realizara trans-
fusién de concentrado de hematies a 10-15 ml/kg.
El suero salino hiperténico es una alternativa como
expansor de volumen pero su uso se reserva, al igual
que los coloides, cuando es necesario cargas repe-
tidas de cristaloides en espera de la transfusion de
hemoderivados.

En cuanto a las drogas vasoactivas, no son de elec-
cion en la fase inicial del shock en el paciente traumaético
reservandose para pacientes con traumatismo craneoen-
cefalicoy en los que no se consigue normalizar las cifras
de TA a pesar de la reposicion de la volemia.
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La angio TC abdominopélvica mostré estallido esplé-
nico con multiples laceraciones parciales y laceracion
completa en el tercio medio con imagen de coagulo
centinela entre los fragmentos, indicando el punto de
sangrado. Presentaba gran cantidad de hemoperitoneo
periesplénico, en pelvis, ambos flancos y perihepatico.
No se observé afectacion de los vasos del hilio esplénico.
(Figs. 2y 3)

5. CON ESTOS RESULTADOS. ;CUAL SERIA LA MEDIDA
TERAPEUTICA MAS INDICADA?

a. Embolizacién de la arteria esplénica.

Cirugia urgente.

Cirugfa electiva.

Observacion.

Son correctas lacy lad.

© o0 o

La respuesta correcta es la a

El manejo del paciente con traumatismo esplénico
cerrado ha cambiado considerablemente en las Ultimas
décadas, prefiriéndose actualmente el manejo no quirdr-
gico. A este cambio ha contribuido, ademas el desarrollo
de la radiologia intervencionista con nuevas técnicas de
embolizacion.

En los pacientes pediatricos, la preservacion esplénica
es un objetivo importante ya que el riesgo de muerte por
sepsis post-esplenectomia es mayor que en adultos. Las
caracteristicas del bazo en la edad pediatrica, lo hacen
mas susceptible de tratamiento no quirdrgico dado que
presenta una capsula fibrosa més gruesa, y las fracturas

FIGURA 3. Angio TC que muestra la rotura esplénica con inte-
gridad del hilio.

tienden a ocurrir a lo largo de planos horizontales avas-
culares. La mayor capacidad de curacién en los nifios
les permite una compensacion de la pérdida de sangre
y una facil curacion del dafio esplénico.

Mayglothling et al., estudiaron la seguridad y la efica-
cia de la embolizacion de la arteria esplénica en lesiones
contusas del bazo en adolescentes, demostrando que
ésta es una técnica util especialmente en lesiones de
alto grado o con compromiso vascular en el Angio TC.
Ademas, los autores proponen un algoritmo de trata-
miento (Fig. 4).

Existen dos técnicas de embolizacion de la arteria
esplénica segln su localizacion anatémica. La embo-
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)

‘ iHemodinamicamente inestable? ‘

‘ Intervencién quirdrgica ‘

‘ Manejo no quirurgico‘

Arteriografia arteria esplénica ‘

i

Observacion

Extravasacion de contraste o
pseudoaneurisma en la arteriografia

‘ Arteriografia solo‘ ‘Arteriograﬂa con embolizacién ‘

LEmbohzauon eX|tosa7

FIGURA 4. Algoritmo

‘ No esplenectom|a ‘ Esplenectom|a

de tratamiento para los
pacientes con trauma

lizacion proximal se realiza a nivel del segmento proxi-
mal de la arteria esplénica disminuyendo la presion
de perfusién en el bazo, permitiendo una hemostasia
esponténea. La técnica de embolizacion distal (o selec-
tiva) implica solo la embolizacion de la rama espléni-
ca en la que se origina la extravasacion, preservando
la mayor perfusion posible al resto del parénquima
esplénico.

Por todo esto, la cirugia ha quedado actualmente
limitada a enfermos hemodindmicamente inestables o
que presentan lesiones asociadas que requieren cirugia
urgente (viscera hueca, lesién diafragmatica o pancrea-
tica).

Esta paciente presentaba un grado severo de lesion
esplénica (IV-V) por lo que se decidid, conjuntamente
con el servicio de Cirugia Pediatrica y Radiologia Inter-
vencionista la realizacion de embolizacion selectiva de
la arteria esplénica a través de abordaje percutdaneo por

esplénico contuso.

arteria femoral comtin derecha. Se realizé embolizacion
del segmento posterosuperior esplénico y margenes de
la fractura con particulas permanentes y espongostan
(reabsorbible) impregnado con 1g de cefazolina. Buen
resultado técnico inmediato. (Fig. 5)

Posteriormente la paciente ingresé en la UCIP para
control evolutivo, manteniéndose clinica y hemodinami-
camente estable, sin necesidad de soporte inotrépico. Se
inicio antibictico profilactico con ceftraxiona endovenosa,
permaneciendo afebril y sin signos analiticos de infeccion
por lo que paso a planta de Pediatria a las 48 horas. Evo-
luciond favorablemente y fue dada de alta a su domicilio 5
dias después, siguiendo controles por consultas externas
de Cirugia Pediatrica sin incidencias.

Diagnoésticos definitivos

— Rotura esplénica secundaria a traumatismo abdomi-
nal contuso (lesion de alto grado).

— Embolizacion selectiva de la arteria esplénica.
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FIGURA 5. Angiografia esplénica preembolizacion (A) que muestra imagen sugestiva de extravasacion contraste vs. pseudoaneurisma
y (B) postembolizacién.
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