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Caso clf n

ECMO: Oxigenacion por membrana extracorporea

S. Belda Hofheinz, L. Casanueva Mateos

INTRODUCCION

La oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO)
es un dispositivo disefiado para suplir extracorpéreamen-
te las funciones de corazén y pulmén. Es una terapia de
soporte mas que de tratamiento, ya que permite el repo-
so de los érganos afectos supliendo de modo artificial sus
funciones hasta su curacion natural. Este procedimien-
to incluye extraer la sangre del paciente, pasarla por una
bomba que la propulsa, manteniendo la tension arterial
y supliendo la funcién cardiaca, y por un oxigenador, que
permite el intercambio gaseoso de esa sangre emulando
la funcién pulmonar, para devolver de nuevo la sangre
oxigenada vy tras lavar el carbonico al paciente.

PERSPECTIVA HISTORICA

En mayo de 1953, Gibbon emple6 la oxigenacion arti-
ficial y el soporte para la primera cirugia a corazén abier-
to exitosaV y en 1976, Robert Bartlett@ lo hizo con el pri-
mer caso de un recién nacido (Esperanza) con fracaso
respiratorio que sobrevivit tras el tratamiento.

Desde 1989 con la creacion de la Extracorporeal Life
Support Organisation®, que cuenta actualmente con mas
de 120 centros miembros en numerosos paises y que
consiste en un grupo de estudio voluntario, que man-
tiene una amplia base de datos con mas de 30.000
pacientes recogidos, los éxitos de esta técnica han ido
aumentando al igual que sus indicaciones.

INDICACIONES
La ECMO se considera una técnica de rescate en
situaciones de previsible alta mortalidad, cuando la demas

opciones terapéuticas han fracasado y presuponiendo
que la situacion sea reversible. La ECMO se emplea en
nifios y adultos con fracaso grave pero potencialmente
reversible del corazon o los pulmones.

En recién nacidos las indicaciones son dos, la hiper-
tension pulmonar persistente (HTPP) idiopética y secun-
daria, que incluye el sindrome de aspiracién meconial,
la sepsis/neumonia y la asfixia, y la hernia diafragméatica
congeénita, aunque también se puede emplear en la fuga
aérea, como puente al transplante, en la neumonia viral
y el hydrops fetal grave, en la cardiomiopatia o como
soporte para reparaciones quirdrgicas traqueales com-
plejas, masas cervicales obstructivas, malformaciones
adenoideas quisticas. De hecho se ha empleado la cir-
culacién placentaria como soporte en cirugias de este
tipo operadas intranatalmente tras extraer Unicamente la
cabeza y el cuello del feto, permitiéndole recibir la san-
gre placentaria (procedimiento EXIT: ex- utero- intra-
partum treatment), o, si esto no es posible, canulando el
cuello para instaurar la ECMO.

Los criterios de seleccion estan recogidos en la Tabla I.

En nifios y adultos las indicaciones son fundamental-
mente el fracaso respiratorio o cardiaco potencialmente
reversible, como el sindrome de distrés respiratorio agudo,
la miocarditis, el fallo cardiaco postoperatorio, el shock
séptico refractario o como alternativa cuando las medi-
das estandar de reanimacion cardiopulmonar fracasan
en los pacientes en parada cardiorrespiratoria, lo que se
conoce como ECMO-RCP y también como puente al trans-
plante cardiaco fundamentalmente o a otros dispositivos
de asistencia ventricular de mayor duracién.

En el pasado se consideraban contrainidicaciones a
la instauracion de la ECMO enfermedades con altisima
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TABLA I. CRITERIOS DE SELECCION PARA ECMO NEONATAL

e Edad gestacional = 34 semanas

e Peso al nacimiento = 2.000 g

e Ausencia de coagulopatia o sangrado incontrolables

e Ausencia de hemorragia intracraneal importante (> grado 1)
e Ventilacion mecénica durante < 14 dias

e Enfermedad pulmonar reversible

e Ausencia de malformaciones letales

e Ausencia de malformacién cardiaca mayor intratable

e Fracaso de todas las medidas del tratamiento médico

mortalidad, como el fracaso respiratorio en inmunode-
primidos 0 enfermedades malignas. Conforme van apa-
reciendo datos de supervivencia estas percepciones se
han ido modificando, existiendo ya series con supervi-
vencias no desdefables en estos pacientes“®). La hemo-
rragia incoercible era considerada también una contrain-
dicacion, dada la necesidad de anticoagular a los pacien-
tes en ECMO, pero por ejemplo en hemorragia pulmonar
existen series con elevadisima supervivencia (hasta del
100%) cediendo el sangrado pese a la heparinizacion.

EQUIPO

La ECMO consiste en una o dos canulas que permi-
ten el drenaje de la sangre venosa desoxigenada, un cir-
cuito, una bomba, que puede ser de rodillo, que propul-
sa la sangre al comprimir el rodillo un segmento del cir-
cuito, o centrifuga, un oxigenador de membrana y un
intercambiador de calor, que consiste en un circuito que
bombea agua caliente alrededor de parte del circuito san-
guineo, ya que al ser un circuito extracorp6reo la sangre
se expone a temperaturas ambiente y la canula que
devuelve la sangre oxigenada al organismo (Ver figura 1).

El control de la eliminacién de CO; se realiza varian-
do el flujo de gas del mezclador que suministra de gas el
oxigenador, asi, aumentando el flujo se elimina mas CO,,
mientras el control del aporte de oxigeno se consigue
modificando la FiO..

Un punto critico del sistema lo constituye la bomba,
que es fuente de produccién de efectos secundarios, fun-
damentalmente hemdlisis, trombogenicidad y problemas
mecéanicos; y gran parte de los esfuerzos tecnolégicos
han consistido en tratar de mejorar este punto del circui-
to.

Inicialmente en pediatria se prefirieron las bombas
de rodillo a las centrifugas, que producian una importan-

FIGURA 1. Circuito de la ECMO.

te hemolisis sobre todo en nifios de menor tamano. Estas
bombas de rodillo precisan un drenaje por gravedad a
un reservorio que evita la aspiracion en vacio ante dismi-
nuciones en la precarga, pero que es un punto critico
para el desarrollo de trombos, al estar alli la sangre rete-
nida. Precisan ademas un circuito més largo, con nece-
sidad de mas volumen de cebado, lo que también cons-
tituye una desventaja para su uso en pediatria.

Con las mejoras técnicas de las bombas centrifugas,
han ido disminuyendo los problemas mecéanicos inicia-
les, imponiéndose en el empleo clinico.

A partir del afio 2000 se desarrollan las bombas cen-
trifugas de 37 generacién, que no tienen contacto direc-
to con el soporte de la bomba, que es lo que produce
la hemolisis, funcionando por un sistema de levitacion
del rotor bien de forma magnética o hidrodinamica, con
un acoplamiento magnético y una impulsion directa.
En este campo son mas conocidas bombas como el Ber-
lin Heart INCOR (levitada magnéticamente empleada
para asistencia ventricular) o la Levitronix CentriMag
(bomba de ECMO), aunque existen dispositivos especi-
ficamente pediatricos como el PediaFlow o la Pedia-
Pump®,

Otro elemento critico del sistema es el oxigenador,
habiéndose impuesto los de fibra hueca de polimetilpen-
teno, que precisan un menor volumen de cebado, se
ceban mas rapidamente, presentan menor pérdida pro-
teica y menor resistencia al flujo sanguineo, lo que puede
reducir la agregacion plaquetaria®.

También se han desarrollado circuitos recubiertos de
heparina y la ingenieria tisular esta desarrollando super-
ficies que simulan la pared endotelial, son mas biocom-



S. Belda Hofheinz, L. Casanueva Mateos

TABLA II. VENTAJAS E INCONVENIENTES DE LOS SOPORTES VENOVENOSO (W) Y VENOARTERIAL (VA)

Ventajas

Inconvenientes

W e Proteccién de arterias coronarias
e Mantiene el flujo pulséatil
e Evita hiperoxia
e Perfunde pulmones con sangre oxigenada
e Menor riesgo de embolias sistémicas
e Flujo sanguineo pulmonar normal

VA e Soporte cardiaco directo
e Intercambio gaseoso excelente
e Estabilizacion rapida
e Amplia experiencia clinica

¢ No soporte cardiaco

e Recirculacion parcial

¢ pO; sistémica disminuida

e Mayor predisposicién a acodamiento del catéter

e Mayor potencial de hemolisis

e Posicion del catéter muy importante, afecta a recirculacion

e |igadura arteria carétida

e Flujo no pulsatil

e Disminuye flujo pulmonar

e Disminuye el aporte de O, miocardico

e Potencial para hiperoxia cerebral/retiniana

patibles y reducen la activacion de los hematies y la trom-
bogenicidad, pudiendo disminuir la necesidad de anti-
coagulacion y las complicaciones de la ECMO@0),

Existen dos tipos de soporte en ECMO, venoarterial
(VA) (soporte cardiaco o cardiorrespiratorio) y venoveno-
so (V) (s6lo respiratorio).

En ECMO VA con canulacion periférica, una o varias
canulas se colocan en venas de gran calibre (sobre todo
yugular derecha o femorales) para el drenaje de sangre
desoxigenada y la segunda canula se inserta en una arte-
ria (carétida derecha, femoral) para devolver la sangre oxi-
genada. En nifios se emplea sobre todo la canulacion en
el cuello (vena yugular derecha y arteria carétida derecha).

Tras cirugia cardiaca se suele utilizar la canulacion
central (con esternotomia y térax abierto) con colocacion
de la canula venosa en auricula derecha, afiadiendo una
canula en la auricula izquierda si existe fallo ventricular
izquierdo importante, y con la canula arterial en la aorta.

En ECMO VV puede usarse una sola céanula que es
colocada en una vena (yugular o femoral generalmente),
que extrae sangre desaturada y la devuelve oxigenada,
0 varias si el flujo con una es inadecuado, pero es el pro-
pio corazdn del paciente el que se encarga de bombear
esta sangre, siendo esta, por lo tanto, una asistencia pul-
monar Unicamente, mientras la ECMO VA soporta las fun-
ciones cardiaca y respiratoria.

Las ventajas e inconvenientes de ambas técnicas estan
recogidas en la tabla 1.

MANEJO EN ECMO

La ECMO proporciona las condiciones para conseguir
el descanso de los 6rganos y a su vez “ganar tiempo”
para una curacion. Habitualmente el manejo de los

pacientes se basa en asegurar ese reposo y continuar los
tratamientos necesarios.

En relacion al manejo ventilatorio sin duda se deben
limitar aquellos pardametros que produzcan dafo ahadi-
do al pulmén. En general se aplicara una FiO, baja, volu-
menes tidal pequefios y frecuencias bajas (parametros
de descanso) con PEEP suficiente para evitar la atelec-
tasia. Se puede utilizar también la ventilacion de alta fre-
cuencia con parametros poco agresivos para evitar dafos
afadidos.

La misma premisa de limitar los efectos deletéreos de
los tratamientos agresivos se emplea para el manejo
hemodinamico, evitando las dosis altas de inotropos (en
muchos centros practicamente se retiran), manteniendo
un adecuado volumen intravascular y una buena perfu-
sién periférica para revertir el dafio orgénico existente.

El manejo de los liquidos es un punto importante, asi
los pacientes en ECMO con frecuencia son candidatos a
técnicas contintias de reemplazo renal, por fracaso renal
asociado (hasta el 36%), para forzar balance negativo
(existe una relacién entre la posibilidad de retirar la ECMO
y la reduccion del edema) o para lavar mediadores infla-
matorios.

Trabajos recientes describen la posibilidad de conec-
tar una méaquina de hemofiltracion al circuito de la ECMO,
permitiendo asi la hemofiltracion continia mas segura
y eficiente1.12),

La anticoagulacion es un punto critico y se suele rea-
lizar con heparinizacién controlada por el Tiempo de Coa-
gulacion Activada (ACT alrededor de 180-200 seg) y el
TTPa. El sangrado es una complicacion frecuente y de
dificil manejo, es importante corregir la coagulacion si
esta alterada (con plasma, plaquetas y fibrindgeno)t3),
se pueden afiadir antifibrinoliticos (como el acido epsi-
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TABLA [1l. COMPLICACIONES EN ECMO

TABLA IV. SUPERVIVENCIA EN ECMO

Complicaciones del sistema:
e Malposicién o acodamiento (“kinking”) de las canulas
e Coagulacion del sistema
e Roturas del circuito
e Decanulacién accidental
e Embolismos
e Disfuncion de la bomba
e Disfuncion del oxigenador
e Disfuncion del calentador
e Hemolisis

Complicaciones médicas:

e Complicaciones neurologicas; hemorragias, infartos, convul-
siones

e Complicaciones hemorragicas

e Complicaciones cardiacas: miocardio aturdido, insuficien-
cia adrtica, hipertension, arritmias, taponamiento

e Complicaciones pulmonares: neumotérax, hemorragia pul-
monar

e Complicaciones infecciosas

e Otras: renales, gastrointestinales, metabdlicas etc.

lon-aminocaproico o0 el acido tranexamico) o, en los casos
refractarios, recurrir a la revisén quirdrgica, la suspen-
sion temporal de la heparina u otras medidas mas con-
trovertidas como el factor VII at4),

En cuanto al seguimiento en ECMO respiratoria se
hacen radiografias seriadas y ecocardiografias para el
seguimiento de la asistencia cardiorrespiratoria, hacien-
do intentos de destete de la ECMO, en los que, por
supuesto hay que volver a instaurar una asistencia res-
piratoria mayor y el apoyo inotrépico necesario, para bajar
los flujos valorando la tolerancia del paciente (oxigena-
cion y aclaramiento de carbonico, gasto cardiaco y gaso-
metrias) antes de decanular definitivamente al paciente.

COMPLICACIONES

Las complicaciones son multiples y se recogen el la
tabla Ill. Supone una técnica compleja, con importantes
efectos secundarios y riesgos, alto coste y requiere una
importante especializacion del personal implicado en su
manejo, ya que las complicaciones pueden suponer un
riesgo vital inminente.

MORTALIDAD Y MORBILIDAD®
Los datos de morbilidad y mortalidad segun las prin-
cipales indicaciones se recogen en la tabla IV.

Tipo de ECMO Supervivencia®
Neonatal respiratoria 85%
e Sindrome de aspiracién meconial 94%
e Sepsis 74%
e HTPP 78%
e Sindrome de distrés respiratorio 84%
Hernia diafragmatica congénita 52%
Pediatrica respiratoria b5%
e Neumonia aspirativa 65%
e Neumonia viral 63%
e Neumonia bacteriana 54%
e Pneumocystis 41%
e SDRA postoperatorio/traumético 63%
e SDRA de otra etiologia 52%
Pediatrica cardiaca 43%
e Miocarditis 57-80%
e Ventriculo izquierdo hipoplasico 50-64%
e Puente al transplante 64%
e Post-transplante 40%
e ECMO-RCP 40%
Adultos respiratoria 52%
e Neumonia bacteriana 57%
e Neumonia viral 65%
e Neumonia espirativa 62%
e Neumonia fungica 29%
e Dafio pulmonar secundario a trauma 44%
e Dafio pulmonar secundario a sepsis 50%
e Dafio pulmonar cardiogénico 63%
e Posttransplante pulmonar 44%
(Datos de la Universidad de Michigan)®®
Adultos cardiaca
e Fallo cardiaco postcardiotomia 16-37%
e Miocarditis 15-20%

Existe un riesgo no desdefiable de secuelas, siendo
las mas temidas las neuroldgicas, aunque muchas son
secundarias a las situaciones de elevada gravedad que
derivan en el empleo de la ECMO. La necesidad de anti-
coagulaciéon importante también es un factor predispo-
nerte.

CONSIDERACIONES FINALES

Sin duda, la ECMO es una opcién atractiva como téc-
nica de rescate en situaciones en las que la mortalidad
sea casi del 100%, aunque no se disponga de ensayos
clinicos aleatorizados que apoyen esta practica. Si exis-
ten, sin embargo, datos de un exhaustivo registro con
participacion de mas de 120 centros, que, aunque retros-
pectivo y limitado en su analisis en cuanto a los datos
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recogidos y al seguimiento en el tiempo, ha hecho que
se modifiquen y amplien las indicaciones, evolucionan-
do con la experiencia nifio a nifio, mejorando con ella,
eliminando contraindicaciones y consiguiendo supervi-
vencias de pacientes que, sin ECMO, hubiesen fallecido
con una altisima probabilidad.
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Nifio con crisis epileptica

Ponente: L. Zugadi Zéarate. Tutor: J. Casado Flores

Nifio de 11 afios trasladado a urgencias por el Ser-
vicio de emergencias extrahospitalarias ante el primer
episodio comicial. Mientras cocinaba con su madre
comenzo a repetir palabras sin respuesta a estimulos tac-
tiles o verbales, asociando desviacion de la mirada hacia
la derecha con rigidez de miembros superiores (sin otros
movimientos anormales). A la llegada de la asistencia
médica se administran 5 mg de diazepam intravenoso
(iv) y se decide traslado a un centro hospitalario. Se refie-
re una duracién aproximada del episodio de 15 minutos.

A su llegada al hospital presenta saturacion de oxige-
no del 93-94 % con FC 115 lpom sin presentar respuesta
a estimulos persistiendo desviacion de la mirada; se reall-
za glucemia que resulta normal. Se administra bolo de feni-
toina a 20 mg/kg iv y, ante no respuesta, acido valproico a
20 mg/kg iv. A pesar de la medicacion persiste con movi-
mientos de chupeteo y nistagmus horizontal intermitentes.

Antecedentes personales: sano, presenta cefalea con
frecuencia pero cede con analgésicos orales. En los Ulti-
mos 4 meses refieren aumento de peso. Antecedentes
familiares sin interés para el proceso actual.

1. ;QUE HARIA EN ESTA SITUACION?

a. Intubacion traqueal.

b. Tratamiento antiepiléptico.

c. Asegurar la via aérea.

d. Realizacion de Tomografia Computarizada (TC) cra-
neal.

e. Practicar puncién lumbar.

La respuesta correcta es la ¢
Ante todo paciente que convulsiona es prioritaria la
estabilizacion inicial; para ello se sigue el esquema ABCD.

Se debe asegurar la via aérea (opcion ¢) y lograr una ade-
cuada oxigenacion, para, posteriormente 6 al tiempo sub-
yugar la crisis convulsiva. La intubacion (opcion a) no es
prioritaria dado que una adecuada apertura de la via aérea
se puede lograr con traccién (maniobra frente-mentén)
6 colocacién de canula de Guedel. En el caso en el que
se requiera incremento de medicacion sedante o cuan-
do la apertura de la via aérea no sea eficaz, estara indi-
cada la intubacion.

El nimero de fa&rmacos anticonvulsivantes es cada
vez mayor. Esto se traduce en un gran nimero de guias
clinicas en las que varia tanto el farmaco indicado como
su prioridad y orden de administracion (ver algoritmo 1).
Es fundamental seleccionar el anticonvulsivante adecua-
do para cada paciente en funcién de la edad, las con-
traindicaciones y efectos secundarios tipicos de cada uno
de ellos.

La realizacién de una prueba de imagen, TC crane-
al (opcion d), esta indicada en pacientes con crisis epi-
|épticas y alteracion evidente en la exploracion neurolé-
gica tras la resolucion de la crisis (focalidad neurolégi-
ca). El objetivo es descartar la existencia de una lesion
intracraneal y debe realizarse una vez el paciente esté
estabilizado y sin crisis. La puncién lumbar (opcién e) se
realiza ante sospecha de infeccion del sistema nervioso
central; también requiere la estabilizacion inicial, inclu-
so la realizacion de una TC previo para descartar lesio-
nes ocupantes de espacio intracraneales, que puedan
desencadenar herniacion o enclavamiento al retirar una
pequefa cantidad de liquido cefalorraquideo.

El paciente se mantiene estable desde el punto de
vista hemodinamico y, pese a la apertura de la via aérea,
muestra acidosis respiratoria (gasometria venosa: pH
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ALGORITMO 1. Algoritmo terapettico de manejo crisis epilépticas.

/.21, pC0O» 81 mmHg, HCO3 31 mmol/L), se realiza ana-
litica de sangre: hemograma, coagulacion y bioquimica
siendo todos ellos normales. Se decide intubacion oro-
traqueal continuandose con administracion de benzodia-
cepinas a la que se afiade perfusion continua de pro-
pofol (2 mg/kg/hora). Tras lograr el cese de las crisis se
realiza TC craneal en el que no se encuentra sangrado
intracraneal ni efecto masa. Se decide traslado a Unidad
de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP).

A su llegada a la UCIP presenta la siguiente explo-
racion: Temperatura 36,6 °C; Frecuencia Cardiaca (FC)
109 lpm; Tension Arterial (TA) 135/79 mmHg; Frecuen-
cia Respiratoria (FR) 18 rpm; Saturacion O, 100% intu-
bado con FiO» 0,5; peso 44,5 kg: talla 146 cms. Sedoa-
nalgesiado. intubado y conectado a ventilacion mecani-
ca. Normocoloracion de piel y mucosas, bien hidratado
v prefundido; aspecto cushingoide con acné facial y vello
corporal. resto exploracion normal.

En la analitica al ingreso: hemogrma y coagulacion
normales con la siguiente bioquimica: glucosa 105 mg/dl;
urea 11 mg/dl; creatinina 0,6 mg/dl; proteinas totales 6.2
g/dl; albimina 3,1 g/dl; Na 145 mEqg/L; K 3,6 mEq/L; Cl
105 mEg/L; Ca 8.7 mg/dl; P 2,7 mg/dl; acido drico 3.1
mg/dl; LDH 399 U/L; fosfatasa alcalina 53 U/L; colines-

terasa 7285 U/L; bilirrubina total 0,9 mg/dl; GOT 54 U/L;
GPT 62 U/L; GGT 33 U/L; Proteina C reactiva (PCR) <0,5
mg/dl; Procalcitonina (PCT) 0,05 ng/ml.

Se mantiene la perfusion continua de propofol sin mos-
trar movimientos anémalos. Se realiza puncion lumbar
(hematies 4/mmn, leucocitos O/mms, glucosa 96 mg/dl, pro-
teinas 32 mg/dl, cido lactico 20,12 mg/dl) y test de toxi-
cos en orina (negativo). Se decide iniciar descenso de seda-
cion. Durante el descenso de la medicacion sedante llama
la atencion una TA 154/103 mmHg con FC 115 Ipm.

2. ;QUE HARIA A CONTINUACION?

Iniciar tratamiento antihipertensivo.

Repetir TC craneal.

Tomar de nuevo la TA.

Canalizacion arterial para la monitorizacién invasiva
de la TA.

e. Valorar inicio de relajante muscular.

Qo o

La respuesta correcta es la ¢

Antes de iniciar tratamiento antihipertensivo (opcion
a) se deben comprobar las cifras de tensién arterial con
una nueva medicion (opcién c). Se debe tener en cuen-
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ta el tamafo del brazo del paciente para elegir un man-
guito adecuado, los manguitos pequefios sobreestiman
las cifras de TA y los manguitos grandes la infraestiman.
El manguito debe ocupar 2/3 de la longitud del brazo (dis-
tancia acromion-olécranon) ¢ bien considerar que la
anchura del manguito inflado debe de ser por lo menos
el 40% de la circunferencia del brazo en su punto medio.
La medicion de la TA se debe de realizar en el brazo dere-
cho, con el paciente sentado y a poder ser en un ambien-
te tranquilo (se evita el “sindrome de la bata blanca” aso-
ciado a cifras de TA elevadas por nerviosismo). Se com-
probaréa la medicion al menos en dos ocasiones (ideal-
mente por método auscultatorio).

La opcién de repetir la TC craneal (opcién b) no debe-
ria de ser la inicial puesto que no asocia nuevos hallaz-
gos en la exploracion clinica que hagan sospechar com-
plicaciones intracraneales. La monitorizacion invasiva
(opci6n d) esta recomendada en los casos de hiperten-
sion arterial grave que requieren la administracion de far-
macos intravenosos. La relajacion muscular (opcién e)
no se utiliza como tratamiento de la hipertension arterial.
Ademas su uso no se recomienda en las crisis epilépti-
cas dado que desaparecen los movimientos pero no la
actividad eléctrica cerebral ocultando la existencia de cri-
sis. En el caso de administrarse se debe realizar una moni-
torizacion electroencefalografica continua para diagnos-
ticar las nuevas crisis convulsivas.

Se realizaron varias mediciones de las cifras de TA
siendo similares a las previas; se recurrio a las tablas
estandarizadas para ver el percentil en funcidn de la edad,
talla y sexo del paciente.

3. EN ESTE PACIENTE LA TA MEDIDA SE ENCUENTRA

EN UN PERCENTIL TA P>99 + 5 mmHg

iCUAL CREE QUE ES LA CAUSA?

a. Se trata de un sindrome de abstinencia por descen-
so de la sedacion.

b. Se trata de una encefalopatia hipertensiva.
Crisis epilépticas que coinciden con descenso de
sedacion.
Ingesta de toxicos.
Esta simulando.

La opcién correcta es la b
El paciente lleva menos de 24 horas con sedacion
cuando se inicia su retirada, siendo este tiempo insufi-

ciente para presentar un sindrome de abstinencia (opcién
a). Tampoco tiene antecedentes personales de ingesta
de farmacos que puedan desencadenarlo. Durante las
crisis epilépticas (opcion ¢) se pueden producir ascen-
sos en las cifras de TA, pero raramente llegan a rangos
de emergencia hipertensiva. Ademas en este momento
el paciente no presenta movimientos que sugieran crisis.
Se debe descartar la ingesta de téxicos (opcion d), como
la cocaina, realizando un despistaje de tdxicos en orina
en pacientes con hipertension arterial y crisis comicia-
les. Nuestro paciente no presenta clinica compatible con
intoxicacion (midriasis, diaforesis, etc.). La simulacion
o los trastornos conversivos (opcién e) pueden apare-
cer en pacientes de edad pediatrica, sobre todo en la
adolescencia. Hay que recordar que se trata de un diag-
noéstico de exclusion, debiendo descartar las causa mas
plausibles inicialmente y que suelen relacionarse con la
simulacién de sintomas clinicos y no de signos, siendo
dificil que se alcancen cifras de TA tan elevadas de mane-
ra voluntaria (opcion e). La encefalopatia hipertensiva
(opcién b) es un cuadro clinico reversible de comienzo
subito marcado por elevacion de la TA que puede cursar
con clinica neuroldgica. En los nifios, las emergencias
hipertensivas suelen manifestarse como encefalopatia
hipertensiva (opcion b) que cursa con edema cerebral y
cefalea intensa, alteracion de la conciencia, nauseas,
vémitos, nistagmo y/6 convulsiones.

La hipertension en los nifios se define como cifras de
tension arterial sistélica (TAS) y/6 diastélica elevadas en
relacion a los percentiles para sexo, edad y talla. Se con-
sideran cifras de tension arterial normales aquellas cifras
de tension arterial diastdlica (TAD) y TAS en determina-
ciones repetidas englobadas entre el p3-p95.

Las crisis hipertensivas o hipertension arterial grave
engloba tanto cifras de TAS y/6 TAD superiores a 180/110-
120 mmHg 6 mayores del 30 % del p 95 para la edad y
sexo. En esta situacion la HTA compromete o puede com-
prometer en breve plazo de tiempo la vida del paciente y
por tanto requiere un tratamiento precoz con un descenso
controlado de las cifras de TA en un periodo de horas 6
dias. Desde el punto de vista practico se puede dividir en:
e Urgencia Hipertensiva (UH): en la que la HTA no se

acompafa de sintomatologia ni dafio organico secun-

dario, requiere una reduccion de la TA en un perio-
do de horas o dias, normalmente con tratamiento oral

o sublingual.

e Emergencia Hipertensiva (EH): HTA acompafiada de
afectacion de érganos vitales como encefalopatia
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hipertensiva 0 edema agudo de pulmén por insufi-

ciencia cardiaca congestiva. En este caso el trata-

miento debe instaurarse de manera urgente, siendo
necesario recurrir a farmacos intravenosos.

Una vez que se ha comprobado la cifra de TA del
paciente, y diagnosticado de emergencia hipertensiva,
debe ingresar en la unidad de cuidados intensivos con
estrecha monitorizacion de la TA de forma continua ¢ con
mediciones frecuentes cada 2 — 5 minutos, para contro-
lar la efectividad del tratamiento instaurado. No se debe
demorar el inicio del tratamiento por la canalizacion arte-
rial.

En situaciones de normalidad fisioldgica los mecanis-
mos autorreguladores consiguen mantener la perfusion
de los 6rganos diana ante moderados incremento de la
TA. Sin embargo, cuando la TA se eleva considerable-
mente la presién alcanza a los pequefios vasos periféri-
cos, provocando estrés distal y dafio vascular cuando se
supera el dintel de autorregulacion. La disfuncién endo-
telial se origina por la interaccién de varios factores: sis-
tema renina-angiotensina, 6xido nitrico, endotelina, estrés
oxidativo y mediadores inflamatorios. Esta lesion del endo-
telio condiciona un incremento de la permeabilidad vas-
cular, proliferacion celular, activacion de la cascada de
la coagulacion y de las plaquetas, produciendo, en Ulti-
mo término, necrosis fibrinoide de las arteriolas e isque-
mias tisular. El dafio endotelial provoca también libera-
cion de vasoconstrictores que, al inducir mayor dafio
endotelial e isquemia tisular, acaba cerrando el circulo
vicioso. El sistema renina-angiotensina-aldosterona se
encuentra habitualmente activado en las crisis hiperten-
sivas, bien de forma primaria, como ocurre en la HTA
renovascular, o secundariamente debido a isquemia renal,
deplecién de volumen, incremento de la actividad sim-
patica o una implicacién de todos los factores anteriores.

Los pacientes con HTA crénica toleran mejor cifras
mas elevadas de TA que los pacientes sin patologia pre-
via, puesto que los vasos sanguineos se han adaptado
a estas condiciones; esto explica que sujetos previamen-
te normotensos que presentan subitamente HTA cursen
con mayor frecuencia con encefalopatia hipertensiva.

La repercusion organica de la hipertension arterial se
refleja principalmente a nivel renal, cardiovascular, ocu-
lar y neurolégico.

e Anivel renal se produce una hipertrofia de la media
arterial, posteriormente hialinosis segmentaria y nefro-
esclerosis maligna; lo que condiciona dafio renal que
se aprecia por microalbuminuria y proteinuria. Ade-

mas la sintomatologia renal suele ser frecuente como

primer sintoma de hipertension arterial, pero no suele

aparecer dafo renal durante las crisis hipertensi-
vas.

e A nivel cardiovascular se produce hipertrofia ventri-
cular izquierda adaptativa, siendo raro el fracaso mio-
cardico en pacientes previamente sanos (sin car-
diopatia).

e A nivel ocular se producen lesiones vasculares que
se aprecian en el fondo de ojo como hemorragias reti-
nianas y exudados.

e En el sistema nervioso central el estiramiento y dila-
tacion de los vasos produce una hiperperfusion cere-
bral con fuga de liquido al tejido perivascular que
puede provocar el sindrome clinico de encefalopa-
tia hipertensiva, infarto lagunar y hemorragias retinia-
nas. La encefalopatia hipertensiva es mas frecuente
en niflos que adultos, siendo en ocasiones la clinica
de presentacion de HTA que se caracteriza por cefa-
lea intensa, vomitos, visién borrosa (asociado o no a
papiledema), alteracion de la conciencia y signos neu-
rolégicos focales (perdida de fuerza 6 crisis convulsi-
vas).

En el 2004 el Grupo de Trabajo del Programa de Edu-
cacion de Hipertension Nacional sobre Hipertension en
Nifios y Adolescentes (NHBPEP) publicé el cuarto infor-
me sobre HTA en este rango etario con el fin de propor-
cionar recomendaciones para el diagnéstico, evaluacion
y tratamiento de la hipertension. El objetivo era dar a cono-
cer los nuevos datos sobre la hipertension arterial y rede-
finir los diferentes estadios de hipertension arterial. Rea-
lizan nuevas tablas de TA (Tablas | y II) basadas en el
sexo, edad y talla, y definen los percentiles 50, 90, 95y
99.

La hipertension arterial en niflos y adolescentes se
define por cifras de tension arterial sistélica y/¢ diastoli-
ca, de forma repetida superiores al percentil 95. Los
pacientes con cifras de TA entre los percentiles 90-95 se
consideran actualmente pacientes prehipertensos.

Esta division en grupos facilita la toma de decisiones
en la préactica clinica habitual en nifios y adolescentes.
En el 2004 este mismo grupo (NHBPEP) publico las reco-
mendaciones sobre tratamiento de la hipertension arte-
rial (HTA) en nifios y adolescentes indicando cambios en
el estilo de vida en aquellos pacientes con pre-hiper-
tension arterial (120-140/80-90 mmHg) e HTA grado 1
(140-160/90-99 mmHg). En los pacientes con HTA grado
2 (= 160/= 100 mmHg) esté indicado el inicio de trata-
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TABLA 1. VALORES DE TENSION ARTERIAL PARA NINOS POR PERCENTILES DE EDAD Y TALLA

Edad  Percentil AS, mmHg TAD, mmHg
(afios) PA Percentil Altura Percentil Altura
5th 10th  25th 50th 75th  90th  95th 5th 10th  25th 50th  75th 90th  95th
1 50th 80 81 83 85 87 88 89 34 35 36 37 38 39 39
90th 94 95 97 99 100 102 103 49 50 51 52 53 53 54
95th 98 99 101 103 104 106 106 54 b4 55 56 57 58 58
99th 105 106 108 110 112 113 114 61 62 63 64 65 66 66
2 50th 84 85 87 88 90 92 92 39 40 41 42 43 44 44
90th 97 99 100 102 104 105 106 54 b5 56 57 58 58 59
95th 101 102 104 106 108 109 110 59 59 60 61 62 63 63
99th 109 110 111 113 115 117 117 66 67 68 69 70 71 71
3 50th 86 87 89 91 93 94 95 44 44 45 46 47 48 48
90th 100 101 103 105 107 108 109 59 59 60 61 62 63 63
95th 104 105 107 109 110 112 113 63 63 64 65 66 67 67
99th 111 112 114 116 118 119 120 71 71 72 73 74 75 75
4 50th 88 89 91 93 95 96 97 47 48 49 50 b1 51 52
90th 102 103 105 107 109 110 111 62 63 64 65 66 66 67
95th 106 107 109 111 112 114 115 66 67 68 69 70 71 71
99th 113 114 116 118 120 121 122 74 75 76 77 78 78 79
5 50th 90 91 93 95 96 98 98 50 51 52 53 B4 55 55
90th 104 105 106 108 110 111 112 65 66 67 63 69 69 70
95th 108 109 110 112 114 115 116 69 70 71 7273 74 74
99th 115 116 118 120 121 123 123 77 78 79 80 81 81 82
6 50th 91 92 94 96 98 99 100 53 53 54 55 56 57 57
90th 105 106 108 110 111 113 113 68 68 69 70 71 72 72
95th 109 110 112 114 115 117 117 72 72 73 74 75 76 76
99th 116 117 119 121 123 124 125 80 80 81 82 83 84 84
7 50th 92 94 95 97 99 100 101 55 55 56 57 58 59 59
90th 106 107 109 111 113 114 115 70 70 71 72 73 74 74
95th 110 111 113 115 117 118 119 74 74 75 76 77 78 78
99th 117 118 120 122 124 125 126 82 82 83 84 85 86 86
8 50th 94 95 97 99 100 102 102 56 57 58 59 60 60 61
90th 107 109 110 112 114 115 116 71 72 72 73 74 75 76
95th 111 112 114 116 118 119 120 75 76 77 78 79 79 80
99th 119 120 122 123 125 127 127 83 84 85 8 87 87 88
9 50th 95 96 98 100 102 103 104 57 58 59 60 61 61 62
90th 109 110 112 114 115 117 118 72 73 74 75 76 76 77
95th 113 114 116 118 119 121 121 76 77 78 79 &0 81 81
99th 120 121 123 125 127 128 129 84 85 86 87 88 88 89
10 50th 97 98 100 102 103 105 106 58 59 60 61 61 62 63
90th 111 112 114 115 117 119 119 73 73 74 75 76 77 78
95th 115 116 117 119 121 122 123 77 78 79 80 81 81 82
99th 122 123 125 127 128 130 130 85 86 86 838 88 89 90
11 50th 99 100 102 104 105 107 107 59 59 60 61 62 63 63
90th 113 114 115 117 119 120 121 74 74 75 76 77 78 78
95th 117 118 119 121 123 124 125 78 78 79 80 81 82 82
99th 124 125 127 129 130 132 132 86 86 87 88 89 90 90
12 50th 101 102 104 106 108 109 110 59 60 61 62 63 63 64
90th 115 116 118 120 121 123 123 74 75 75 76 77 78 79
95th 119 120 122 123 125 127 127 78 79 80 81 82 82 83
99th 126 127 129 131 133 134 135 86 87 88 8 90 90 91
13 50th 104 105 106 108 110 111 112 60 60 61 62 63 64 64
90th 117 118 120 122 124 125 126 75 75 76 77 78 79 79
95th 121 122 124 126 128 129 130 79 79 80 81 82 83 83
99th 128 130 131 133 135 136 137 87 87 88 8 90 91 91
14 50th 106 107 109 111 113 114 115 60 61 62 63 64 65 65
90th 120 121 123 125 126 128 128 75 76 77 78 79 79 80
95th 124 125 127 128 130 132 132 80 80 81 82 83 84 84
99th 131 132 134 136 138 139 140 87 88 89 90 91 92 92
15 50th 109 110 112 113 115 117 117 61 62 63 64 65 66 66
90th 122 124 125 127 129 130 131 76 77 78 79 80 80 81
95th 126 127 129 131 133 134 135 81 81 82 83 84 85 85
99th 134 135 136 138 140 142 142 88 89 90 91 92 93 93
16 50th 111 112 114 116 118 119 120 63 63 64 65 66 67 67
90th 125 126 128 130 131 133 134 78 78 79 80 81 82 82
95th 129 130 132 134 135 137 137 82 83 83 84 85 86 87
99th 136 137 139 141 143 144 145 90 90 91 92 93 94 94
17 50th 114 115 116 118 120 121 122 65 66 66 67 68 69 70
90th 127 128 130 132 134 135 136 80 80 81 82 83 84 84
95th 131 132 134 136 138 139 140 84 85 86 87 87 88 89
99th 139 140 141 143 145 146 147 92 93 93 94 95 96 97

Pediatrics 2004; 114: 555-576.
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TABLA II. VALORES DE TENSION ARTERIAL PARA NINAS POR PERCENTILES DE EDAD Y TALLA

Edad  Percentil TAS, mmHg TAD, mmHg
(afios) PA Percentil Altura Percentil Altura
5th 10th  25th 50th 75th  90th  95th 5th 10th  25th 50th  75th 90th  95th
1 50th 83 84 85 86 88 89 90 38 39 39 40 41 41 42
90th 97 97 98 100 101 102 103 52 53 53 54 55 55 56
95th 100 101 102 104 105 106 107 56 57 57 58 B9 59 60
99th 108 108 109 111 112 113 114 64 64 65 65 66 67 67
2 50th 85 85 87 88 89 91 91 43 44 44 45 46 46 47
90th 98 99 100 101 103 104 105 57 58 58 59 60 61 61
95th 102 103 104 105 107 108 109 61 62 62 63 64 65 65
99th 109 110 111 112 114 115 116 69 69 70 70 71 72 72
3 50th 86 87 88 89 91 92 93 47 48 48 49 50 50 51
90th 100 100 102 103 104 106 106 61 62 62 63 64 64 65
95th 104 104 105 107 108 109 110 65 66 66 67 68 68 69
99th 111 111 113 114 115 116 117 73 73 74 74 75 76 76
4 50th 88 88 90 91 92 94 94 50 50 51 b2 B2 53 54
90th 101 102 103 104 106 107 108 64 64 65 66 67 67 68
95th 105 106 107 108 110 111 112 68 68 69 70 71 71 72
99th 112 113 114 115 117 118 119 76 76 76 77 78 79 74
5 50th 89 90 91 93 94 95 96 52 53 53 54 bb 55 56
90th 103 103 105 106 107 109 109 66 67 67 68 69 69 70
95th 107 107 108 110 111 112 113 70 71 71 72 73 73 74
99th 114 114 116 117 118 120 120 78 78 79 79 80 81 81
6 50th 91 92 93 94 96 97 98 54 54 55 56 56 57 58
90th 104 105 106 108 109 110 111 68 68 69 70 70 71 72
95th 108 109 110 111 113 114 115 72 72 73 74 74 75 76
99th 115 116 117 119 120 121 122 80 80 80 81 82 83 83
7 50th 93 93 95 96 97 99 99 55 56 56 57 B8 58 59
90th 106 107 108 109 111 112 113 69 70 70 71 72 72 73
95th 110 111 112 113 115 116 116 73 74 74 75 76 76 77
99th 117 118 119 120 122 123 124 81 81 82 82 83 84 84
8 50th 95 95 96 98 99 100 101 57 57 57 58 B9 60 60
90th 108 109 110 111 113 114 114 71 71 71 72 73 74 74
95th 112 112 114 115 116 118 118 75 75 75 76 77 78 78
99th 119 120 121 122 123 125 125 82 82 83 83 84 85 86
9 50th 96 97 98 100 101 102 103 58 58 58 59 60 61 61
90th 110 110 112 113 114 116 116 72 72 72 73 74 75 75
95th 114 114 115 117 118 119 120 76 76 76 77 78 79 79
99th 121 121 123 124 125 127 127 83 83 84 84 85 86 87
10 50th 98 99 100 102 103 104 105 59 59 59 60 61 62 62
90th 112 112 114 115 116 118 118 73 73 73 74 75 76 76
95th 116 116 117 119 120 121 122 77 77 77 78 79 80 80
99th 123 123 125 126 127 129 129 84 84 85 8 86 87 88
11 50th 100 101 102 103 105 106 107 60 60 60 61 62 63 63
90th 114 114 116 117 118 119 120 74 74 74 75 76 77 77
95th 118 118 119 121 122 123 124 78 78 78 79 &0 81 81
99th 125 125 126 128 129 130 131 85 85 86 87 87 88 89
12 50th 102 103 104 105 107 108 109 61 61 61 62 63 64 64
90th 116 116 117 119 120 121 122 75 75 75 76 77 78 78
95th 119 120 121 123 124 125 126 79 79 79 80 81 82 82
99th 127 127 128 130 131 132 133 86 86 87 838 88 89 90
13 50th 104 105 106 107 109 110 110 62 62 62 63 64 65 65
90th 117 118 119 121 122 123 124 76 76 76 77 78 79 79
95th 121 122 123 124 126 127 128 80 80 80 81 82 83 83
99th 128 129 130 132 133 134 135 87 87 88 89 89 90 91
14 50th 106 106 107 109 110 111 112 63 63 63 64 65 66 66
90th 119 120 121 122 124 125 125 77 77 77 78 79 80 80
95th 123 123 125 126 127 129 129 81 81 81 82 83 84 84
99th 130 131 132 133 135 136 136 88 88 89 90 90 91 92
15 50th 107 108 109 110 111 113 113 64 64 64 65 66 67 67
90th 120 121 122 123 125 126 127 78 78 78 79 &0 81 81
95th 124 125 126 127 129 130 131 82 82 82 83 84 85 85
99th 131 132 133 134 136 137 138 89 89 90 91 91 92 93
16 50th 108 108 110 111 112 114 114 64 64 65 66 66 67 68
90th 121 122 123 124 126 127 128 78 78 79 80 81 81 82
95th 125 126 127 128 130 131 132 82 82 83 84 85 85 86
99th 132 133 134 135 137 138 139 90 90 90 91 92 93 93
17 50th 108 109 110 111 113 114 115 64 65 65 66 67 67 68
90th 122 122 123 125 126 127 128 78 79 79 80 81 81 82
95th 125 126 127 129 130 131 132 82 83 83 84 85 85 86

Pediatrics 2004; 114: 555-576.
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miento farmacoldgico. En los pacientes con HTA e hiper-
trofia ventricular izquierda se recomienda el inicio de tra-
tamiento farmacolégico, puesto que la alteracion ecocar-
diogréfica encontrada supone un mayor riesgo de enfer-
medad cardiovascular.

En el 2007 Niece y cols. publicaron un estudio sobre
la hipertrofia ventricular izquierda (HVI) en adolescentes
hipertensos y concluyen que los pacientes con HVI deben
iniciar tratamiento antihipertensivo al considerar ésta un
marcador de peor prondstico en pacientes con HTA.

El objetivo es mantener a los pacientes con cifras
de tensién arterial inferiores al p 90 (ajustado por edad,
sexo y talla), y en el caso de los adolescentes inferiores
a 140/90 mmHg. Los pacientes diabéticos 6 con afecta-
cion renal en los que la morbilidad asociada a su patolo-
gia de base condiciona un mayor riesgo de complicacio-
nes, requieren un control mas estricto de las cifras de TA
(130/80 mmHg) para intentar disminuir el riesgo de enfer-
medad cardiovascular.

4. PARA TRATAR ESTA EMERGENCIA HIPERTENSIVA,
;QUE FARMACO UTILIZARIA COMO PRIMERA OPCION?
a. Labetalol intravenoso en perfusiéon continua.
b. Nitroprusiato sodico intravenoso en perfusion conti-
nua.
c. Nifedipino sublingual.
Esmolol intravenoso en bolos.
Diuréticos intravenosos en perfusion continua.

La respuesta correcta es Ia a.

En la emergencia hipertensiva existe un dafo orga-
nico y se debe iniciar el tratamiento de forma precoz, con
controles repetidos de las cifras de TA para valorar el efec-
to del tratamiento administrado. Debe individualizarse la
eleccién del farmaco en cada paciente y situacion clini-
ca. Se recomienda el uso farmacos intravenosos con ini-
cio de accion rapido, tiempo de accion corto y con un
efecto lo mas predecible posible para evitar efectos secun-
darios como hipotension arterial. Por este motivo, el uso
de nifedipino sublingual (opcién c) para el control de
emergencia hipertensiva no se recomienda en la actua-
lidad. Se recomienda la administracion de farmacos intra-
venosos en perfusion continua, evitando bolos (opcion
d), para conseguir un descenso gradual y controlado
de las cifras de TA, evitando efectos adversos indesea-
bles (hipotension arterial). Se deben iniciar a la minima
dosis aumentandose de forma progresiva titulando la

dosis, esperando un intervalo de tiempo suficiente entre
las modificaciones para ver los efectos de su administra-
cion.

Los pacientes con emergencia hipertensiva suelen
presentar deplecion de liquido a nivel intravascular por
natriuresis; en este contexto la administracion de diuré-
ticos y farmacos antihipertensivos puede provocar una
caida brusca de las cifras de TA con hipoperfusion y apa-
ricion de complicaciones secundarias al descenso de la
TA. El tratamiento con diuréticos debe ser evitado salvo
en situaciones de sobrecarga hidrica como ocurre en
pacientes con lesion en el parénquima renal 6 coexisten-
cia de edema pulmonar. Los diuréticos en monoterapia
no estan indicados en el tratamiento de las emergencias
hipertensivas (opcién e).

En pediatria el uso de farmacos en las emergencias
hipertensivas no esta estandarizado, existiendo pocos
estudios que comparen la eficacia entre unos y otros; las
recomendaciones estan basadas en un nimero limitado
de estudios con escaso tamafio muestral y en algunos
casos con datos extrapolados de estudios controlados de
adultos.

Los farmacos mas utilizados en la edad pediatrica
son: labetalol, nitroprusiato sédico, esmolol y nicardipi-
no. En la tabla Il se resumen los farmacos y las dosis
recomendadas.

El labetalol (opcién a) es un antagonista alfa y beta
no especifico, que reduce la frecuencia cardiaca y la ten-
sion arterial. No esta indicado en pacientes con bloqueo
auriculo-ventricular y se debe usar con precaucion en
pacientes con broncoespasmo. La dosis recomendada
en perfusion continua varia entre 0,25-3 mg/kg/hora; los
efectos secundarios mas frecuentes son gastrointestina-
les (dolor abdominal y nauseas). Este farmaco es mas
utilizado en la préactica clinica habitual que el nitropru-
siato (opcién b) por presentar un efecto mas seguro y
predecible, menor incidencia de hipotension arterial, no
altera el flujo sanguineo cerebral, no se ve afectado en
casos de insuficiencia renal y permite un uso prolonga-
do sin aumento de efectos secundarios.

El nitroprusiato sédico (opcién b) es un vasodilatador
arteriolar y venoso muy potente de vida media muy corta,
con un rango terapéutico 0,5 — 8 microgramos/kg/minu-
to. Produce hipertension arterial tras la retirada por lo que
se recomienda descenso paulatino hasta suspender la per-
fusion continua. Otro efecto adverso importante es la toxi-
cidad, se produce por acumulo de tiocianato y cianuro,
sobre todo tras su administracién durante méas de 72 horas,
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TABLA IIl. FARMACOS UTILIZADOS EN LAS EMERGENCIAS HIPERTENSIVAS

Farmaco Clase Dosis Va Efectos adversos
Esmolol Beta-bloqueante pc: 50-500 pgrkg/min (% Contraindicado en asma y en fallo cardiaco y
DBP. Bradicardia extrema.
Labetalol Alfa y beta bloqueante  Bolo: 0,2-3 mg/kg/dosis \% Contraindicado en asma, fallo cardiaco y
(méximo 40 mg/dosis) DBP. Insuficiencia hepatica.
Pc: 0,25 - 3 pg/kg/h
Nicardipino Calcio antagonista pc: 0,5-5 pg/kg/min 1% Taquicardia refleja, edemas periféricos.
Nitroprusisto sédico Vasodilatador pc: 0,5-8 pcg/kg/min iv Toxicidad por cianuro y tiocinato, aumento de

PIC; hipoperfusion cerebral.

En negrita aparecen los farmacos mds utilizados.

Pc: perfusion continua. picg: microgramos.Va (via administracion): iv (intravenoso). DBP: displasia broncopulmonar; PIC: presion intra-

craneal

por lo que se deben medir niveles y vigilar la aparicion
de complicaciones. El nitroprusiato sédico es un farmaco
hipotensor muy potente que provoca descensos de TA mar-
cados, en ocasiones de dificil control. Provoca descenso
del flujo sanguineo cerebral y aumento de la presion intra-
craneal, no estando recomendado en pacientes con emer-
gencia hipertensiva 6 con accidente cerebrovascular.

El esmolol (opcion d) es un blogueante 1 selectivo que
resulta muy eficaz con un inicio de accion de minutos y
una vida media de 10 minutos. Se puede administrar en
infusion continua, siendo la dosis recomendada entre 50-
500 microgramos/kg/minuto. El principal efecto secunda-
rio es la bradicardia, por lo que debe vigilarse su uso en
pacientes fallo cardiaco congestivo y bradiarritmias.

El nicardipino es un calcio antagonista con selectivi-
dad vascular que ha demostrado ser muy eficaz y segu-
ro en el tratamiento de las crisis hipertensivas en pedia-
tria, que produce un aumento del volumen latido y flujo
coronario. La dosis eficaz es de 0,5-3 ug/kg/minuto y dis-
pone de una vida media de 15 minutos con un tiempo
de inicio de accién de 5-15 minutos.

En el 2011 Peacock et al. realizaron un estudio para
valorar la efectividad de nicardipino y labetalol en el mane-
jo de la hipertension aguda en los servicios de urgencias
de adultos. Los pacientes que recibieron nicardipino teni-
an las cifras de tensién arterial mas controladas objeti-
vandose un menor indice de fracaso terapéutico.

Algunas patologias que cursan con emergencia hiper-
tensiva requieren un tratamiento hipotensor especifico.
Como en el feocromocitoma, la coartacién de aorta, hiper-
tension por uso de drogas 0 sustancias estimulantes. En
el feocromocitoma y en las HTA por ingesta de toxicos/sus-

tancias estimulantes estando indicado el uso de alfa blo-
queantes (fentolamina). En los pacientes con HTA por
coartacion de aorta se recomienda el uso de esmolol 6
labetalol, si el paciente presenta repercusion clinica.

En los pacientes con fallo renal que condiciona HTA,
se debe realizar un buen ajuste de liquidos, valorando la
necesidad de asociar al tratamiento antihipertensivo un
diurético; en estos casos los farmacos mas recomenda-
dos son el labetalol y el nicardipino, pudiendo utilizarse
el enalapril con precaucion puesto que puede exacerbar
una insuficiencia renal.

En las encefalopatias hipertensivas el farmaco de elec-
cion es el labetalol en perfusion continua, evitando los
bolos, por riesgo de disminucion del flujo sanguineo cere-
bral y por tanto el desarrollo de isquemia.

5. EN CUANTO TIEMPO SE DEBE NORMALIZAR LA CIFRA

DE TA DE ESTE PACIENTE?

a. En48horas.

b. En 72 horas.

c. Enlas primeras 12 horas puesto que ha llegado a
cifras muy elevadas.

d. En 6 horas, durante las 2-4 primeras horas descen-
so del 10% de la tension arterial, y posteriormente de
forma mas rapida.

e. Descenso del 15-25% TA en los primeros 60-120
minutos.

La respuesta correcta es la e.
Los objetivos de tratamiento difieren segln se trate
de una emergencia 0 una urgencia hipertensiva. En las
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TABLA IV. ETIOLOGIA DE HTA EN LA INFANCIA

Origen renal y renovascular:
¢ Reflujo vesicoureteral y uropatia obstructiva
e Glomerulonefritis
e Colagenosis
e Enfermedad renovascular / trombosis venosa renal
e |.R.C.y trasplante renal
* |.RA.
e Sindrome hemolitico urémico
e Enfermedades renales hereditarias
e Tumores renales
Origen endocrinolégico:
e Feocromocitoma
e Neuroblastoma
e Hipertiroidismo
e Hiperplasia suprarrenal congénita
e Sindrome de Conn
e Sindrome de Cushing
e Hipercalcemia
Origen cardiovascular:
e Coartacién de aorta
o Arteritis

Origen neurologico:
e Hipertension intracraneal
e Hemorragia intraventricular
e Sindrome de Guillain-Barré
e Meningitis- encefalitis
Origen neonatal:
e Causas congénitas (coartacién, neoplasias, etc)
e Displasia broncopulmonar
e (Cateterizacion de la arteria umbilical.
Farmacos:
e Glucocorticoides, simpaticomiméticos, antiinflamatorios no
esteroideos, ciclosporina, teofilina, cocaina
Otros:
e HTA tras una RCP
e Dolor, estrés severo, cirugia mayor, sobrecarga hidrica, etc.
HTA esencial

I.R.A.: insuficiencia renal aguda. I.R.C.: insuficiencia renal crénica. aRCP: reanimacion cardiopulamonar.

urgencias generalmente se utilizan farmacos orales para
normalizar la TA en 48- 72 h, descendiendo un tercio
en las primeras 6 h, otro tercio en las 24-36 h siguien-
tes para alcanzar el objetivo tensional en 48-72 h. En
las emergencias hipertensivas puesto que existe dafio
en érganos vitales, se debe realizar una disminucion de
un 15 - 25 % de la TA de forma rapida, en 60 — 90
minutos (incluso 2 horas, exceptuando en la diseccién
aodrtica en donde el tiempo se reduce a 5 minutos), redu-
ciendo un tercio en las primeras 6 horas, para conse-
guir normalizar las cifras de TA en 48-72 horas (opcion
e).

En los pacientes con HTA asociada a hipertension intra-
craneal 6 trauma craneal no esta recomendado el des-
censo de la TA porque esta hipertension es necesaria para
conservar un flujo sanguineo cerebral adecuado. En los
pacientes con HTA crénica el descenso de las cifras de
TA debe ser paulatino, ya que toleran mejor cifras eleva-
das, mientras que un descenso brusco puede provocar
hipoperfusién cerebral y a nivel de otros érganos.

En este paciente se inicio tratamiento antihipertensi-
vo con labetalol en perfusion continua a 0,25 mg/kg/hora,
que se mantuvo durante 5 dias, sustituyéndolo posterior-
mente por labetalol oral (7,5 mg/kg/dia) hasta lograr cifras
de TA en rango normal para la edad, sexo y talla del

paciente al octavo dia de ingreso. No presento nuevos
episodios de crisis durante su ingreso.

Para descartar lesiones asociadas a la HTA se reali-
z0: ecocardiografia en la que se aprecia hipertrofia ven-
tricular izquierda compatible con cardiopatia hipertensi-
va leve; fondo de ojo y funcion renal que fueron norma-
les. Se realizo una Resonancia Magnética (RM) craneal
(verimagen 1) en la que se visualizaron cambios de sefial
hiperintensas en T2 corticosubcorticales (predominio
subcortical) compatibles con encefalopatia posterior rever-
sible (PRES).

El sindrome de encefalopatia posterior reversible
(PRES: Posterior reversible encephalopathy syndrome),
es una entidad clinico-radiol6gica generalmente reversi-
ble, de etiologia multifactorial, entre la que se encuentra
la HTA como principal desencadenante. Dentro de las
manifestaciones clinicas se incluyen: afectacion visual,
alteracion del nivel de conciencia y crisis epilépticas.
La patogenia de dicha alteracion consiste en la existen-
cia de un edema vasogénico secundario a una disregu-
lacion del funcionamiento de la barrera hematoencefali-
ca, siendo la region posterior del cerebro la zona mas vul-
nerable. Los hallazgos radiolégicos mas frecuentes en la
RM craneal incluyen lesiones hipocaptantes en T1 de
forma bilateral, mas cominmente en los territorios pos-
teriores, (regién occipital, parietal y cerebelo).
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TABLA V. CLASIFICACION ETIOLOGICA DE LA HTA EN FUNCION DE LA EDAD DEL PACIENTE

Neonato y lactante (< 1 afio) 1-10 afios > 10 afios

Coartacion de aorta Enfermedad parénquima renal HTA esencial
Tromboembolismo vena renal Coartacién de aorta Enfermedad parénquima renal
Alteraciones renales congénitas Estenosis de la arteria renal latrogenia

Estenosis de arteria renal latrogenia

Ductus arterioso persistente Hipercalcemia

Displasia broncopulmonar Hipertiroidismo

Hemorragia intraventricular Neurofibromatosis
Tumores neurégenos
Feocromocitoma

Exceso de mineralocorticoides

HTA esencial

Coartacion de aorta

Estenosis de la arteria renal
Hipercalcemia
Hipertiroidismo
Neurofibromatosis

Tumores neurégenos
Feocromocitoma

Exceso de mineralocorticoides

6. ;CUAL ES LA ETIOLOGIA MAS FRECUENTE DE HTA EN
ESTA EDAD?

a. Renovascular.

Cardiaca.

Toxicos.

|diopética.

Crisis epiléptica.

® oo o

La respuesta correcta es la a

Las causas de HTA varian en funcién de la edad de
los pacientes. Se considera una entidad infradiagnosti-
cada que padecen el 3-5% de los nifios. En las tablas
IV'y V se describen las causas mas frecuentes de HTA
en funcién de la edad de los pacientes. En la poblacion
pediatrica la etiologia renovascular supone 75-80%
de las causas incluyendo patologia renal obstructiva e
insuficiencia renal aguda/crénica. De forma menos fre-
cuente aparecen las causas endocrinoldgicas que supo-
nen un 5%, la etiologia cardiovascular (5 %) 6 la de ori-
gen neuroldgico. El origen de la HTA durante el perio-
do neonatal se debe de tener en cuenta, especialmen-
te durante la anamnesis dirigida para preguntar el ante-
cedente de canalizacion umbilical. Otras causas exdge-
nas pero que deben recordarse son la ingesta de far-
macos 6 toxicos, el embarazo 6 el dolor. La HTA esen-
cial es una entidad poco frecuente en pacientes meno-
res de 10 afios.

Una vez diagnosticado de hipertension arterial, se
debe iniciar la busqueda etioldgica, revisando la histo-
ria clinica y la exploracion del paciente. Las pruebas com-
plementarias a realizar incluyen:

e Hemograma completo para valorar la existencia de
anemia o trombopenia que puede aparecer en enfer-
medades reumatoldgicas que asocian dafio renal.

Bioguimica con funcién renal, iones y sedimento uri-

nario, que informan sobre dafio renal.

e Radiografia de térax y ECG para valorar la existencia
de hipertrofia ventricular izquierda.

e Toxicos en orina: anfetaminas y metabolitos de coca-
ina.

e Test de embarazo en mujeres adolescentes por la
posibilidad de preeclampsia.

e En los pacientes con encefalopatia hipertensiva se
debe realizar una TC craneal para valorar edema,
hemorragias intracraneales 6 infartos.

e Cuando se sospeche fallo miocardico esta indicado
realizar una ecocardiograma.

e En los pacientes con edema agudo de pulmén esta
indicada la realizacion de una ecocardiograma para
valorar si existe disfuncion sistélica, diastélica 6 regur-
gitacion mitral.

Posteriormente en funcién de la sospecha diagnoésti-
ca se puede ampliar el espectro de pruebas complemen-
tarias.

Se realizo una ecografia abdominal (ver imagen 2) en
la que se aprecio una masa sdlida en el area adrenal dere-
cha sin aumento de la vascularizacion. Esta masa recha-
zaba el higado contactando discretamente con el rifion
rifion ipsilateral, sin claros signos de infiltracion; asocia-
ba adenopatias de 10 mm.

Debido al desarrollo puberal acelerado comentado en
la anamnesis al ingreso y el hallazgo de lesion a nivel
adrenal, se rehistorio a los padres de forma dirigida. Indi-
caron que en los 4 meses previos al ingreso presento un
aumento brusco y llamativo del vello corporal (facial,
pubiano) con aparicion de acné, aumento de peso y talla.
No objetivaron alteraciones neuroldgicas ni visuales.
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FIGURA 1. RM craneal. Cambios de sefial hiperintensas en T2
corticosubcorticales (predominio subcortical) en regién parie-
tal izquierda parasagital, sin realce tras contraste intravenoso.
Estas alteraciones son compatibles con encefalopatia posterior
reversible (PRES) en su contexto clinico

En la exploracién fisica del paciente destacaba peso
de 44,5 kg (p 87), talla de 143 cm (p 47) e IMC 21,76
kg/m2 (p 86). Presentaba un olor apocrino intenso con
aumento de adiposidad de predominio troncular y facial,
rubetaccion facial y acné comedoniano facial; abundan-
te vello facial y corporal, con estadio Tanner Il (G3, P3,
Ac) y testes 3 cc sin masas de consistencia normal con
pene aumentado de tamafio en circunferencia y longitud.

7. TRAS IDENTIFICACION COMO POSIBLE CAUSA DE HTA
UNA MASA SUPRARRENAL

JQUE PRUEBAS COMPLEMENTARIAS SOLICITARIA?

a. Hormonas tiroideas.

Cortisol.

Edad dsea.

Catecolaminas.

Todas las anteriores.

o oo o

La respuesta correcta es la e
La clinica del paciente sugiere un hiperandrogenis-
mo e hipercortisolismo, con pubertad precoz con esta-

FIGURA 2. Ecografia abdominal. Masa en teérica area adrenal
derecha que mide 80 x 70 x 80 mm solida de predominio iso-
ecogénico y sin claro aumento de la vascularizacion en su inte-
rior. Provoca una impronta y rechaza el higado derecho, con-
tactando discretamente con el rifion derecho.

dio Tanner III. I. Con esta sospecha diagnéstica se deben
de solicitar pruebas que ayuden a diagnosticar el lugar
de hiperproduccion de estas hormonas al tiempo que se
comprueba su aumento. Para ello se deben determinar
niveles de testosterona, cortisol y andrégenos suprarre-
nales. Las hormonas tiroideas (opcion a) y catecolami-
nas (opcién d) se solicitan por el episodio de hiperten-
sion arterial. Se debe realizar una radiografia de mufie-
ca (opcidn c) para estimar la edad 6sea del paciente
mediante el Atlas de Greulich y Pyle.

Se solicitaron hormonas tiroideas y catecolaminas en
sangre y orina que fueron normales; se objetivo elevacion
de 17-Hidroxiprogesterona (2,98 ng/ml. 0,11-1,2), Andros-
tendiona (9,4 ng/ml. 0,17-1,5) y DHEA sulfato (5.770
ng/ml) con cifras de ACTH en rango normal. La edad dsea
se corresponde a la edad cronologica del paciente.

Tras los estudios realizados y habiendo descartado la
secrecion de catecolaminas por parte del tumor, se pro-
grama la cirugia para exéresis tumoral, previa adminis-
tracion de hidrocortisona a 50 mg/mé/d por posible situa-
cion de blogueo del gje adrenal. Se realiza RM abdomi-
nal (figura 3) para valorar anatomia de la lesion, en la que
se aprecia masa adrenal derecha sdlida con pequefas
adenopatias adyacentes que provocan impronta y des-
plazan la vena cava. Se realiza reseccion tumoral parcial
con infiltracion de partes blandas adyacentes y afecta-
cion microscopica de margenes, siendo la anatomia pato-
logica compatible con carcinoma suprarrenal. Se inicia
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FIGURA 3. RM abdominal. Masa adrenal derecha que mide 80 x
80 x 97 mm, sdlida, isointensa en T1 y levemente hiperintensa
en T2. Provoca una impronta y rechaza el hemihigado derecho
y rifién derecho sin signos de infiltracion. Signos de circulacion
colateral asociada. La vena cava se encuentra improntada y des-
plazada en situacién anterior, pero permeable. La arteria renal
derecha esta en intimo contacto y rodeada por la lesion.

estudio de extension solicitando las siguientes pruebas

complementarias:

e TC tordcico: no se aprecian adenopatias radiolégica-
mente significativas.

e RM crdneo: normal.

Se trato con radioterapia y mitotane, confirmandose
una disminucion de la zona de captacion en PET, por
lo que se realizaron controles radioldgicos sucesivos. A
los 4 meses se aprecian nuevas adenopatias, sospechan-
do progresion local y a distancia, quedando a cargo del
servicio de oncologia.

DIAGNOSTICO FINAL
e (Carcinoma suprarrenal.
Encefalopatia hipertensiva.

Los tumores de la corteza suprarrenal pueden ser
adenomas (benignos) o carcinomas (malignos). Ambos
pueden ser funcionantes (secretores de hormonas) o no
funcionantes. Las hormonas que segregan son corti-
sol, aldosterona, andrdgenos, estrogenos y productos
intermedios de la sintesis de esteroides. El carcinoma
suprarrenal es un tumor muy poco frecuente con una
incidencia de 0,3-1/1.000.000 habitantes (SEER); 3,4-
4,2/1.000.000 habitantes (Brasil). Se caracteriza por ser
un tumor muy agresivo, en el que el 40 6 70% de los
pacientes tienen metastasis al diagnostico. Puede pre-
sentarse con sintomas endocrinoldgicos, gastrointesti-
nales y/o dolor. El diagndéstico se basa en la historia cli-
nica, la caracterizacion bioquimica del sindrome hormo-
nal, las técnicas de imagen (TC y/o RM) y la anatomia
patoldgica (tras cirugia). Anatomopatolégicamente sue-
len ser tumores de gran tamafio con tendencia a inva-
dir estructuras vecinas. La reseccion tumoral completa
y el grado de extension en el momento del diagnoéstico
son los factores prondésticos méas determinantes. Su tra-
tamiento es fundamentalmente quirtrgico con o sin qui-
mioterapia adyuvante, siendo los mas efectivos los adre-
noliticos solos (mitotane) o asociados a doxorrubicina,
cisplatino y etopésido. El mitotano se utiliza como trata-
miento paliativo en el tumor metastasico o no opera-
ble, asociado o0 no a otros agentes quimioterapicos, asi
como para el control de la hiperfuncién suprarrenal en
tumores funcionantes.
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Taquicardia en lactante de un mes

Ponente: L. Exposito Alonso. Tutor: P. Gobmez de Quero Masia

Enfermedad actual

Lactante de 32 dias de vida que acude al Servicio de
Urgencias (SUP) derivado por su pediatra por cianosis
leve, sudoracion y taquicardia (>250 lpm). Los padres
refieren ademas rechazo de tomas, polipnea e irritabili-
dad de 12 horas de evolucion. Afebril y sin otros sinto-
mas asociados.

Una vez en SUP, se objetiva regular estado general,
color pajizo de piel, regular perfusion periférica e irrita-
bilidad. Por ello, y con una fuerte sospecha diagndsti-
ca, se administra oxigeno en gafas nasales, se canaliza
via periférica y se decide su ingreso en la Unidad de Cui-
dados Intensivos Pediatricos (UCIP).

Antecedentes personales

Embarazo controlado y de curso normal. Recién naci-
do a término. Peso adecuado a la edad gestacional: 2810
g. Lactancia artificial. Periodo neonatal normal.

Exploracion fisica

7736.5°C. 260 Ipm. TA 118/71 mm Hg. 40 rom. Sat
p 0, 89%. Regular estado general. Regular perfusion
periférica con relleno capilar de 2 segundos y gradiente
térmico a nivel distal de extremidades. Cianosis labial.
Color pajizo de piel. Normocoloreado a nivel de muco-
sas. Polipnea. No otros signos de dificultad respiratoria.
No frémito. Auscultacién cardiopulmonar: taquicardia.
No soplos. Murmullo vesicular conservado bilateral. Abdo-
men y exploracion neuroldgica sin signos patologicos.

Analitica al ingreso
Hemoglobina 10,3 g/dl; Hematocrito 32,7 %; Leuco-
citos 16.690/mm3 (Neutrdfilos 4.170/mm3, linfocitos

11.015/mm3, monocitos 1.170/mm3); Plaquetas
366.000/mm3; Glucosa 62 mg/dl; Urea 11 mg/dl; Crea-
tinina 0,36 mg/dl; Sodio 132 mEq/l; Potasio 4,8 mEq/l;
Cloro 110 mEg/l;: GOT 49 U/l; GPT 116 U/I; LDH 1284
U/L; Proteina C Reactiva 0,3 mg/dl; Sin datos validos
de gasometria.

1. CON LOS DATOS DISPONIBLES HASTA EL MOMENTO,

;CUAL DE LOS SIGUIENTES CUADROS CONSIDERARIAS

COMO MAS PROBABLE?

a. Flutter.

b. Cardiopatia congénita no diagnosticada previamen-
te.

c. Sepsis.

d. Taquicardia supraventricular regular.

e. Insuficiencia cardiaca aguda.

La respuesta correcta es la e

La insuficiencia cardiaca es un sindrome clinico defi-
nido como la incapacidad del corazén de mantener un
gasto cardiaco adecuado a las demandas del organis-
mo, produciendo una serie de sintomas/signos carac-
teristicos de este estado fisiopatolégico como edema,
distrés respiratorio, mala perfusion periférica, disnea,
hepatomegalia, cardiomegalia, taquicardia, sudoracion,
dificultad en alimentacion, etc. En nuestro nifio el cua-
dro encaja con clinica de insuficiencia cardiaca. La
ausencia de fiebre y reactantes de fase aguda, asi como
la presencia de sudoracioén junto a rechazo de tomas
dejan, en este caso, en un segundo plano la sepsis.
Cualquiera del resto de opciones, precisan de algin
dato mas para su diagndstico (presencia de fiebre, reac-
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TABLA I. CAUSAS DE INSUFICIENCIA CARDIACA EN NINOS
SEGUN EDAD

TABLA II. CLASIFICACION DE ROSS MODIFICADA PARA INSU-
FICIENCIA CARDIACA EN NINOS

PERIODO FETAL
e Taquiarritmias fetales.
e Anemia hemolitica por sensibilizacion Rh.
¢ Transfusion feto-materna o feto-fetal.
e Bloqueo AV congénito.
e |nsuficiencia severa de las valvulas AV.

PERIODO NEONATAL
e Cardiopatias congénitas:
— RNPT: PCA.
— RNT < 2-3 semanas de vida: sindrome de VI hipoplésico,
CoA, EAo severa, arritmias.
— RNT > 2-3 semanas de vida: CIV, canal AV, DVAPT obstruc-
tivo.
e Corazon estructuralmente normal:
— Asfixia perinatal.
— Afectacion miocardica funcional: hipocalcemia, hipogluce-
mia, acidosis.
Aumento de la demanda: anemia, sepsis, etc.
— Otras: fistulas arteriovenosas.

PERIODO LACTANTE-NINO MAYOR

e Cardiopatias congénitas con shunt izquierda-derecha.

e Valvulopatias:
— Primarias: EAo, EM.
— Secundarias: endocarditis, fiebre reumatica.

e Miocarditis/miocardiopatias.

e Pericarditis/Taponamiento pericardico.

e Enfermedades arteriales coronarias: ALCAPA, enfermedad de
Kawasaki.

e Trastornos del ritmo: taqui/bradiarritmias.

e | esiones obstructivas: CoA, anillos vasculares.

e Disfuncién miocardica secundaria: sepsis, anemia, insuficien-
cia renal, HTA.

e Enfermedad pulmonar obstructiva severa.

e Postcirugia cardiaca.

ALCAPA: origen andmalo de la arteria coronaria izquierda; AV: auri-
culoventricular; CIV: comunicacion interventricular; CoA: coarta-
cién de aorta; DVAPT: drenaje venoso anémalo pulmonar total; EAo:
estenosis adrtica; EM: estenosis mitral; HTA: hipertension arterial;
PCA: conducto arterioso persistente; VI: ventriculo izquierdo.

tantes de fase aguda positivos, electrocardiograma, eco-
cardiografia) y pueden ser, a su vez, causas de insufi-
ciencia cardiaca (Tabla I). La causa més frecuente en
la infancia son las cardiopatias congénitas, pero en el
grupo de edad al que pertenece nuestro paciente, tam-
bién son causas importantes las arritmias o sepsis. El
flutter constituye la causa menos probable en un nifio
previamente sano. La severidad o no del cuadro, junto
a unas pruebas complementarias especificas, seran las
que marquen el camino en cuanto a diagnostico como
a tratamiento (Tabla I1).

CLASE |
e Asintomatico
CLASE 1l
e Taquipnea leve o sudoracién con tomas en lactantes
e Disnea con egjercicio en nifios mayores.
CLASE 1l
e Marcada taquipnea o sudoracion con la comida en lactantes
e Tiempo de tomas prolongado con escasa ganancia ponderal
e Marcada disnea con el ejercicio en nifios mayores
CLASE IV
e Sintomas en reposo: taquipnea, sudoracion, retracciones

Ya en la unidad, se realiza electrocardiograma (Fig.
1).

2. CON DIAGNOSTICO DE TAQUIARRITMIA DE GRS

ESTRECHO REGULAR, ;CUAL ES EL TRATAMIENTO DE

PRIMERA LINEA DEL EPISODIO AGUDO?

a. Digoxina con dosis de carga de 0,04 mg/kg.

b. Adenosina 100 mg/kg.

¢. Maniobras vagales y si no cede la taquicardia, ade-
nosina en bolo con dosis inicial de 100 mcg/kg.

d. Amiodarona en perfusion continua (5 mcg/kg/min).
Cardioversion sincronizada (1 J/kg).

La respuesta correcta es la ¢

Con un signo predominante, la taquicardia, y una vez
realizado un electrocardiograma, parece tratarse de una
taquicardia supraventricular (TSV). La TSV representa la
taquiarritmia mas comun en la edad pediatrica, aun-
que su indicencia es desconocida. La frecuencia cardia-
ca varia en funcién de la edad del paciente (240 més o
menos 40 Ipm) y es regular. La onda P suele ser invisi-
ble o retrograda y el QRS suele ser normal.

El mecanismo mas frecuente en la infancia, en apro-
ximadamente un 70% de los casos, es por reentrada auri-
culoventricular a través de una via accesoria. Aunque
el origen, tratamiento de mantenimiento y prondéstico
puede ser diferente, tienen en comin una misma actua-
cion inicial.

Debido a que el nodo auriculoventricular esta involu-
crado en la mayoria de los casos, las maniobras vaga-
les podrian limitar el episodio. En nifios suele ser efecti-
va la aplicacién de pafios helados en la cara. La pre-
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FIGURA 1. ECG.

FIGURA 2. Algoritmo de actuacion en TSV (*> de un afio. ** < de un afio).
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sién sobre los globos oculares esta contraindicada. Cuan-
do estas medidas no son eficaces, disponemos de ade-
nosina como farmaco de primera eleccion. Bloquea la
conduccion auriculoventricular y la actividad del marca-
pasos del nodo sinusal. Se administra en bolos intrave-
nosos rapidos seguidos de una carga de suero fisiolégi-
co, comenzando con dosis de 100 mcg/kg. Para su admi-
nistracion el paciente debe tener monitorizacion electro-
cardiogréafica y de tensién arterial, aunque sus efectos
secundarios graves son poco frecuentes.

Ni digoxina ni amiodarona estan contemplados como
tratamiento de primera linea, y el hecho de que el pacien-
te tuviese una repercusion hemodinédmica leve, contrain-
dica la cardioversion.

Una vez administrada la adenosina a 100 mcg/kg de
forma rapida e inmediatamente después, lavado de via, per-
siste la taquicardia, sin gran repercusion hemodinamica.

3. ;CUAL ES EN ESE MOMENTO LA LINEA DE

TRATAMIENTO A SEGUIR?

a. Esmolol 0,5 mg/kg en 3 minutos.

b. Cardioversion sincronizada; podria repetirse varias
veces hasta un maximo de 4 J/kg.

c. Deberiamos pensar en que se trata de otro tipo de
taquicardia.

d. Adenosina en dosis crecientes hasta que ceda o con
dosis maximas de 300 mcg/kg (maximo 12 mg tota-
les).

e. Verapamil 0,2 mg/kg (maximo 10 mg).

La respuesta correcta es la d

La vida media de la adenosina es de aproximandamen-
te 10-15 segundos, por lo que en dos minutos podemos
valorar 0 no la eficacia de la dosis inicial. Si ésta fracasa
o recidiva, esté indicado repetir adenosina pero en dosis
crecientes. Es decir, tras un bolo iv de 100 mcg/kg, se
administraria una nueva dosis a 200 mcg/kg. El incremen-
to de la dosis puede hacerse con 50 mcg/kg, aunque algu-
nos autores proponen incrementar de 100 en 100 mcg/kg
hasta un maximo de 300 mcg/kg o 12 mg (dosis total méxi-
ma). La eficacia de la adenosina para finalizar un episodio
de TSV se estima en un 80-90%.

Es importante el diagnostico diferencial de diferentes
taquiarritmias, ya que el tratamiento con uno u otro farma-
co podria derivar en un deterioro hemodinamico impor-
tante o en otro tipo de taquiarritmia como la taquicardia

ventricular. En nuestro caso, el ECG, la historia clinica y el
hecho de que Unicamente se hubiese administrado ade-
nosina a dosis iniciales, hace pensar que sigue tratdndo-
se de TSV (respuesta c).

Tanto esmolol como verapamil serian farmacos indica-
dos en TSV, pero una vez hayamos comprobado la resis-
tencia de ésta al uso de adenosina. Y la cardioversion sin-
cronizada estaria indicada si la situacion clinica del pacien-
te fuese més critica.

Tras una dosis de adenosina de 200 mcg/kg, cede la
taquicardia y queda en ritmo sinusal estable a 150 lpm. Sin
preexcitacion de base. Se realiza ecocardiografia, donde se
observa dilatacion leve de cavidades derechas, insuficien-
cia tricuspidea leve, presion pulmonar normal y disfun-
cion leve de ventriculo izquierdo. Se decide iniciar trata-
miento con digoxina a dosis de carga de 0,04 mg/kg. Pos-
teriormente presenta crisis recortadas de TPSV que ceden
con adenosina en bolo. Se analizan niveles de digoxina, sien-
do éstos adecuados. A los cinco dias de ingreso, presenta
nuevos episodios de TPSV, sin repercusion hemodindmica.

4. ;CUAL SERIA, UNA VEZ ADMINISTRADA LA
ADENOSINA, UN POSIBLE TRATAMIENTOQ?

a. Procainamida: 3 mg/kg en 5 min.

Esmolol 0,5 mg/kg en 3 min.

Flecainida 2 mg/kg en 10 min.

Amiodarona 5 mg/kg en 15-30 min.

Todos los anteriores podrian ser una opcion de trata-
miento.

® oo o

La respuesta correcta es la e

En aquellas taquicardias que no ceden tras varios
bolos de adenosina, lo primero a tener en cuenta es si la
forma y dosis de administracién ha sido la correcta. Una
vez comprobado esto, la eleccion terapeltica es amplia.
No existe un consenso sobre qué farmaco constituye un
segundo escalon en TSV puesto que ninguno de ellos ha
demostrado ser més eficaz respecto al resto. Probable-
mente sea la experiencia personal la que nos incline a
elegir uno u otro.

La procainamida es un antiarritmico de clase IA. Se
administra un bolo inicial de 3 a 6 mg/kg en 5 minutos
(maximo 100 mg). Si no cede, se puede repetir hasta una
dosis total de 15 mg/kg (méximo 500 mg en 30 minu-
tos). Si existe repuesta, continuar con infusion continua
40-50 mcg/kg/min (respuesta a).
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El esmolol es un betabloqueante con una vida media
relativamente corta. Se ha empleado como tratamiento
de TSV a 0,5-0,6 mg/kg en 2 a 4 min (respuesta b).

Por su mecanismo de enlentecimiento de la conduc-
cion por el nodo AV y via accesoria, junto con una esta-
bilizacion auricular, se ha utilizado la flecainida en estos
pacientes (respuesta c).

Y en aquellos nifios refractarios al tratamiento con
adenosina e, incluso, a la cardioversion, se puede tra-
tar con amiodarona, asi como con los farmacos anterior-
mente expuestos. Dosis: 5 mg/kg en 15-30 min. Si no
existe respuesta, se puede repetir hasta un total de 15
mg/Hg. Una vez conseguida respuesta, se sigue de una
perfusion continua de 0,3-0,6 mg/kg/h.

Durante las primeras horas de perfusion de amio-
darona a 5 mcg/kg/min, presenta de nuevo otra crisis de
taquicardia que cede, una vez mas, con adenosina en
bolo. Se aumenta la perfusion a 10 mcg/kg/min sin apa-
recer posteriormente ningtin nuevo episodio durante su
ingreso. Al alta en nuestra unidad con tratamiento oral
con amiodarona a 5 mg/kg/dia.

5. SI DURANTE EL TRANSCURSO DE SU INGRESO, HUBIESE
PRESENTADO RAPIDO DETERIORO CLINICO POR BAJO GASTO
CARDIACO, ;QUE MEDIDA SERIA LA APROPIADA?

a. Hipotermia 34 °C.

Adenosina.

Sobreestimulacién intracardiaca.

Cardioversion sincronizada.

Cardioversion no sincronizada. Pensar en TV de QRS
estrecho.

o oo o

La respuesta correcta es la d

El tratamiento de eleccion en un paciente con reper-
cusion hemodinamica, es la cardioversion. Siempre se
ha de sincronizar por el riesgo de precipitar en taquicar-
dia ventricular (respuesta e). La carga inicial debe ser de
0,5-1 J/kg, pudiendo administrarse mas dosis con una
carga maxima de 4 J/kg si no existe respuesta.

Como ya se ha explicado anteriormente, la adenosi-
na es de eleccion en pacientes estables o en pacientes
con repercusion si previamente ha fracasado la cardio-
version (respuesta b).

La hipotermia supone un tipo de terapia eficaz en otro
tipo de pacientes; aquellos intervenidos de cirugia car-
diaca y con taquicardias de la unién. La sobreestimula-
cion esofagica supone otra medida mas a tener en cuen-
ta en aquellos pacientes en los que hayan fracasado las
anteriores medidas; la sobreestimulacion intracardiaca
se realiza cuando se dispone de electrodos de marcapa-
sos tras cirugia.
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Nifio con soplo cardiaco

Ponente: P. Garcia Casas. Tutor: J.L. Vazquez Martinez

Motivo de consulta

Varén de 2 6/12 afios remitido por su pediatra para
estudio por auscultacion de soplo cardiaco en revision
rutinaria.

Antecedentes personales

e Embarazo controlado. Parto eutdcico a término (Ecua-
dor). Peso al nacimiento: 2.200 gr. Lactancia mater-
na exclusiva. Alimentacion complementaria a los 6
meses sin incidencias. No realizadas pruebas meta-
bdlicas. Desarrollo psicomotor: sedestacion estable
20 m. Marcha liberada 2 afios.

e Fpilepsia en tratamiento con carbamazepina desde
los 18 meses (debut a los 2 meses de vida con epi-
sodios de hipotonia, cianosis y revulsion ocular). Asin-
tomatico desde hace 1 afio. Estudio neurolégico en
otro centro normal.

e Hipoacusia neurosensorial bilateral detectada a los
19-20 meses (potenciales evocados auditivos del tron-
co cerebral: planos bilaterales). Implantes cocleares
bilaterales.

e \Vacunaciones al dia segun calendario vacunal de
Ecuador.

Antecedentes familiares (AF)

e Madre 222 Sana. GAV 2/0/2. Padre 28 afos. Episo-
dios presincopales con ejercicio y situaciones de
estrés. Consanguineos (primos hermanos), naturales
de Ecuador. Llevan tres meses en Espafia.

e Hermana 1 afio. Sana.

e [inea materna: tia con epilepsia y retraso psicomotor.
Primo con sordera congénita.

e [inea paterna: abuela y tio con episodios presincopales.

Exploracion fisica
Peso 9.700 g (p<3), Talla 77 cm (p<3), TA 92/36 mmHg.
Buen estado general. Coloracion normal de piel y
mucosas. Pulsos centrales y periféricos normales. AC:
soplo sistolico 1I/VI, vibratorio, tonos normales. AP nor-
mal. Abdomen normal sin megalias.

Exploraciones complementarias

e Hemograma: hemoglobina 7,8 g/dL, Hcto 25%, leu-
cocitos 8.570 céls/ul (N 54%, L 36%), plaquetas
234.000 céls/uL.

e Bioguimica: gluc 74 mg/dL, urea 19 mg/dL, creatini-
na 0,5 mg/dL, Na 128 mEq/L, K 6,2 mEq/L, Calcio
9,5 mg/dlL, Cl 101 mEqg/L, GPT 23 U/L, GOT 150 U/L.
PCR 0,03 mg/L.

e Rx tdrax: normal.

e flectrocardiograma (ECG) (Fig. 1).

1. ;QUE CREE QUE TIENE ESTE PACIENTE?

a. Hiperpotasemia.

b. Pericarditis.

c. Extrasistole ventricular.

d. Trastorno de la repolarizacion (repolarizacién prolon-
gada).

. Isquemia miocardica.

]

La respuesta correcta es la d
En el ECG de este paciente se puede observar un QTc
de 0,63 seg, largo para la edad (>0,46 seg) (opcion d).
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FIGURA 1.

El QTc se mide segln la formula de Bazett (QTc=
QTA/RR’), debe calcularse en las derivaciones Il, V5 o
V6, al menos en 3 a 5 latidos consecutivos, y usar el valor
maés alto obtenido. En los sindromes de QT largo también
pueden verse alteraciones en la onda T (anchas, planas,
bifasicas, inicio retardado), bradicardia, bloqueos AV
de 2° grado, extrasistoles, y rachas de taquicardia ven-
tricular monomorfa o polimorfa (mas frecuentes).

Los patrones electrocardiograficos de hiperpotasemia
(opcién a) a medida que aumenta el potasio en plasma
son: a) ondas T picudas, b) ensanchamiento del QRS
(onda S prominente) + desaparicién de onda P, c¢) alar-
gamiento de PR (blogueo auriculoventricular [AV]) + apla-
namiento de onda P, d) fibrilacién ventricular (FV) o asis-
tolia. Los cambios pueden comenzar a verse a partir de
un potasio plasmatico de 5.8 mEq/L, y provoca arritmias
letales a partir de 9 mEq/L.

En la pericarditis (opcion b) inicialmente existe una
elevacion concava del ST de hasta 4-5 mm, con una onda
T bifasica, en un segundo tiempo se normaliza en ST,
posteriormente se invierte, y en ultimo lugar vuelve a su
polaridad y morfologia normal. Estos cambios, que ocu-
rren evolutivamente de manera lenta (a lo largo de sema-
nas), se pueden ver en numerosas derivaciones.

Una extrasistole ventricular (opcion c) se caracteriza
por un QRS “adelantado” sin onda P previa, de dife-
rente morfologia a los demés (ancho) y con pausa com-
pensadora posterior. El de la imagen no tiene pausa com-
pensadora, parece mas bien un artefacto.

En la isquemia miocéardica (opcién e), como estadio
inicial de un infarto agudo de miocardio, puede verse una
T invertida, consecuencia de un retraso en el comienzo
de la repolarizacion. Si la lesion progresa, se observa una
elevacion del ST que puede ser > bmm, convexa. La
necrosis establecida se caracteriza por una Q ancha (>
30% del QRS) o profunda (> 25% de la onda R). Estas
alteraciones se suceden evolutivamente de manera rapi-
da, solo son visibles en unas determinadas derivaciones
(las de la zona anatémica del infarto) y todas las deriva-
ciones muestran igual estado morfolégico.

e Fcocardiograma: normal.

e Holter: ritmo sinusal. FC minima, maxima y media 62,
114, 90 I/min respectivamente. QT largo. Sin arrit-
mias durante el registro.

e Testadrenalina: taquicardia ventricular (TV) polimér-
fica inducida.

e Niveles de carbamazepina: 3 mcg/mL (normal 4 a 12
mcg/mL).

Se diagnostica de sindrome de QT largo.

El sindrome de QT largo puede ser congénito o adqui-
rido. El congénito es una entidad clinica y genéticamen-
te heterogénea que se expresa electrocardiograficamen-
te por un QTc largo y alteraciones de la repolarizacion
fundamentalmente. Se han identificado varios genes y
anomalias de canales idnicos, fundamentalmente de pota-
sio y de sodio. La patogenia esta relacionada con un retra-
S0 en la repolarizacion ventricular, un aumento en la dis-
persion de la refractariedad ventricular, y una sensibili-
dad aumentada a la despolarizacion precoz inducida por
catecolaminas, lo cual predispone a desarrollar arritmias
ventriculares malignas, sobre todo tipo Torsades de Poin-
tes y fibrilacion ventricular, que pueden llevar a una muer-
te sUbita cardiaca. El sindrome de QT largo afecta pre-
dominantemente a adolescentes y adultos jovenes (inci-
dencia 1:5.000) con corazones estructural y funcional-

TABLA I.

Valor QTc (seg) Nifios (1-15 afios) Hombres Mujeres
Normal <0,44 <0,43 <0,45
Limite superior 0,44-0,46 0,43-0,45 0,45-0,46
Prolongado > 0,46 > 0,45 > 0,46

Zareba W. Drug induced QT prolongation. Cardiol J 2007;14:523-535.

Neonatos durante 17 semana de vida: hasta 0,47 seg. 1 sem-6 meses: hasta 0,45 mseg.
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TABLA II. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME QT
LARGO CONGENITO

TABLA 11l. FACTORES DE MAL PRONOSTICO EN SINDROME
DE QT LARGO CONGENITO

Caracteristica Puntos

Hallazgos electrocardiograficos
e QTc
->=0,48seg
- 0,46-0,47 seg
- 0,45 seg
e Torsade de pointes
e Alternancia de laonda T
e Muescas den la onda T en 3 derivaciones
e Baja frecuencia cardiaca para la edad
Historia clinica
e Sincope
— Con estrés
— Sin estrés 1
e Sordera congénita
Historia familiar
e Historia familiar definitiva del sindrome 1
de QT largo congénito
e Muerte subita inexplicada en familiares 0,5
inmediatos en < 30 afios

O NP NW
o1

N

Seg: segundos. Puntuacion < 1 punto: baja probabilidad; 1-4 pun-
tos: probabilidad intermedia; = 4 puntos: alta probabilidad.
Schwartz PJ et al. Diagnostic criteria for the long QT syndrome. An
update. Circulation 1993;88:782-784.

mente normales. El espectro clinico incluye varios sin-
dromes, entre los que destacan:
e Romano Ward (autosémica dominante, AF muerte
subita, no sordera). Mucho mas frecuente.
e Jervell-Lange-Nielsen (autosémica recesiva, sordera,
cuados sincopales, AF muerte subita)
e Dormas esporadicas de Romano Ward.
e Otros asociados a sindactilia y anomalias esqueléticas.
El sindrome de QT largo adquirido, en el que se pre-
sumen también alteraciones basales de los canales ioni-
cos, se ve desencadenado fundamentalmente por alte-
raciones electroliticas (hipopotasemia, hipomagnesemia,
hipocalcemia), y farmacos (antiarritmicos, antihistamini-
cos, antibidticos —macrélidos, quinolonas, trimetoprim-
sulfametoxazol-, antifiingicos azoles, antimigrafiosos trip-
tanes, anticonvulsivantes -incluida carbamacepina-, antip-
sicéticos, antidepresivos triciclicos). También se ha aso-
ciado a hipotermia, hipotiroidismo, enfermedades mio-
cardicas (miocarditis, VIH, infarto/isquemia), y enferme-
dades del sistema nervioso central (hemorragia subarac-
noidea, traumatismo craneal, tumores, infecciones), asi
como puede verse en situaciones de bradicardia sinusal
extrema o en blogueo AV de 3er grado.

Sexo
e De 10-12 afios, varones 4 veces > que mujeres

Duracién del QTc
e QTc > 530 mseg

Presencia de sincope
e Mas cuanto mas episodios y mas cercanos en el tiempo

JAMA 2006;296(10):1249-1254.

Se diagnostica de sindrome de QT largo congénito
con sordera neurosensorial (Sindrome de Jervell y Lange-
Nielsen).

Estudio genético: Paciente con mutacion homocigo-
ta en el gen KCNQI. Los padres y hermana son portado-
res (heterocigotos) para la misma mutacion.

Se inicia tratamiento con Atenolol 10mg/dia— 25 mg/dia.

Y se suspende carbamazepina.

Existen varios genotipos de QT largo congénito. Los
5 patrones clasicos, los més frecuentes, corresponden a
5 mutaciones especificas en los siguientes genes (que
codifican distintas subunidades de los canales de pota-
sio [K+] 0 Sodio [Na+]): LQT1 (mutacién en gen KCNQ1),
LQT2 (gen KCNH2), LQT3 (gen SCN5A), LQT5 (gen
KCNE1) y LQT6 (gen KCNH2). Sin embargo se han des-
crito hasta 300 mutaciones distintas en estos mismos 5
genes. En los Ultimos afios se han descrito también muta-
ciones en otros genes, de incidencia mucho méas espo-
radica, los cuales conforman los subtipos LQT4, LQT7,
LQTS, LQT9 y LQTIO.

Mediante estudios genotipo-fenotipo, se ha podido
observar que los 3 patrones clasicos mas frecuentes
(LQTI, LQT2 y LQT3) tienen patrones electrocardiogra-
ficos distintos (fundamentalmente de alteracion de la
onda T).

El sindrome Jervell y Lange-Nielsen (JLN), clinica-
mente asociado a sordera, es una forma rara de QT largo
congénito, que puede darse por mutacion en el gen
KCNQ1, y por tanto subtipo genético LQT1, (90% de
los casos), 0 en el KCNE1, genotipo LQT5. El primer caso,
JLN con subtipo genético LQT1, es uno de los sindromes
de QT largo congénito con peor pronéstico. Presentan un
QT muy prolongado y arritmias precoces en la infancia.

El debut del sindrome de QT largo congénito suele
ocurrir en la infancia precoz con arritmias ventriculares
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FIGURA 2.

malignas y episodios de muerte slbita. Los factores de
peor prondstico se muestran en la tabla [l1.

En el sindrome JLN, los subgrupos con mejor pronés-
tico son: sexo femenino, ausencia de eventos cardiacos
en el primer afio de vida, QTc < 0,55 mseg y los asocia-
dos a mutacion KCNEL.

El tratamiento inicial de primera linea en los pacien-
tes sintomaticos son los betabloqueantes. Su mecanis-
mo de accion esta probablemente relacionado con la pro-
teccion cardiaca frente a los aumentos del tono adrenér-
gico, el cual tiene un papel muy importante en los even-
tos cardiacos en estos pacientes. Evitan, por tanto, las
arritmias inducidas por estrés. A largo plazo, los betablo-
queantes evitan las recurrencias de las torsades en un
75-80% de los casos. Ademas, se deben evitar farma-
cos y anomalias metabdlicas que prologuen el QT.

Sin embargo, el tratamiento con betablogueantes no
se ha mostrado muy eficaz (sélo elimina los episodios en
el 49%) en el sindrome JLN.

En los dos meses siguientes, presenta, sin desenca-
denante claro, un episodio de palidez, se lleva la mano
al pecho y sufre caida al suelo sin pérdida de concien-
cla, recuperacion en 1 minuto, la madre refiere notar
taquicardia al tocarle el pecho. Dias mas tarde, en con-
texto de infeccion respiratoria, nuevo episodio de pali-
dez, caida al suelo con pérdida de conciencia e hiper-
tonia, por el que es atendido por equipo de urgencias
extrahospitalarias. Se realiza ECG.

2. ;QUE PASOS DARIA PARA TRATAR ESTA ARRITMIA?

a. Sino tiene signos vitales, masaje cardiaco + adre-
nalina.

b. Tomaria el pulso, y si no tuviese, primero desfibrila-
cion + medidas habituales reanimacion cardiopulmo-
nar (RCP) avanzada.

c. Sitiene pulso, adenosina 0,1 mg/kg.

d. Sirespiray tiene pulso, posicion lateral de seguridad.
e. En cualquier caso, desfibrilacion.

La respuesta correcta es la b

Es una taquicardia ventricular monomorfa, con QRS
ancho. Si no tiene pulso, es una taquicardia ventricular
sin pulso (TVSP), y el tratamiento es desfibrilacion + masa-
je cardiaco + adrenalina iv 0,01 mg/kg cada 3-5 min +
resto medidas RCP avanzada, y comprobacién de ritmo
y pulso cada 2 min. Si precisa mas choques, 4 J/kg/2
min + continuar medidas RCP avanzada. Si tras el 3er
choque persiste la TSVP se administra amiodarona + 4°
choque + RCP 2 min. (opciones a y b).

Si tiene pulso, se debe cardiovertir (opciones ¢, d y e).

La cardioversion eléctrica sincronizada se usa en taqui-
cardias con QRS ancho con pulso pero con repercu-
sion hemodinamica, en taquicardias con QRS estrecho
y repercusion hemodinamica, o como ultima alternativa
en taquicardias con QRS estrecho sin repercusién hemo-
dinamica en las que las maniobras vagales y otros far-
macos (adenosina, ATP, amiodarona, procainamida, fle-
cainida, esmolol, digital) han fallado. Dosis de 0,5-1 J/kg
hasta un méaximo de 4 J/kg.

En este caso, el paciente no tenia pulso, tras el pri-
mer choque eléctrico sale a ritmo sinusal. Se traslada a
la unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos en situa-
cion de estabilidad hemodinamica y respiratoria, con ECG
en ritmo sinusal con conduccion AV normal.

3. ;QUE TRATAMIENTO CARDIOLOGICO PRECISA ESTE
ENFERMO?

a. Ajustar dosis de betabloqueantes.

Amiodarona + betablogueantes.

Marcapasos modo VVI.

Digoxina + amiodarona.

Marcapasos modo AAIl + betablogueantes.

® o0 o

La respuesta correcta es la e

Los betabloqueantes son antiarritmicos de clase Il.
Alargan la rampa de la fase 4 del potencial de accion,
por lo que alargan el periodo refractario, reduciendo el
automatismo y disminuyendo la frecuencia cardiaca. De
esta manera prolongan el intervalo PR, acortan el QTc, y
suprimen las extrasistoles o focos ventriculares. Se utili-
zan para prevenir taquiarritmias con QRS ancho o estre-
cho sin repercusion hemodinamica, cuando otras medi-
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FIGURA 3.

das previas no han funcionado, como en mecanismos
de reentrada, conduccion acelerada por el nodo AV, ritmo
sinusal acelerado, asi como en extrasistoles ventricula-
res, taquicardias ventriculares, y para acortar el QT pro-
longado. No deben usarse en presencia de disfuncion
ventricular, bradicardia, bloqueo AV o hiperreactividad
bronquial. En este caso, este paciente esta en tratamien-
to con atenolol desde el diagnostico, pero la gravedad del
episodio sugiere una falta de éxito de la terapia con beta-
bloqueantes, y por el tipo de mutacién, con mal pro-
nostico y escasa respuesta a betabloqueantes, parece
necesario tomar medidas adicionales, no simplemente
subir la dosis (opcion a).

En los pacientes que contintan sintomaticos a pesar
de tratamiento con betabloqueantes (hasta el 51% segln
las series), deben iniciarse tratamientos no farmacolo-
gicos por la gravedad de las arritmias que presentan.
Una de las posibles terapias es la implantacion de un
marcapasos, que garantice FC elevadas y module el RR,
para prevenir bradicardia excesiva que permita a focos
ectépicos ventriculares “saltar” desencadenando las
arritmias. Esta terapia se basa en la estimulacion car-
diaca permanente, sobreestimulando la auricula, y cap-
tando asi el latido ventricular y protegiéndolo del des-
arrollo de arritmias ventriculares espontaneas. Si la con-
duccion por el nodo AV esta preservada, la estimula-
ciéon del marcapasos debe ser sélo auricular (opcio-
nes cy e). Lo méas frecuente es la programacion AAl
con FC 80-90 Ipm.

La amiodarona es el antiarritmico por excelencia,
uno de los mas potentes. Es un antiarritmico de clase
[1l que bloquea fundamentalmente la corriente de K+,
prolongando asi el intervalo QT y la duracién del poten-
cial de acci6n. También bloquea la corriente de Naty
Ca++y tiene efecto betabloqueante. Muy eficaz en el tra-
tamiento de multiples taquicardias supraventriculares
(TQSV) y ventriculares; se usa en taquiarritmias con o
sin inestabilidad hemodindmica asociado a otras medi-
das (cardioversion, desfibrilacion, adenosina, etc.). Ini-

FIGURA 4.

cio de accion y aclaramiento lentos, con multiples efec-
tos téxicos (hipotiroidismo, fotosensibilidad, depdsitos
corneales). El efecto proarritmico es consecuencia de
la prolongacion del QT, provocando arritmias ventricu-
lares tipo torsades de pointes, y también bloqueos car-
diacos. Por ello no es de eleccion en el tratamiento en
estos casos (opcion b).

La digoxina se usa en el tratamiento cronico de las
taquicardias supraventriculares, sobre todo las que cur-
san con insuficiencia cardiaca, pues sus mecanismos de
accion son el bloqueo del nodo AV y el inotropismo posi-
tivo. Entre sus desventajas estan su lento inicio de accion
(tarda unas 6 horas), y su estrecho margen terapéuti-
co, con lo que errores en la dosificacion o disminucion
de la eliminacién renal sobreexpone a sus efectos toxi-
cos (bloqueo AV, arritmias, fibrilacion ventricular). Esta
contraindicada en arritmias ventriculares (opcién d).

Se implanta de urgencia marcapasos (MP) tempo-
ral monopolar en seno coronario con estimulacion per-
manente a 120 lpm, para sobreestimulacion auricular.

Posteriormente se cambia por marcapasos endovas-
cular definitivo, modo AAl, con generador de localizacion
subpectoral. Fijacion activa a 120 lpm, 1,1V y 0,15 mseg.

Se registra ECG basal tras colocacion de MP.

Evolucion en el manejo del marcapasos:

e Alos 5 afios, episodio sincopal en contexto de olvido
de medicacion (Atenolol) durante 48 horas. Para evi-
tar fenémeno de Weckenbach (estimulacion A muy
proxima a periodo refractario VA) se baja frecuencia
de marcapasos hasta 105 Ipm.

e Alos 6 afos, en revision de MP. alteracion del llena-
do AV por lo que se baja frecuencia a 95 lpm.

Tres meses después mientras jugaba en el colegio,
presenta dolor epigastrico y caida al suelo, sufriendo trau-
matismo craneoencefalico, posterior convulsion ténica
autolimitada de 30 segundos, y tras ello nula respuesta
a estimulos. Es atendido por el médico del colegio que
realiza ECG.
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4, ;COMO TRATARIA ESTA SITUACION?

Masaje + adrenalina 0,01 mg/kg.

Cardioversion eléctrica 2 J/kg.

Valium rectal.

Desfibrilacion a 4J/kg + masaje + adrenalina 0,01
mg/kg.

e. Lidocaina 1 mg/kg de entrada.

o o oo

La respuesta correcta es la d

La fibrilacién ventricular (FV) es una arritmia de QRS
ancho necesariamente sin pulso y con grave inestabili-
dad hemodinédmica que precisa urgentemente desfibri-
lacion ademas de otras medidas de RCP avanzada (masa-
je cardiaco, adrenalina, intubacién + ventilacion con FiO,
100%) (opcion d).

La desfibrilacion es la medida principal y mas impor-
tante en este tipo de arritmia (opcién a).

La cardioversion eléctrica no se puede aplicar en arrit-
mias sin pulso pues debe sincronizarse con un latido car-
diaco, que en FV no existe (opcion b).

El diacepam es el farmaco de eleccion para el trata-
miento inicial de una crisis convulsiva. En este caso, el
ECG muestra una arritmia cardiaca grave, que probable-
mente ha sido la causa de la crisis comicial, y es lo que
hay que tratar urgentemente (opcion c). En caso de duda,
hasta tener el dato electrocardiografico, la presencia de
signos vitales (respiracion, pulso) nos da la pista de que
nos encontramos ante un periodo postcritico y no una
parada cardiaca.

La lidocaina es un antiarritmico de clase IB que blo-
quea los canales rapidos de sodio y acortan el periodo del
potencial de accién, por lo que suprime focos ectépicos
ventriculares. Actualmente en desuso o en todo caso como
tratamiento de segunda linea, desplazada por el mayor uso
de la amiodarona, esta indicada en arritmias ventriculares
con estabilidad hemodinamica, en todo caso no como tra-
tamiento inicial de una FV (opcién e).

5. ;CUAL ES EL SIGUIENTE PASO A LA VISTA DE LA
EVOLUCION DEL PACIENTE?

a. Reprogramar marcapasos.

Aumentar dosis atenolol.

DAI (desfibrilador automético implantable).

Afiadir otro antiarritmico.

Esta bien, recomendar no hacer ejercicio intenso.

o 0 o

La respuesta correcta es la ¢

FIGURA 5.

El sindrome de JLN presenta un especial peor pro-
nostico a largo plazo. El tratamiento con betabloquean-
tes no se ha mostrado muy eficaz (sélo elimina los epi-
sodios en el 49%) incluso asociado a otras terapias, como
los marcapasos. En estos casos, la implantacion precoz
de un DAI debe considerarse fuertemente. Ante una arrit-
mia ventricular con episodios de muerte subita, en que
han fracasado otras medidas (farmacolégicas, marcapa-
s0s) esta indicado implantar un DAl urgentemente (opcion
c). Se suele asociar a betabloqueantes para evitar cho-
ques inapropiados por taquicardia sinusal. En este sen-
tido, aumentar la dosis de betabloqueante puede reali-
zarse como medida coadyuvante, pero no como alterna-
tiva al DAI (opcion b).

El resto de medidas tampoco estan indicadas por ser
suficientes de manera aislada (opciones a, d y e).

Se decide implantacién de DAl bicameral. Se man-
tiene el cable A (se miden umbrales que son buenos),
e implante de cable V (de fijacién activa). Programa-
cion AAl — DDDR 95 Ipm. Atenolol 50 mg/8 h.

Con 8 afios un compafero le da un susto en el cole-
gio, sufriendo un presincope y una descarga del DAI.
Acuden a urgencias, donde se interroga el desfibrilador
y se observa (Fig. 5)

. {COMO TRATARIA ESTA ARRITMIA?

Expansion de volumen (15 mL/kg).

Sulfato de magnesio (30 mg/kg).

Gluconato célcico 0,5 mEg/kg.

Bicarbonato 1 mEqg/kg.

Desfibrilacion + masaje cardiaco + adrenalina iv +
magnesio 30 mg/kg.

® a0 oo e

La respuesta correcta es la e
La arritmia ventricular tipo torsades de pointes es un
tipo de taquicardia ventricular polimorfa que se caracte-
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riza por: 1) en una misma derivacion, “spinning” de la
polaridad de los complejos QRS sobre la linea isoeléctri-
ca, 2) con frecuencia se mantiene o progresa a fibrila-
cion ventricular. Este tipo de arritmia puede ocurrir en el
seno de una bradicardia sinusal (“pausa-dependiente”),
especialmente en el contexto de hipopotasemia, o por
aumentos bruscos del tono simpatico (“adrenérgico-
dependiente”). Las torsades de pointes prolongadas son
mal toleradas hemodinamicamente y hacerse desfibrila-
cion. Las formas “pausa-dependientes” suelen respon-
der a la colocaciéon de marcapasos que aumentan la fre-
cuencia cardiaca y por tanto acortan el intervalo QT. En
las formas “adrenérgico-dependientes”, los betabloquean-
tes son la terapia inicial.

El magnesio intravenoso debe administrarse cuan-
do se objetiva hipomagnesemia, y también se ha com-
probado su efectividad en la supresion de arritmias tipo
torsades des pointes y en la prevencion de su recurren-
cia, al suprimir los pospotenciales precoces. Debe admi-
nistrarse sin por ello dejar de realizar las maniobras de
RCP avanzada necesarias (opciones by e).

Las expansiones con volumen se deben realizar en
casos de sospecha de hipovolemia o en arritmia cardia-
ca tipo actividad eléctrica sin pulso (AESP) que no res-
ponde a maniobras de RCP habituales, pero no es el tra-
tamiento de entrada de la TV polimorfa (opcion a).

La administracion de calcio esta indicada cuando
se objetiva hipocalcemia (opcidn ¢), que pueda contri-
buir a la arritmia.

La administracion de bicarbonato esté claramente en
desuso (opcion d).

7. ;:CUAL CREE QUE ES EL SIGUIENTE PASO MAS
ADECUADO EN EL PACIENTE?

a. Afiadir un alfablogueante.

Anadir un blogueante de los canales de sodio.
Ablacién focal por radiofrecuencia.
Simpatectomia.

Transplante cardiaco.

o o0 o

La respuesta correcta es la d

La mayoria de las situaciones que desencadenan los
episodios cardiacos en los pacientes con QT largo con-
génito, hasta en un 95%, tiene relacién con la activacion
del sistema adrenérgico, como el gjercicio y las emo-
ciones, mientras que sélo un 5% de los eventos ocurren
durante el descanso o el suefo.

TABLA IV.

Tratamiento estandar

e Correccién de la causa subyacente

e Alivio de los factores precipitantes

e Sulfato de magnesio

e |soprotenenol

e Terapia antiadrenérgica:
— Beta-bloquetantes
— Simpatectomia cervicotorécica izquierda
— Marcapasos

e Desfribilador automatico implantable

Tratamientos potenciales

e Blogueadores de los canales de sodio (mexiletina, flecaini-
da, lidocaina, pentisomida, feniltoina)

e Potasio

e Activadores de los canales de potasio

e Blogueadores de los receptores alfa-adrenérgicos

e Bloqueadores de los canales de calcio

e Atropina

e |nhibidores de la proteincinasa

En casos refractarios a betablogueantes, en los que
se ha implantado ya terapia de estimulacion cardiaca per-
manente con marcapasos y episodios de muerte subita
cardiaca recurrente a pesar de DAI, se recomienda la
estelectomia cardiaca izquierda (denervacion simpatica
cardiaca izquierda, mediante extirpacion del ganglio estre-
llado o electrocoagulacion), y en algunos casos incluso
el transplante cardiaco (opcion d).

La denervacion simpatica ha demostrado ser una tera-
pia muy eficaz en el tratamiento de arritmias ventricula-
res graves en el nifio dependientes de tono adrenérgico
y refractarias a otras terapias. Consiste en la extirpacion
en blogue de la cadena ganglionar simpética a nivel tora-
cicode T1 a T4-Th, excluyendo el ganglio estrellado o
realizando electrocoagulacion de su tercio distal). La
denervacion disminuye la liberacion de noradrenalina a
nivel del miocardio. Esto provoca un aumento del umbral
para la fibrilacion ventricular y un aumento de la refrac-
tariedad ventricular. Sin embargo, al no suprimir comple-
tamente la liberacion de catecolaminas en el miocar-
dio, puede darse una situacion de hiperrespuesta a ellas
(hipersensibilidad postdenervacion). Por supuesto, la pre-
vencion de situaciones de estrés, probablemente inclu-
yendo cambios en el estilo de vida, que pueden contri-
buir a la arritmogenicidad en estos pacientes, debe man-
tenerse durante toda su vida.

La ablacion focal por radiofrecuencia de los focos
ectopicos ventriculares (opcion ¢), y asi controlar la arrit-
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mogeénesis, se ha descrito recientemente, aunque se pre-
cisa méas experiencia para determinar su eficacia, y tiene
como desventaja la potencial dificultad para identificar
anatdbmicamente los puntos a ablacionar.

Otros farmacos como alfablogueantes, blogueantes
de canales de sodio, o activadores de canales de pota-
sio, parecen alternativas prometedoras en el momento
actual, aunque la experiencia con estos farmacos aln es
limitada (opciones a y b).

A los 9 afios se decide simpatectomia cardiaca izquier-
da mediante electrocoagulacion del tercio distal del gan-
glio estrellado. Postoperatorio cursa con sindrome de
Claude-Bernard-Horner.

En los dltimos 6 meses asintomatico, sin eventos regis-
trados ni tratados en la interrogacion del DAI.

DIAGNGSTICOS FINALES

1. Sindrome de QT largo con sordera congénita (Sindro-
me Jervel y Lange-Nielsen).

2. Multiples episodios de muerte subita abortada (fibri-
lacion ventricular, taquicardia ventricular, torsades de
pointes).

3. Implantacion de marcapasos DDD-R y DAL

Simpatectomia cardiaca izquierda.

5. Sindrome de Claude-Bernard-Horner.

>
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NIfio con traumatismo abdominal

por accidente de trafico

Ponente: A. Scheibl. Tutor: E. Carreras

Paciente de 4 afios que sufre accidente de trafico de
alta energia, mientras viajaba como ocupante en vehicu-
lo (en silla de seguridad y correctamente atado). El padre
le saca del coche previa llegada del Servicio de Emergen-
cias (SEM). No refiere pérdida de conocimiento, ni vomi-
tos.

A la llegada del SEM se encuentra consciente (pun-
tuacion en la escala de coma de Glasgow (GCS) de 14-
15), con tendencia al suefio y se mantiene hemodinami-
camente estable. Presenta traumatismo craneoencefali-
co, facial, pélvico y abdominal y deformidad de la extre-
midad inferior derecha.

Exploracian fisica al ingreso

Constantes: TA 127/66 mmHg, FC 148 Ipm. SatO-
98% con FiO2 21%.

Consciente y orientado. GCS 14 con tendencia al
suefio. No focalidades neurologicas. Hematomas y ero-
siones en cabeza y cuello. Hematoma palpebral izquier-
do. Oculomotricidad conservada. Relleno capilar de 3
segundos. ORL: normal. Auscultacion cardiopulmonar:
ventilacion simétrica. Abdomen: Doloroso a la palpa-
cion. Signos de irritacion peritoneal. Peristaltismo con-
servado. Dolor a la presion de pelvis. Hematoma y dolor
en extremidad inferior derecha a nivel proximal. Banda
equimatica sobre hemiabdomen inferior (huella de cin-
turén)

Exploraciones complementarias al ingreso
e Analitica sanguinea: Hb 12,6 g/dl, Hct 39,8%. VMC
85fl. HCM 27pg, CHCM 31,8 g/dl, RDW 15,8%, Pla-

quetas 364.000/mm3, L 6.900/mm3 (neutrdfilos
72,6%, Monocitos 7,4%, Eosindfilos 6%, Basofilos
4%, Linfocitos 19%), Glucosa 159 mg/dl, Urea 50
mg/dl, Creatinina 71 mg/dl, Sodio 136 mEq/L, Pota-
sio 5,59 mEq/L, Cloro 104 mEq/L, Lactato 2, Immol/L.
Coagulacion normal.

e Tomografia computarizada (TC) craneal: Pequefio
hematoma frontal izquierdo de partes blandas. No
lesiones intracraneales.

e TC pelvis: sin lesiones 6seas agudas

e Radiografia de columna cervical: Normal

e Radiografia de fémur derecho: Fractura diafisaria del
tercio proximal.

1. ;QUE PRUEBA ESTARIA INDICADA PARA DESCARTAR
LESIONES ABDOMINALES EN ESTE PACIENTE?

a. Radigrafia abdomen.

TC abdominal.

Ecografia abdominal.

Radiografia abdomen y ecografia abdominal.
Ninguna, ya que el paciente esta hemodinamicamen-
te estable.

® oo o

La respuesta correcta es la ¢

En un paciente consciente, en la evaluacion secun-
daria de un politraumatizado, se debe realizar una ins-
peccion buscando hematomas y heridas, presencia de
sangre en el meato uretral, vagina o recto, erosiones, etc.
Se debe vigilar distension abdominal. La palpacion per-
mitira valorar la presencia de dolor, defensa o signos de
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irritacion peritoneal. Es necesaria la colocacion de una
sonda orogastrica (SOG) que permita descomprimir la
camara gastrica y observar la presencia de sangre. Se
debe prescindir de sondaje uretral hasta descartar frac-
tura pélvica para no producir lesiones uretrales.

En el paciente consciente con traumatismo abdomi-
nal la exploracion por imagen puede incluir una eco-
grafia abdominal y un TAC abdominal con contraste.

La radiografia de abdomen tiene poca rentabilidad
diagnostica.

La ecografia es la prueba de eleccioén. Es rapida, no
invasiva y segura pero tiene sus limitaciones si hay lesion
de viscera hueca, retroperitoneo, afectacion del siste-
ma excretor urinario y lesiones pancreas. Se puede utli-
zar Ecofast que diagnostica hemoperitonéo, hemoperi-
cardio y hemotorax.

El TAC con contraste es el mas sensible y especifico.
Es muy util en lesiones de visceras solidas y retroperito-
neo, pero se puede realizar solo en pacientes estables.

Se realiza ecografia abdominal en la que se observa
lamina de liquido libre en Morrison y saco de Douglas.
Resto normal.

Se coloca traccidn dsea y se mantiene en observa-
cion. Neuroldgicamente y hemodinamicamente estable
en todo momento.

2. ;CUAL ES EL ORGANO MAS FRECUENTEMENTE
AFECTADO EN TRAUMATISMO ABDOMINAL?

a. Bazo.

Higado.

Rifiones.

Pancreas.

Lesiones intestinales.

o oo o

La respuesta correcta es la a

Los 6rganos mas frecuentemente afectados son por
este orden el bazo (opcién a), el higado (opcién b), los
rifiones (opcion ¢) y finalmente el pancreas (opcion d).
Las lesiones intestinales (opcion e) son raras, pero de
dificil diagnoéstico. Los lactantes y nifios pequefios son
maés vulnerables a las lesiones abdominales debido a la
menor proteccion que ofrece la parilla costal especial-
mente al bazo, higado y rifiones.

En cuanto a su actitud terapéutica, en general, los
traumatismos abdominales requieren una conducta
expectante, si existe estabilidad hemodinadmica y de la

coagulacion, excepto los traumatismos de viscera hueca
que precisan intervencion quirugica de entrada.

A las 12 horas presenta empeoramiento del estado
general, destacando a la exploracion fisica un abdomen
en tabla. Se repite ecografia abdominal que muestra
aumento del liquido libre. Se realiza TC abdominal que
muestra laceracion esplénica, dudosa lesion a nivel duo-
denal, abundante liquido libre abdominal, pélvico y neu-
moperitoneo.

El paciente presenta empeoramiento progresivo con
la siguiente exploracion fisica:

Taquicardia 158 Ipom. TA 138/84 mmHg. SatO, 99%.
0> 3lpm en GN. Somnolencia, palidez cutanea y de muco-
sas, Frialdad de extremidades. Tiempo de relleno capi-
lar mayor de 5 segundos. Abdomen en tabla.

En la analitica sanguinea destacan acidosis lactica,
coagulacion alterada, anemia, compatible. Ante la sos-
pecha de shock hipovolemico, se administra carga de
Suero Salino Fisiolégico (SSF) 20 mi/kg en dos ocasio-
nes. Se procede a intubacion orotraqueal y se traslada a
quiréfano urgente.

La hipovolemia produce disminucion de precarga y
reduccion de volumen sistolico. Pérdidas agudas de hasta
40% de sangre pueden ser bien tolerados en nifios pre-
viamente sanos. La activacion de barorreceptores cen-
trales y periféricos produce liberacién de catecolaminas,
produciendo taquicardia y vasoconstriccién periférica,
que inicialmente permite mantener tension arterial. Es la
fase de shock compensado y se presenta con disminu-
cion de la perfusion tisular: piel moteada, tiempo de relle-
no capilar inferior a 3 segundos, extremidades frias y diu-
resis disminuida. La tensién arterial (TA) sistémica es fre-
cuentemente normal o elevada, resultado del aumento
de las resistencias vasculares sistémicas.

Si continta la pérdida de sangre y el inadecuado reem-
plazo, la pérdida de liquido intravascular supera las capa-
cidades compensatorias causando disfuncién circula-
toria y organica. Es la fase de shock decompensado. Apa-
rece una disminucion de volumen sistolico y del gasto
cardiaco. La vasoconstriccion sistémica y la hipovolemia
producen isquemia e hipoxia en la circulacion visceral
y cuténea. El metabolismo alterado causa dafo de vasos
sanguineos, rifiones, higado, pancreas e intestino. Se
desencadenan las casadas de la inflamacion y se gene-
ra coagulopatia. Finalmente evoluciona con hipotension,
acidosis, oliogoanuria, letargia y coma (Tabla ).
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TABLA I.
Grado / Il 1 v
Pérdidas <15% 15-25% 25-40% >40%
FR (rpm) Deprimida o
Lactante 30-40 40-50 50-60 >60
Nifio 20-30 30-40 40-50 >50
Adulto 14-20 20-30 30-40 >35
Pulso periférico Normal Débil Débil Ausente
FC (Ipm)
Lactante <140 140-160 160-180 <180
Nifio <120 120-140 140-160 >160
Adulto <100 >100 120 >140
Presion arterial Normal Normal Baja Muy baja
TRC Normal >2seg >2seg No detectable
Sensorio Llanto Ansioso Confuso Letargico

Carreras E, Concha A, Serrano A. Soporte vital avanzado en trauma pedidtrico. Ergon 201 1.

En este caso presentado, el paciente se traslada a
quiréfano. Durante la intervencion se encuentran multi-
ples perforaciones intestinales y se realiza reseccion intes-
tinal de unos 20 cm de ileon con anastomosis termino-
terminal y diversas suturas en intestino delgado y colon,
mesenterio y apendicectomia.

Durante la intervencion el paciente presenta hemo-
rragia abdominal masiva.

3. ;QUE TIPO DE TRANSFUSIONES INDICARIA EN ESTE

PACIENTE ANTE LA HEMORRAGIA MASIVA?

a. Plaquetas y concentrado de hematies.

b. Concentrado de hematies inicialmente, continuar con
hematies con plasma, después hematies, plasma y
afiadir plaquetas.

c. Concentrado de hematies inicial, seguido por plague-
tas y plasma.

d. Plasma 400 ml, repetir hasta ceder la hemorragia.

e. Concentrado de hematies y plaquetas intercalando.

La respuesta correcta es la b
En el caso de una hemorragia masiva, el requerimien-
to de transfusion es el equivalente a la mitad de la vole-
mia en 4 horas o de una volemia en 24 horas.
e |actante (<1a) > 40 ml/kgen 4 h o <80 mlkg en 24 h.
e Nifio (peso < 50 kg) > 3bml/kg en 4h 0 > 70 ml/kg
en 24 h.
¢ Nifio (peso > 50 kg=adulto) >10 concentrados de
hematies en 24 h.
La pauta de administraciéon de una transfusién masi-
va €s:

e |nicial: concentrado de hematies (CH).

e Después: CH y plasma fresco congelado (PFC).

e Seguido por: CH + PFC + plagquetas.

e Seguido por: CH + PFC.

e Seguido por: CH + PFC + plaquetas y asi, sucesiva-
mente.
Lo que se puede aproximar segun el peso:

e <1bkg: 1ICH+1PFC.

e 15-30 kg: 2CH+2PFC.

e 30-50 kg: 3CH +3PFC.

e >50 kg: 4CH+4PFC.

4. EN UN PACIENTE CON PERDIDA MASIVA DE SANGRE,
{QUE PARAMETROS ESCOGERIA PARA LA MONITORIZACION
HEMODINAMICA?

a. Saturacion arterial de oxigeno.

Presion arterial continua.

Hemoglobina y lactato sérico.

a, by c son correctas.

by ¢ son correctas.

® o0 o

La respuesta correcta es la e

hipotension arterial permisiva con el objetivo de
evitar la sobrecarga de volumen (con excepcion de el
traumatismo craneoencefalico y lesion medular espi-
nal).

La cifra de Hemoglobina sérica (opcion c) no se uti-
liza como marcador de gravedad de hemorragia, pero
si se debe mantener nivel de hemoglobina que garanti-
ce adecuada aportacion de O, a los tejidos y adecuada
homeostasis.
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Con referencia al lactato sérico (opcién c) y exceso
de bases, es importante su determinacion cada 30 minu-
tos. Ambos son parametros muy sensibles en la esti-
macion y monitorizacion de la gravedad del sangrado y
del estado del shock. El objetivo seréa el tener un lactato
inferior a 4 mmol/L y un exceso de bases menor de - 6
mEg/L.

La saturacion arterial de oxigeno (opcién a) refleja
la oxigenacion pulmonar y no se utiliza como paréame-
tro hemodinéamico. En cambio la saturacion venosa de
oxigeno refleja la perfusion vascular sistémica.

Una pérdida masiva de sangre desencadena la cas-
cada de la coagulacion, por lo que se tendrian que evi-
tar los factores que la empeoran.

5. ;CUAL DE ESTOS FACTORES EVITARIA ESPECIALMENTE?
Hipocalcemia.

Hipotermia.

Hipotermia, hipocalcemia y acidosis.

Hipotermia, hipocalcemia y hipopotasemia.
Hipopotasemia.

® a0 oW

La respuesta correcta es la ¢

La hipotermia se debe evitar con controles cada 30
minutos y el objetivo se fijara en tener una temperatura
superior a 35°C. En cuanto a la hipocalcemia, hay que
tener en cuenta que el calcio es un cofactor presente a
distintos niveles de la cascada de la coagulacion, debien-
do administrarse calcio cuando calcio idnico es inferior
a 0,9mmol/L, realizando determinaciones cada 2-4h. La
acidosis prolonga el tiempo de protrombina, el tiempo
parcial de tromboplastina, disminuye la actividad del fac-
tor V de la coagulacién y inactiva varias enzimas de la
cascada de la coagulacion, causando coagulacion intra-
vascular diseminada (CID). En este sentido, el objetivo
estara en mantener pH superior a 7,2 y se debe admi-

nistrar bicarbonato sédico 10 mEq por cada mEg/L de
déficit de base. La hipopotasemia (opcion e) da princi-
palmente alteraciones cardiacas.

En el paciente se consigue controlar la hemorragia,
finalizando la intervencion quirdrgica. Se mantiene esta-
ble con soporte vasoactivo de dopamina hasta
12mceg/kg/h. Se extuba a las 48 horas. En los controles
analiticos se observa anemia que precisa una transfusion
de hematies.

Presenta una buena evolucion , que permite la inr-
troduccion de la dieta enteral progresiva a los 3 dias y
alta hospitalaria a los 10 dias.

DIAGNGSTICO FINAL

e Traumatismo abdominal.

e |Laceracion esplénica.

e Perforacion de viscera hueca.
e Shock hemorragico.
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Nifio con dolor abdominal

vomitos e inflamacion testicular

Ponente: D. Dacruz Alvarez. Tutor: A. Rodriguez Nufiez

Varon de 12 afios, sin alergias ni antecedentes per-
sonales ni familiares de interés, que presentaba aste-
nia, anorexia, febricula intermitente y dolor abdominal
de tres semanas de evolucion. La familia referia pérdi-
da de peso, aunque no sabian precisar cuanto, habito
intestinal estrefiido, con 1 deposicion cada 3-4 dias de
aspecto normal. Cuatro dias antes de la consulta, habi-
an consultado por febricula e inflamacion testicular,
siendo diagnosticado de orquidoepididimitis derecha,
por lo que estaba recibiendo tratamiento con amoxici-
lina-clavulanico. El dia de la consulta, refieren empeo-
ramiento clinico, con vémitos persistentes de aspecto
bilioso e intolerancia oral.

A la exploracion fisica destacaba la afectacion del
estado general. Tenia una facies peculiar, con Implan-
tacion baja de ambos pabellones auriculares y portaba
un corrector dental. Estaba consciente, alternando perio-
dos de agitacion y obnubilacién (Glasgow 13-14). Pre-
sentaba hipotonia generalizada, con actitud de las cade-
ras en libro abierto y referia parestesias en manos y len-
gua. La piel y mucosas estaban palidas y secas, con
signo del pliegue positivo, lengua pastosa y ojos hundi-
dos. Los pulsos distales eran palpables y simétricos, con
tiempo de relleno capilar distal de 4 segundos. La aus-
cultacion cardiaca era ritmica, sin soplos, con tenden-
cla a la taquicardia. La auscultacion pulmonar mos-
traba buena ventilacion bilateral. El abdomen era duro
a la palpacion, sin defensa, con hepatoesplenomegalia
moderada y dolorosa. Se palpaban adenopatias gene-
ralizadas mdviles no dolorosas, de menos de 1 cm, y
adenopatias axilares duras, dolorosas, de unos 2 cm.
El teste derecho estaba caliente, aumentado de tama-

fio, doloroso a la palpacion y duro, sin eritema en piel
Supra yacente.
Datos somatomeétricos: Peso: 40,2 kg. Talla: 154 cm.
Constantes vitales:Frecuencia cardiaca (FC): 160 lpm,
Temperatura (T%): 37,8°C, Tension arterial (TA). (en decu-
bito): 128/76 mmHg. Saturacion de O.: 97%. FR: 19 rom.

1. A LA VISTA DE LA ANAMNESIS Y LA EXPLORACION
INICIAL ;CUAL SERIA EL JUICIO CLINICO INICIAL SOBRE
SU SITUACION?

a. Sepsis de origen genitourinario.

Shock séptico.

Sindrome de shock toxico.

Abdomen agudo.

Shock compensado, en posible relacién con deshi-
dratacion.

® o0 o

La respuesta correcta es la e

2. ;CUAL SERIA LA INTERVENCION MAS URGENTE EN ESTE

PACIENTE?

a. Obtener una gasometria capilar y electrolitos.

b. Obtener una via venosa. Realizar pruebas cruzadas.

c. Obtener una via venosa. Conocer la natremia antes
de iniciar una pauta de correccion de la deshidrata-
cion.

d. Obtener una via venosa. Administrar fluidos isoténi-
CO0S.

e. Obtener una via intradsea. Realizar hemograma y coa-
gulacion.
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TABLA I. GRADOS DE SHOCK

Shock inicial o compensado:
e Piel: Pélida, fria, sudorosa, relleno capilar lento, colapso veno-
S0.
e Pulsos normales.
e Taquicardia.
e TA normal o aumentada.
e Neurologico: Irritabilidad, agitacion.
e Qliguria.

Shock establecido o descompensado:
e Piel: Palida, cianosis acra, muy fria, relleno capilar mas lento.
e Pulso débil a filiforme.
e FC muy aumentada.
e Hipotension arterial.
e Neurolégico deprimido: estupor o coma.
e QOliguria 0 anuria.

Calvo Macias C., Milano Manso G. Hipotension arterial. Shock hipo-
volémico. En: Casado Flores J, Serrano A. Urgencias y tratamien-
to del nifio grave 2 ed. Madrid: Ergén; 2007. p. 101-107.

La respuesta correcta es la d

El paciente presenta datos clinicos de gravedad, com-
patibles con shock grado | (fase inicial o shock compen-
sado) (Tabla I).

En la exploracion fisica no hay datos que apunten a
un shock cardiogénico; ritmo de galope, soplos o crepi-
tantes pulmonares; la hepatomegalia, aunque podria
deberse a congestion venosa, no se acompaha de otros
datos de fracaso derecho como serian la ingurgitacion
yugular o los edemas.

TABLA Il. GRADOS DE DESHIDRATACION

Tampoco hay datos anamnésicos ni exploratorios de
shock anafilactico, puesto que la clinica parece haberse
instaurado de forma progresiva a lo largo de dias, sin con-
tacto aparente con ningln alérgeno, en un paciente sin
alergias conocidas y que no se acompafa de sintomas
respiratorios ni cutaneos.

La existencia de un posible foco infeccioso previo en
el testiculo, podria llevarnos a considerar la opcion del
shock séptico e incluso el shock téxico (estreptocécico y
estafilococico), pues los gérmenes mas frecuentemen-
te implicados en las epididimitis bacterianas en nifios son
en primer lugar el E-coli seguido de los estafilococos.
La ausencia de exantema descarta el shock toxico (opcién
¢) y la ausencia de fiebre significativa hace poco proba-
ble, aunque no descarta, el shock séptico (opcién b); por
otra parte, el paciente estaba recibiendo tratamiento anti-
bidtico adecuado para el proceso sospechado.

La palidez mucocutanea es un hallazgo comun en los
pacientes graves; no puede considerarse un signo fiable de
anemia, ademas el paciente no habia presentado episodios
de sangrado activo ni habia datos en la anamnesis o la explo-
racién que hicieran pensar en un sangrado oculto.

El cuadro de dolor abdominal y vomitos obliga a des-
cartar un abdomen agudo (opcién d), aunque la dura-
cién de la clinica, las adenopatias y la hepatoesplenome-
galia son poco concordantes con dicha posibilidad.

Los datos de la exploracion (mucosas y piel secas, len-
gua pastosa, ojos hundidos), apuntan claramente a un
déficit de liquidos, que se corresponde con un grado de

Leve o grado 1

Moderada o grado 2

Grave o grado 3

< 5% (nifios)
5-10 % (nifios)
> 10 % (nifios)

Pérdida de peso
< 3% (lactantes)
3-7 % (lactantes)
> 7 % (lactantes)

Pulso Normal Taquicardia leve Taquicardia intensa
Relleno capilar < 2seg 3-5seg > b seg

TA Normal Normal (variacion ortostatica >10 mmHg) Hipotension

Piel Normal Friay seca Seca, fria, acrocianosis
Mucosas Pastosas Secas Muy secas

Ojos No hundidos, himedos Algo hundidos, poca lagrima Hundidos, no lagrima
Fontanela Normal Normal/ algo deprimida Deprimida
Pliegue Ausente Presente, moderado Muy marcado
Sed Poca Importante Intensa

Orina Diuresis normal Oliguria Oliguria, anuria
Neurolégico Normal Irritabilidad Irritabilidad/letargia

Menendez Suso J.J., Alados Arboledas F.J., Oliva Senovilla P. Deshidratacion. Trastornos hidroelectroliticos y del equilibrio acido-base. Flui-
doterapia. En: 6. Guerrero Fernandez J., Ruiz Dominguez J. A., Menendez Suso J. J., Barrios Tascon A. Manual de Diagndstico y Tera-
peutica en Pediatria. 5 ed. Madrid: Publimed. 2009. p. 115-145.
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TABLA lll. MEDIDAS TERAPEUTICAS EN EL SHOCK HIPOVO-
LEMICO

Medidas terapéuticas urgentes:
e Permeabilizar via aérea/ oxigenoterapia.
e Vias de infusion rapida: Intravenosa/ intradsea (alternativa).
e Reposicion de liquidos en bolo.
e Tratamiento de la causa (en algunos casos).
e Evacuacion urgente a Hospital-Unidad de Cuidados Intensi-
vos Pediétrica (UCIped) (previa estabilizacion si es factible).

Medidas terapéuticas posteriores:

Cateterizacion venosa central.

Optimizacién, expansién de la volemia.

Drogas vasoactivas, si precisa.

Otras monitorizaciones invasivas si es necesario.
Correccion de acidosis y trastornos electroliticos.

L]
L]
L]
L]
L]
e Fluidoterapia de mantenimiento.

Calvo Macias C, Milano Manso G. Hipotension arterial. Shock hipo-
volémico. En: Casado Flores J, Serrano A. Urgencias y tratamien-
to del nifio grave 2 ed. Madrid: Ergon; 2007. p. 101-107.

deshidratacién al menos moderado (Tabla II), siendo por
tanto el Shock hipovolémico por deshidratacion (opcion
e) el juicio clinico méas probable en ese momento.

La administracion de una carga de volumen de 20
ml/kg de un cristaloide, tipicamente suero salino fisiold-

gico (SSF) (opcién d), constituye la primera medida tera-
péutica a adoptar en un paciente con datos de shock,
sea cual sea la causa, con la posible salvedad de algu-
nos casos de shock cardiogénico.

Las pautas de atencion inicial al paciente gravemen-
te enfermo consideran la obtencion de un acceso veno-
S0 Seguro como una prioridad, sélo por detras de la esta-
bilizacién de la via aérea y respiracion (Tabla I11). La rea-
lizacion de pruebas complementarias puede diferirse hasta
haber logrado la estabilizacion inicial, aunque en el &mbi-
to hospitalario puede realizarse de manera simultanea,
pero sin descuidar la reanimacion inicial con fluidos.

La via intradsea es una via de emergencia de recono-
cida utilidad para la administracion de cualquier tipo
de fluidos, productos hematicos y medicacién en el
paciente grave. Con todo, en un paciente como el comen-
tado, no es la primera via de eleccion, ya que a esa edad
debe ser posible canalizar una o mas vias venosas peri-
féricas en un tiempo breve. Es posible que este pacien-
te precise para su monitorizacion y tratamiento una via
venosa central, cuya indicacion debe considerarse ya
desde el primer momento, pero que no es la primera
medida a tomar ya que precisa tiempo y experiencia por
parte del equipo asistencial. La via intradsea debe cana-

FIGURA 1. Algoritmo terapéutico del shock hemorragico. Calvo Macias C., Milano Manso G. Hipotension arterial. Shock hipovolé-
mico. En: Casado Flores J, Serrano A. Urgencias y tratamiento del nifio grave 2 ed. Madrid: Ergén; 2007. p. 101-107.



42

Nifio con dolor abdominal, vomitos e inflamacién testicular

lizarse sin dilacion en los casos en los que no se consi-
ga una via periférica tras tres intentos 0 90 segundos
cuando el paciente esté en situacion de parada cardio-
rrespiratoria o con clara inestabilidad hemodinamica. Los
riesgos de la via intradsea, sobre todo la infeccion, son
asumibles ante el beneficio de disponer de una via veno-
sa rapida y eficaz. En cualquier caso, se trata de un acce-
S0 venoso temporal y debe ser sustituida lo antes posi-
ble por un acceso venoso periférico o central.

La realizacion de pruebas cruzadas es recomenda-
ble en los pacientes en shock en los que previsiblemen-
te se tendran que administrar hemoderivados y especial-
mente en el caso del shock hemorragico; no obstante,
no se debe demorar la administracion de liquidos a un
paciente en shock por este motivo.

Al paciente se le canalizaron 2 vias periféricas y se
monitorizé (Electrocardiograma, Saturacion de Oz y TA no
invasiva). Se le administraron 2 bolos de SSF de 20 ml/kg,
lograndose cierta mejoria hemodinamica (disminucion de
la taquicardia y menor tiempo de recoloracion cutanea).

El paciente fue trasladado a la UCIP, donde se toma-
ron muestras para analisis y se iniciaron preparativos para
canalizar una via venosa central.

Los resultados analiticos iniciales fueron los siguientes:
e Gasometria capilar: pH 7,61, PCO., 41 mmHg, PO,

64 mmHg, EB 19,8 Bicarbonato 41,2 mmol/l, lacta-

to 3,1 mmol/l

e Hemograma: Hemoglobina (Hb) 10,1 g/dL, Hemato-
crito (Htco) 29,7 %, Volumen corpuscular medio (VCM)
81,2 fl, Hemoglobina corpuscular media (HCM) 31 pg,
Leucocitos 10.360/mm3 (65,8% Neutrofilos, 12,3%
Linfocitos, 1% cayados). Plaquetas 249000 /mm3.

e Bioguimica: Urea 58 mg/dL, creatinina 1,3 mmol/L,
calcio 18,2 mg/dL, potasio 3,7 mmol/L, cloro 98
mmol/L, magnesio 1,1 mmol/L, albimina 2,6 g/dL,
Lactato deshidrogenasa (LDH) de 1009 U/L, Protei-
na C reactiva (PCR) de 17,9 mg/dL y velocidad de
sedimentacion globular (VSG) de 113 mm/1? hora.

e (Coagulacion: INR: 1.09, Ratio TTPA: 1.15.

3. A LA VISTA DE LOS RESULTADOS DE LAS PRUEBAS

COMPLEMENTARIAS ;CUAL DE LOS SIGUIENTES JUICIOS

CLINICOS ES EL MAS PROBABLE Y CUAL DEBERIA SER

NUESTRA INTERVENCION AL RESPECTO?

a. Insuficiencia renal aguda (IRA) pre-renal e hipercal-
cemia, administrar hiperhidratacion y furosemida.

b. IRA pre-renal e hipercalcemia, realizar hemofiltracion.

c. IRA renal, hipercalcemia facticia por hipoalbumine-
mia, administrar albimina.

d. Insuficiencia renal crénica (IRC) e hipercalcemia por
hiperparatiroidismo secundario, administrar vitamina
D.

e. IRC secundaria a hipercalcemia y nefrocalcinosis,
programar la colocacion de un catéter de dialisis peri-
toneal.

La respuesta correcta es la b
A raiz de los hallazgos analiticos se identifican en el
paciente las siguientes alteraciones:
e Anemia normocitica y normocromica discreta.
e Elevacion de los valores normales para la edad de Urea
(normal hasta 50 mg/dL) y creatinina (normal < 0,7-
1 mg/dL), indicativos de insuficiencia renal.
e Elevacién de los niveles de Calcio total (valores nor-
males de 9,1-10,4 mg/dL).
e Hipoalbuminemia.
e Elevacion de los reactantes de fase aguda (VSG y PCR).
e | DH elevada (normal < 300 UI/L).
e (Coagulacion sin alteraciones con significacion clinica.
La elevacion de urea y creatinina indica la existencia
de fallo de la funcion renal. La insuficiencia renal cronica
es un proceso larvado, que por definicion se desarrolla
a lo largo de al menos 3 meses y que no empezara a mani-
festarse clinicamente hasta que se haya perdido el 50%
de la poblacion de nefronas. Por tanto no es posible des-
cartar a priori que se trate de una enfermedad renal cré-
nica (ERC). No obstante aunque en la ERC puede produ-
cirse hipercalcemia, el hallazgo comun es la hipocalce-
mia, secundaria a una disminucion de la excrecién de fés-
foro. Para intentar compensar esta situacion se produce
un hiperparatiroidismo secundario, que no suele ser sufi-
ciente por si s6lo para producir hipercalcemia; cuando
ésta se produce en un paciente con ERC e hiperparatiroi-
dismo, suele ser secundaria al tratamiento agresivo de
estas alteraciones, con sales de calcio y/o vitamina D. Por
lo tanto no es probable la existencia de hipercalcemia en
un paciente con ERC que no reciba tratamiento. Ademas,
aunque la vitamina D se emplea en el hiperparatiroidis-
mo secundario de la ERC para tratar de contrarrestar el
efecto perjudicial sobre la mineralizacion ésea (opcion d),
es en si misma una sustancia hipercalcemiante.
La nefrocalcinosis es una causa infrecuente de ERC.
En los nifios suele ser secundaria a alteraciones metabd-
licas como la acidosis tubular renal distal, hiperoxaluria
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TABLA IV. TIPOS DE IRA

Prerrenal Renal Postrrenal

Osmolaridad Urinaria >500 <300 -
Osm Urinaria/Osm Plasmatica >1,5 <1,2 <1,2
Sedimento Normal Hematuria, Cilindros Variable
Na U (meq/l) <20 >40 >40
Excrecion fraccional de Sodio EFNa (%) <1 (<2,5 en recién nacidos) >2 >2
Urea U/ Urea P >20 <20 -
Creatinina U/Creatinina P >40 <20 -
EFUrea (%) <35 >35 -

Martinez Pajares JD, Garcia Ramirez M. Dafio renal agudo. En: Jurado A, Urda AL, Nufiez E. Guia esencial de diagndstico y terapéutica en

pediatria. Madrid: Panamericana. 2011. p. 942-951.

primaria, hipercalciuria idiopatica, hipomagnesemia fami-
liar con hipercalciuria, enfermedad de Dent o sindrome
de Bartter; en los neonatos la causa mas frecuente de
nefrocalcinosis es el empleo de furosemida, siendo en ese
caso una alteracion reversible tras la supresion de la furo-
semida. Cuando la hipercalciuria persiste en el tiempo,
puede conducir a una ERC que se suele manifestar entre
los 10y los 25 afios de edad; no obstante, los pacientes
con nefrocalcinosis (opcién e) suelen presentar clinica
previamente: retraso pondoestatural, defecto de concen-
tracion renal, hematuria, célicos nefriticos, proteinuria,
hipertension arterial e infecciones urinarias recurrentes,
ademas de las propias de la enfermedad de base.

La insuficiencia renal aguda (IRA) se caracteriza por
una disminucién brusca del filtrado glomerular que lleva
a la retencion de productos de degradacion del catabo-
lismo proteico y a una incapacidad para mantener la home-
ostasis de liquidos, electrolitos y el equilibrio acido base.
En la practica se manifiesta como una elevacién de la Urea
y Creatinina plasmaéticas y una alteracion hidroelectroliti-
ca consistente basicamente en hiponatremia (no se pro-
duce hipernatremia hasta fases muy avanzadas), hiper-
kaliemia, hiperfosforemia e hipocalcemia, ademas de aci-
dosis metabdlica.

La IRA puede ser de origen Prerrenal, cuando es debi-
da a una disminucién de la perfusién renal; Renal cuan-
do existe un dafio intrinseco en el parénquima renal; o
Postrenal, si la causa es una obstruccion de la via urina-
ria. La causa mas probable de IRA en un paciente con
shock hipovolémico es la prerrenal; no obstante si la hipo-
perfusion renal se prolonga, el dafio renal puede hacer-
se permanente pasando a ser IRA renal; aunque ambas
situaciones pueden coexistir, la distincion entre IRA pre-
rrenal y renal puede hacerse con un analisis conjunto de
sangre y orina (Tabla V), que valora la capacidad del rifién

para seguir concentrando la orina y reteniendo Sodio. Si
dicha capacidad se conserva, la IRA es prerrenal, con lo
que puede asumirse un dafio renal no esta establecido
y por lo tanto reversible; la presencia de cilindros celula-
res o pigmentados y hematicos apunta a una necrosis
tubular y a un dafo renal establecido. La normalizacion
de la diuresis, con fase polidrica, tras reponer volemia y
la reversibilidad de las alteraciones bioguimicas (especial-
mente de la urea y creatinina), son dos datos que con-
firman clinicamente el fallo prerrenal. Con los datos dis-
ponibles en ese momento no era posible determinar con
fiabilidad el tipo de IRA.

Se considera hipercalcemia a la constatacion de nive-
les de calcio sérico superiores a 10,5 mg/dl. En el plas-
ma el calcio esta presente en tres formas: libre, en forma
de calcio i6nico (50%), constituyendo la fraccion bioldgi-
camente activa; formando complejos con el citrato y el
fosfato (10%); o unido a proteinas (40%), principalmen-
te albumina. Los cambios en cifras de albumina pueden
alterar el calcio sérico total sin afectar el calcio i6nico, es
decir, si las cifras de albumina descienden, el calcio total
medido por el laboratorio sera menor, sin que por ello la
cantidad de calcio iénico, que es el realmente activo, haya
disminuido realmente (las proporciones entre las fraccio-
nes del calcio habran cambiado, por ejemplo a 15% unido
a aniones, 60% libre y 25% unido a proteinas). Por ello,
cuando las concentraciones de proteinas (especialmen-
te la albUmina sérica) estan alterados, se debera realizar
la correccion segln la siguiente formula:

Calcio sérico total corregido (mg/dl) igual a:

e (Calcio total medido (mg/dl) + 0,8 mg/dl por cada gramo de

albumina que disminuye
0

e Calcio total medido (mg/dl) - 0,8 mg/dl por cada gramo de

albumina aumentada
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En este paciente el valor de calcio corregido seria
mayor 19,2 mg/dL. En cualquier caso, no esta indicado
la administracion de albumina como tratamiento de la
hipercalcemia, ni su correccion con los niveles del pacien-
te a menos que presentase otros sintomas (opcién c).

La clinica de la hipercalcemia no suele aparecer hasta
que se alcanzan niveles en torno a 13 mg/dl. Inicialmen-
te se trata de sintoma inespecificos como anorexia, vomi-
tos, estrefimiento, poliuria y polidipsia. A medida que
aumentan los niveles de calcio sérico aparecen otros sin-
tomas generales: pérdida de peso, prurito y astenia; gas-
trointestinales: dolor abdominal, ileo; renales: deshidra-
tacion, insuficiencia renal, nefrocalcinosis; cardiacos: bra-
dicardia, acortamiento del segmento QT y finalmente arrit-
mias; neuropsiquiatricos: alucinaciones, psicosis, obnu-
bilacion, cefalea, parestesias, convulsiones, estupor y
coma; musculares: debilidad e hipotonia. La gradacion
de la hipocalcemia como leve, moderada o grave varia
segln los textos, pero todos coinciden en considerar que
una calcemia 18-20 mg/dL constituye una situacion grave,
potencialmente mortal.

El manejo terapéutico de la hipercalcemia depende
de las cifras de calcio sérico, reservando las medidas mas
agresivas (como la terapia sustitutiva renal) para los casos
mas graves:

e Eltratamiento de la hipercalcemia asintomatica, con
cifras de calcio sérico en torno a 11-12 mg/dl se limi-
ta a hidratar al paciente, restringir la ingesta de cal-
cio y vitamina Dy eliminar posibles factores agravan-
tes (farmacos como las tiazidas, inmovilizacién pro-
longada; ...). Cuando la hipercalcemia es cronica, se
pueden afiadir suplementos de fosfato oral, vigilando
los niveles séricos de calcio y fosforo, pues cuando el
producto Calcio- Fosforo (Ca x P) supera los 55 mg/dL
existe el riesgo de precipitacion y calcifilaxis.

e Cuando las cifras de calcio alcanzan valores por enci-
ma de 14 mg/dl o dan sintomas esta justificado ini-
ciar medidas terapéuticas especificas: La hiperhidra-
tacién puede ser suficiente para cifras de calcemia
entre 12-14 mg/dly con valores > 14mg/dl se afiade
furosemida, que incrementa la excrecion renal de cal-
cio; con estas medidas puede lograrse un descenso
de 0,5a 2 mg/dl en 24 h. El pamidronato, bifosfona-
to del que se tiene mayor experiencia en nifios, admi-
nistrado una vez al dia consigue detener la reabsor-
cién dsea por accion sobre los osteoclastos. La calci-
tonina es un farmaco consigue disminuir los niveles
de calcio en pocas horas, pero su uso esta limitado

FIGURA 2.

por el fendbmeno de taquifilaxia que se produce tras

48 horas de uso y que hace que su efecto desapa-

rezca a los pocos dias. Los corticoides son Utiles en

el tratamiento de la hipercalcemia inducida por leu-
cemias linfoblasticas o linfomas.

Cuando los niveles de Calcio sérico superen los 18
mg/dl, el riesgo vital 0 de complicaciones graves es muy
alto. En dichos casos esta indicado iniciar técnicas de
depuracioén extrarrenal (hemofiltracién, hemodialisis o
diélisis peritoneal) (opcion b).

El paciente fue tratado mediante hemodiafiltracion
venovenosa de alto flujo con liquidos sin calcio, con lo
que se consiguio descender los niveles de calcio hasta
el rango de 15-16 mg/dl al cuarto dia. En ese momen-
to, se suspendid la hemofiltracion y se afadio al trata-
miento pamidronato y un dia después, calcitonina.

Si bien se estabilizo la situacion hemodinamica del
paciente y la funcion renal, a pesar de los tratamientos
realizados no se consiguio normalizar la calcemia.

Se realizaron nuevas pruebas complementarias, con
los siguientes resultados:

Frotis periférico: Hb 7,1 g/dl, 1% mielocitos, 1% eri-
troblastos.

Ecografia abdominal y testicular: Aumento del teste
vy epididimo derechos, con dreas hipoecoicas y aumen-
to del flujo vascular. Nefrocalcinosis bilateral. Esple-
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FIGURA 3.

nomegalia y lesiones focales hepaticas hipoecoicas de
pequefio tamafo. Adenopatias multiples (hilio hepati-
co, retroperitoneales, laterocervicales e intraparotide-
as).

TAC craneal: Lesiones osteoliticas en la calota crane-
al fronto-parietal (Fig. 2).

TAC corporal: Mdltiples adenopatias (intraparotidea
derecha, cervicales, conglomerado retroperitoneal). Infil-
tracion hepética. Esplenomegalia. Aumento de tamafio
del teste derecho. Liquido libre en pelvis (Figs. 3y 4).

4, A LA VISTA DE LA EVOLUCION CLINICA Y DE LOS
DATOS DISPONIBLES EN ESTE MOMENTO ;CUAL DE
ESTOS DIAGNOSTICOS LE PARECE MENOS PROBABLE?
a. Osteitis fibrosa quistica.

Leucemia linfoide aguda.

Linfoma no Hodgkin.

Enfermedad de Hodgkin.

Seminoma.

o oo o

La respuesta correcta es la respuesta e

Los hallazgos de imagen orientan hacia un proceso
de tipo tumoral (infiltracién de diversos 6rganos, ade-
nopatias, imagenes compatibles con metastasis...).

La osteftis fibrosa quistica es una patologia 6sea cau-
sada por un exceso de parathormona (PTH). Este exce-

FIGURA 4.

so de PTH puede ser debido a hiperfuncién primaria
de la glandula paratiroides (por adenoma o carcinoma
paratiroideo), debido a insuficiencia renal o de origen
tumoral.

Clinicamente esta patologia se caracteriza por una
hipercalcemia secundaria (salvo en el caso de la IR en
la que el aumento de PTH trata de compensar una hipo-
calcemia previa) y lesiones dseas caracteristicas debidas
a la resorcion 6sea: reabsorciones subperiosticas en falan-
ges, huesos largos y clavicula; aspecto moteado de los
huesos del craneo que confieren un aspecto “en sal y
pimienta”; pérdida de la densidad 6sea de las vértebras
que confiere a la columna vertebral un aspecto rayado
“en jersey de rugby” y lesiones quisticas formadas por
células semejantes a los osteoclastos llamadas “tumores
pardos”, estas lesiones benignas son a menudo confun-
didas con metéstasis, sobre todo si la causa primaria del
sindrome es tumoral.

La Leucemia linfoblastica aguda (LLA) y los linfomas,
el tumor rabdoide renal maligno, los rabdomiosarcomas,
neuroblastomas y hepatoblastomas con metastasis 6seas,
los tumores del sistema nervioso central, el angiosarco-
ma, el feocromocitoma, el sarcoma de Ewing y el hepa-
toblastoma son, por orden de frecuencia los tumores que
han sido asociados a hipercalcemia en nifios.

Si bien las alteraciones en sangre periférica son muy
leves para hacer pensar por si solas en una LLA, esta
es la neoplasia que mas frecuentemente se asocia a
hipercalcemia como parte de un sindrome paraneopla-
sico.

Los tumores testiculares son mas raros en los nifios
que en los adultos, suponen solo un 1-2% del total de
tumores en la infancia. La edad de presentacién mas fre-
cuente es entre los 2 y los 4 afios, con un descenso pro-
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TABLA V. DATOS CLINICOS SEGUN PERDIDAS ESTIMADAS DE VOLUMEN SANGUINEO

% de perdida de volumen sanguineo

<15% 15-30% 30-40% >40%

FC:

Lactante <140 Ipm 140-160 Ipm 160-180 Ipm >180 Ipm

Nifio <120 Ipm 120-140 Ipm 140-160 Ipm >160 Ipm
FR Normal Hasta x 2 veces la normal 2-2,5 veces la normal >2,5 veces la normal
TA Normal Normal Disminuida Muy Disminuida
Relleno capilar Normal > 2 segundos > 2 segundos Muy deficiente
Neurologico Normal o ansioso Ansioso Somnoliento Letargico
Diuresis > Iml/kg/h 0,5-1 ml/kg/h 0,2-0,5 ml/kg/h Anuria

Calvo Macias C, Milano Manso G. Hipotension arterial. Shock hipovolémico. En: Casado Flores J, Serrano A. Urgencias y tratamiento del

nifio grave 2 ed. Madrid: Ergén; 2007. p. 101-107

gresivo de la incidencia hasta los 15 afios para después
volver a aumentar; en el caso del seminoma la edad tipi-
ca de presentacion es entre los 30-40 afios. Aunque se
han documentado unos pocos casos de hipercalcemia
paraneoplasica asociada a seminomas (opcion e) la pre-
sentacion de la misma puede considerarse extremada-
mente rara.

En este momento se establecio el diagnostico de sos-
pecha de proceso tumoral con afectacion testicular, gan-
glionar y ésea; probablemente Linfoma no Hodgkin dise-
minado con Sindrome paraneoplasico (hipercalcemia).
El resultado del estudio de Medula ésea (M.O.) por parte
del servicio de hematologia confirmé la presencia de celu-
laridad compatible con Linfoma no Hodgkin de alto grado
apoyando el diagnostico.

Se contacto con el Servicio de Cirugia Infantil que rea-
liz6 toma de biopsia de teste derecho.

Desde el ingreso, el paciente habia presentado ten-
dencia al sangrado, con dos episodios de epistaxis que
se resolvieron con compresion y taponamiento con adre-
nalina diluida en suero, petequias y hematomas en las
zonas de puncion y hematoma escrotal tras la cirugia.
Las cifras de plaquetas permanecieron normales (mini-
mo 144000/mm3) asi como los niveles de coagulacion.
La cifra de Hb post-operatoria fue de 8,4 g/dL.

El 8° dia de ingreso presenté una epistaxis intensa
e incoercible, acompafiada de sudoracion, palidez, taqui-
cardia (165 Ipm), taquipnea (30 rpm), relleno capilar
prolongado (3 segundos), tensioén arterial de 140-70
mmHg y Presion venosa central (PVC) 4 mmHg; el
paciente permanecia consciente, alerta y capaz de cola-
borar.

5. ;ANTE LA PRESENCIA DE SHOCK HEMORRAGICO, CON
SANGRADO ACTIVO ;CUAL ES LA SECUENCIA
TERAPEUTICA A APLICAR?

a. Administrar carga de volumen a 40 ml/kg de coloides
o cristaloides, controlar el sangrado, administrar con-
centrado de hematies.

b. Controlar el sangrado, bolo de cristaloide a 20 ml/kg,
segundo bolo de cristaloide a 20 ml/kg, concentrado
de hematies.

c. Controlar el sangrado, bolo de cristaloide a 20 ml/kg,
sangre total.

d. Controlar el sangrado, concentrado de hematies o
cristaloide a 20 ml/kg segln el hematocrito.

e. Controlar el sangrado, correccién de las alteraciones
en la coagulacion si las hubiera (plaguetas o plasma
fresco), reponer la volemia con cristaloide a 20 ml/kg,
concentrado de hematies seglin el hematocrito.

La respuesta correcta es la b

En nifios y adolescentes afectos de cancer, las hemo-
rragias son la segunda causa de muerte, en especial
en las leucemias y con mayor frecuencia en relacion con
trombocitopenia.

Como en cualquier situacion de emergencia vital, la
secuencia de atencién es el ABC: Asegurar via aérea,
asegurar ventilacion y a continuacion atender a las alte-
raciones hemodinamicas.

Cuando existe una hemorragia activa, su control debe
ser la prioridad (opcion a); a continuacion o simultanea-
mente se puede iniciar la reposicion de la volemia, ini-
cialmente con cristaloides. Una referencia puede ser
administrar 3 ml de suero isoténico por ml de sangre per-
dida (Para célculo, tabla I11), aunque si hay signos de
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TABLA V1. INDICACIONES DE TRANSFUSION DE CONCEN-
TRADO DE HEMATIES

Hb < 7 g/dL:

e Sintomas de anemia. Algunos casos pueden llegar a 5 g/dL
sin sintomatologia de anemia y sin precisar por lo tanto trans-
fusion.

e Preoperatorio sin posibilidades de tratamiento etiolégico.

Hb < 10 g/dL:
e Anemia sintomatica.
e Enfermedad cardiopulmonar moderada que precise O, con
Fi0, < 40%

Hb <12 g/dL:
e Patologia cardiopulmonar muy grave con Ventilacion mecéani-
cay O, con FiO, > 40%

Anemia aguda:
e Pérdida aguda de volemia > o igual al 35% de la volemia
e Signos clinicos de hipoxia tras corregir la volemia con coloi-
des o cristaloides

Massuet L. Tratamiento de soporte Il, transfusion de elementos
celulares sanguineos. En: Sanchez de Toledo Codina J, Ortega
Aramburu JJ. Manual practico de Hematologia y Oncologia pedia-
tricas. Madrid: Ergon; 2010. p. 433-440.

shock se administrara una dosis de carga consistente en
1 6 2 bolos de un cristaloide a 20 ml/kg, en funcion de
los efectos sobre la perfusion periférica, la frecuencia car-
diaca, la PVCy TA (Fig. I).

Si persiste la hipo TA a pesar de la dosis de carga
de cristaloides (40 ml/kg) esté indicado administrar pro-
ductos hematicos (sangre o concentrado de hematies)
(opcién b). Puede ser necesario administrar plasma fres-
co cuando se sospeche coagulopatia, consumo de fac-
tores o en transfusiones masivas.

En este paciente se consideré que la via aérea era
estable pues se encontraba consciente y colaborador. Se
llevé a cabo un taponamiento hemostatico y cauteriza-
cién del punto de sangrado por parte del servicio de Oto-
rrinolaringologia. Se administraron 2 bolos de SSF a 20
ml/kg hasta lograr una PVC de 10 mmHg y normalizarse
el resto de parametros hemodinamicos salvo la taquicar-
dia. Se realizé un control analitico que mostraba un hema-
tocrito de 6,8 g/dl.

6. ;CUAL SERIA LA ACTITUD ADECUADA EN ESTE CAS0?

a. Actitud expectante.

b. Realizar nuevo control en 12-24 h, si la Hb baja de 5
g/dl, transfundir concentrado de hematies.

¢. No transfundir a menos que precise suplementos de
oxigeno, con FiO, > 40%.

d. No transfundir a menos que precise ventilacion meca-
nica o suplementos de oxigeno, con FiO, < 40%.

e. Transfundir concentrado de hematies.

La respuesta correcta es la e

Las indicaciones para transfusion de concentrado de
hematies en pacientes oncoldgicos son las que se mues-
tran en la tabla VI.

Se transfundio al paciente un concentrado de hema-
ties.

Ante el control insuficiente de la calcemia con el tra-
tamiento realizado y con la sospecha diagndstica de lin-
foma no Hodgkin diseminado se inicio tratamiento empi-
rico con régimen COPADM, observandose una clara
mejoria clinica, con normalizacion mantenida de la cal-
cemia.

El paciente completo el tratamiento del proceso de
base segtn el protocolo de la SEHOP. Actualmente se
encuentra asintomatico y sin evidencia de restos tumo-
rales.
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Nifia con dificultad respiratoria, urticaria e hipotension

Ponente: N. Lecumberri Garcia. Tutor: A. Pérez Océn

MI: Nifia de 11 afos que consulta por episodio de
dificultad respiratoria, angioedema palpebral y labial, urti-
caria generalizada e hipotension arterial. Refiere haber
ingerido previamente un bocadillo de chocolate.

AP: Dermatitis atopica desde la introducion de leche
artificial. Asma episodico desde los 2-3 afios. Rinocon-
juntivitis alérgica. Reaccidn anafilactica alimentaria con
9 afios de edad. Estudio alérgico positivo para protei-
nas de la leche de vaca y acaros.

EF: T2 36,6°C, FC 60 Ipm, FR 24 rpm, TA 81/37
mmHg. Saturacion oxigeno: 100% Peso 46 kg.

Regular estado general con Glasgow de 15. Acepta-
ble coloracién de piel y mucosas con angioedema palpe-
bral y labial, urticaria generalizada evanescente. Pulsos
periféricos presentes débiles. Signos de dificultad res-
piratoria con tiraje subcostal y supraesternal. Ausculta-
cioén: hipoventilacion bilateral. Abdomen normal; Sig-
nos meningeos negativos. Resto normal.

Se canaliza via venosa periférica y se administra Adre-
nalina im (0,01 mg/kg) sin mejoria de la tensién por lo
que requiere nueva dosis de Adrenalina iv (0,005 mg/kg)
y bolo de suero salino (20 ml/kg). Persistiendo la hipo-
tension y presentando momentaneamente arritmias (extra-
sistoles y taquicardia ventricular con pulso durante 3
segundos) y metilprednisolona iv (60 mg), asi como Clo-
ruro Potdsico 1M (1 mEq/kg) por un potasio de 2,5
mmol/L. Dada la no respuesta inicial al tratamiento se
decide ingreso en UCIP.

1. ;CUAL SERIA SU DIAGNOSTICO DE PRESUNCION ANTE
ESTA PACIENTE?
a. Shock séptico.

Shock hipovolémico.
Shock cardiogénico.
Shock distributivo.
by d son correctas.

® o0 o

La respuesta mas correcta es la d

Los tipos de shock tienen multiples etiologias pero
todos tienen como resultado una déficit tisular de oxi-
geno en los 6rganos vitales en relacion al consumo meta-
bolico de oxigeno, lo cual puede desencadenar un fallo
organico y la muerte si no se actlia de forma temprana.
Un diagnostico preciso es necesario para iniciar interven-
ciones apropiadas y especificos objetivos terapéuticos
seglin el tipo de shock. (d) El shock distributivo se carac-
teriza por resistencias venosas sistémicas (RVS) dismi-
nuidas con o sin descenso asociado del gasto cardiaco.
Esta asociado con una distribucion anormal del flujo san-
guineo microvascular con gasto cardiaco normal 0 aumen-
tado. Hay varias causas, como la anafilaxia (la mas fre-
cuente), el shock neurogénico tras dafio de SNC o0 médu-
la espinal y la sepsis.

El shock anafilactico es tipicamente clasificado como
distributivo aunque también tiene caracteristicas de otros
tipos de shock. Tiene parte de shock hipovolémico por la
fuga capilar, de shock distributivo por la vasodilatacion y
descenso de las resistencias venosas sistémicas y tam-
bién de shock cardiogénico por el descenso de la con-
tractibilidad cardiaca y en algunos casos bradicardia cuan-
do los mecanismos de compensacion se agotan.

La anafilaxia, descrita por primera vez hace un siglo,
abarca una variedad de sintomas y con frecuencia afec-
ta a multiples sistemas organicos. Como una entidad cli-
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TABLA I. CRITERIOS CLINICOS DEL SHOCK ANAFILACTICO

La anafilaxia es altamente probable cuando uno de los siguientes
tres criterios se cumple:

e Comienzo agudo de una enfermedad (minutos u horas) que
afecta a la piel, mucosas 0 ambas: (ej: urticaria generalizada,
prurito, enrojecimiento, inflamacion labios/lengua/vula) y al
menos unos de los siguientes:

— Compromiso respiratorio (p. €j., disnea, sibilantes/bronco-
espasmo, estridor, reduccion del flujo pico espiratorio for-
zado (PEF), hipoxemia)

— Descenso de la tension arterial (TAS<90 mmHg) o sinto-
mas asociados de disfuncién organica (ej. Hipotonia (colap-
s0), sincope).

e 2 0 mas de los siguientes de aparicion rapida tras exposi-
cién a un posible alérgeno para el paciente (de minutos a
varias horas):

— Afectacién de la piel/mucosas (urticaria generalizada,
picor/enrojecimiento, inflamacion de labios/lengua/tvula.

— Compromiso respiratorio (ej: disnea, sibilantes/broncoes-
pasmo, estridor, reduccion del flujo pico espiratorio forza-
do (PEF), hipoxemia).

— Hipotension o sintomas asociados (hipotonia, sincope).

— Sintomas gastrointestinales persistentes (dolor abdomi-
nal, vémitos).

e Hipotension tras exposicion del paciente a alérgeno conocido
para él/ella (de minutos a horas):

— Lactantes y nifios: TAS baja (seglin edad) o descenso >30%
de la TAS.

— Adultos: TAS <90 mmHg o descenso >30% del valor basal.

nica es dificil de definir ya que existe una gran heteroge-
neidad en la terminologfa, criterios y definiciones. Los
sintomas pueden incluir, pero no se limitan a, prurito,
enrojecimiento, urticaria, angioedema, vomitos, diarrea,
calambres abdominales, dificultad respiratoria, sibilan-
cias, hipotensién, sincope y shock. Con menos frecuen-
cia, cefalea, dolor retroesternal y convulsiones. General-
mente, el consenso es que la anafilaxia es una forma
grave de reaccion alérgica que es rapido en el inicio y
si no se trata puede causar la muerte. La persistencia de
la reaccion anafilactica puede evolucionar a shock ana-
filactico, con un patrén de compromiso orgénico varia-
ble y que difiere de un individuo a otro.

Hasta 2006 no se establecieron los criterios de con-
senso para el diagnostico de la anafilaxia, lo que difi-
cultaba la identificacion de los casos y el inicio oportuno
del tratamiento. Fruto de este consenso se presentan los
criterios diagnoésticos de anafilaxia en la tabla I.

Las manifestaciones cutaneas solo estan presentes
en el 20% de los casos. Dentro de las causas de esta
entidad en nifios de mayor a menor frecuencia son: ali-
mentos (86%), medicamentos y picaduras de insectos.
El pico de incidencia de anafilaxia alimentaria esta entre
los 0 a 4 afios de edad. Aunque cualquier alimento puede

causar una reaccion alérgica, los alérgenos alimentarios
MAas CoOmunes que causan reacciones en 10s nifos son
la leche, huevo, trigo, soja, cacahuetes, nueces, el pes-
cado y el marisco. Mientras que la mayoria de los nifios
superan las alergias a la leche, el huevo, el trigo y la soja,
alergias a los cacahuetes, las nueces, el pescado y los
mariscos son a menudo de por vida. En un estudio en el
Reino Unido hasta el 66% de los pacientes con una reac-
cion alérgica informaron de que conocian su alergia ali-
mentaria, sin embargo, mas de la mitad no eran cons-
cientes de que los alimentos que comian contenia el alér-
geno.

Aunque los sintomas cardiovasculares ocurren con
menos frecuencia en las reacciones anafilacticas alimen-
tarias, es importante tener en cuenta las posibles com-
plicaciones. Los sintomas asociados con la hipotensién
pueden incluir nduseas, vomitos, sudoracion, disnea,
hipoxia, mareos, convulsiones y colapso.

2. ;CUAL ES EL MANEJO INICIAL DE UNA REACCION
ANAFILACTICA?

a. Iniciar fluidoterapia con SSF.

Oxigenoterapia y corticoterapia.

Adrenalina intravenosa (0,1 mg/kg).
Adrenalina subcutanea (0,01 mg/kg).
Adrenalina intramuscular (0,01 mg/kg).

® oo o

La respuesta correcta es la e

El tratamiento de primera linea de la anafilaxia es la
adrenalina. El tratamiento precoz es fundamental. La
adrenalina se debe administrar siempre que haya una
reaccion anafilactica que implique algiin sintoma o signo
respiratorio y / o cardiovasculares, de lo contrario no se
recomienda. (e) La administracién intramuscular (de elec-
cion) en el vasto lateral logra un mayor y mas rapido pico
de concentracion plasmatica. La Adrenalina inhalada no
es efectiva por su poca biodisponibilidad sistémica pero
puede ser Util en el edema oral.

La dosis recomendada es de 0,01mg/kg (1:1000)
hasta una dosis méaxima de 0,3 mg, siendo la dosis estan-
dar intramuscular para adultos de 0,2-0,5 mg. En oca-
siones no es suficiente con una Unica dosis, ya que segin
algunos estudios retrospectivos, entre el 16-35% de los
pacientes requieren una segunda dosis de epinefrina
para tratar su reaccion inicial, por ello se puede repetir
cada 5-10 minutos hasta que la situacion se estabilice.
La utilidad de la adrenalina es debida a sus efectos a-
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TABLA II. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE UNA REACCION ANAFILACTICA

Mas frecuentes

Menos frecuentes

Urticaria

Angioedema

Asma

Presincope y sincope vasovagal

Disfuncion de las cuerdas vocales

Crisis de ansiedad

Todas las causas de shock distributivo

Infarto de miocardio o accidente vascular cerebral
Otras causas de dificultad respiratoria aguda

e Anisakiasis

e Scrombroidosis

e Sulfitos

e Anafilaxia catamenial

e Mastocitosis y otros trastornos de los mastocitos
e | eucemia de mastocitos

e Ruptura de quiste hidatidico

e Sindrome de fuga capilar

e Trastornos de Flushing

adrenérgicos de aumento de las resistencias vasculares,
presion arterial y perfusion de las arterias coronarias, con
reduccion de angioedema y la urticaria. Mientras que sus
efectos p1-adrenérgicos aumentan el ritmo y contraccion
cardiaca, y los efectos p2-adrenérgicos median la bron-
codilatacion e inhiben la liberacion de mediadores infla-
matorios. La adrenalina tiene una ventana terapéutica
relativamente estrecha (relacion beneficio/riesgo) que
debe ser considerada. Los efectos secundarios de la adre-
nalina incluyen ansiedad, miedo, inquietud, dolor de
cabeza, presincope, palpitaciones, temblor y palidez, arrit-
mias ventriculares, angina, infarto de miocardio, edema
pulmonar, emergencia hipertensiva y hemorragia intra-
craneal.No hay contraindicaciones absolutas para su uso
pero si contraindicaciones relativas que se deben cono-
cer como su aplicacion en pacientes que presentan una
cirugia cerebral reciente, aneurisma cerebral o adrtico,
hipertiroidismo no controlado, o que usan IMAOs, anti-
depresivos triciclicos o B-Bloqueantes, ya que puedes
interferir con la segregacion de adrenalina endégena y
Su uso celular, agravando y prolongando las crisis.
Otros farmacos que pueden ser Utiles en el manejo de
una reaccion anafilactica son varios. (a) La fluidoterapia
Con expansores es necesaria en los casos de compromi-
so hemodinamico. Se recomienda administrar bolos de
10-20 mil/kg, siendo el suero salino fisioldgico (SSF) el méas
recomendado (si méas de 40-60 ml/kg de SSF se requie-
re soporte inotrépico). Los Antagonistas H1 clorfenirami-
na, cetirizina, elastina, loratadina, etc.) y agonistas H2
(cimetidina, ranitidina, famotidina), pueden darse si un
paciente ha estado expuesto a un alérgeno o desarrolla
sintomas o signos clinicos de una reaccion alérgica, sin
embargo, no hay evidencia de su eficacia en la anafilaxia.
(b) Respecto a los glucocorticoides, los estudios no
son concluyentes y no deben ser considerados como tra-
tamiento de primera linea de la anafilaxia, pero la Orga-

nizacion Mundial de la Alergia sigue recomendando su
uso ya que pueden tener un papel en la prevencion o
aminoramiento en la anafilaxia bifasica o prolongada (por
ejemplo Metilprednisolona 1-2 mg/kg o quivalente duran-
te 3-4 dias). En caso de broncoespasmo es necesario
el uso de broncodilatadores nebulizados o inhalados como
el salbutamol. Y si el paciente toma betablogueantes, esta
indicado el uso de glucagon. Otras medidas terapéuticas
iniciales incluyen la posicion supinay la elevacion de las
piernas para mejorar la precarga cardiaca.

Una la paciente se encuentra en la Unidad de Cui-
dados Intensivos, dada la situacion clinica.

w

. {CUAL SERIA SU ACTITUD A CONTINUACION?

a. Seguir tratamiento con bolos de suero salino fisiol6-
gico (10-20 cc/kg).

b. Iniciar tratamiento con Adrenalina en perfusion con-
tinua.

c. Iniciar de forma conjunta Dopamina y Adrenalina
en perfusién continua.

d. Iniciar de forma conjunta Dopamina y Noradrenalina
en perfusién continua.

e. Iniciar tratamiento con Dopamina en perfusion con-

tinua y en funcion de la clinica presente asociar un

segundo farmaco (Adrenalina o Noradrenalina).

La respuesta correcta es la e

En los casos graves y que no responden al tratamien-
to de primera linea, esta indicado el tratamiento intra-
venoso con una droga vasoactiva. (b) Como primera elec-
cion debe de ser la adrenalina intravenosa en perfusion
continua de 0,1-1 ug/kg/min.

Sitras una primera droga vasoactiva el shock persis-
te, estaria indicado asociar otro farmaco. (c y d) Se podria
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TABLA IIl. FARMACOS VASOACTIVOS

Fco/Mecanismo Dosis/Inicio y duracion

Uso/Efectos

NORADRENALINA
a-1-agonista potente

MAX: 9,1 mcg/kg/min
Inicio: inmediato
Duracién: 1-2 h

ADRENALINA
a-1, Bly2 agonista potente
MAX: 0,5 mcg/kg/min

Inicio inmediato. Duracion 1h

VASOPRESINA Dosis: 0,04 unidades/min
Inicio:inmediato

Vm: 10-20 min

DOPAMINA

DA, a-1y p-1 agonista

(dosis dependiente)
2,5-20 mcg/kg/min)
Max: 50mcg/min
Inicio: 5 min. Vm 2 min.

DOBUTAMINA
-1 potente, B-2 agonista leve Dosis 2,5-20 mcg/min
MAX: 40 mcg/kg/min

Inicio:1-10min. Vm: 2min.

MILRINONA
Inhibidor de la fosfodiesterasa

Dosis: comenzar con 100-180 mcg/min,
una vez que FC se estabiliza, disminuir a
40-60 mcg/min y titular segun TA

Dosis: inicio a 2-10mcg/min

Dosis: inicio con 2,5-5 mcg/kg/min'y
1 2,5-5 cada 10-15 min (rango normal

Dosis: 50 mcg/kg iv en 10 minutos.
Seguido de 0,375-0,75 mcg/kg/min
Inicio: 5-10 horas. Vm:1-3h

Shock vasodilatador o “caliente”
Shock cardiogénico
Efectos: 1 TA, vasoconstriccion, 1GC, 1RVS

Shock vasodilatador

Paro cardiaco

Shock cardiogénico
Anafilaxia

Efectos: 1RVS, 1FC, 11C, 1TA

Shock vasodilatador o “caliente”
Shock cardiogénico
Efectos: 1 TA, 1RVS

Shock vasodilatador

Shock cardiogénico

Bradicardia

Efectos: dosis-dependiente. 1FC, 1GC, 1 TA,
Tvasoconstriccion

Bajo GC

Fallo cardiaco agudo descompensado
Shock cardiogénico

Shock séptico

Bradicardia

Efectos: 11C,1FC,1TA,1RVS

Bajo GC
Fallo cardiaco agudo descompensado
Efectos: 11C, FC,TA. |RVSy RVP.

IC:indice cardiaco, FC: frecuencia cardiaca, TA: tension arterial, RVS: resistencias venosas sistémicas, RVP: resistencias venosas pulmo-

nares, GC:gasto cardiaco

iniciar tratamiento con Dopamina o Noradrenalina indis-
tintamente, u otro tipo de droga vasoactiva ya que no
se han visto diferencias estadisticamente significativas
entre ellas. En la tabla lll se exponen las diferentes dro-
gas vasoactivas. En el manejo del shock anafilactico refrac-
tario hay otro tipo de medicaciones. Una de ellas es la
Vasopresina, la cual puede ser Util en otros tipos de shock
como el séptico y el hipovolémico, asi como en el shock
anafilactico, ya que aumenta la tension arterial y dismi-
nuye los requerimientos de otras drogas vasoactivas.
Su accion se debe a la vasoconstriccion producida en los
receptores V1ay a la reabsorcién de agua en los recep-
tores V2 de la nefrona. Otro de los farmacos que se pue-
den utilizar es el Azul de Metileno, que es un inhibidor
selectivo de la guanilato ciclasa, un segundo mensajero

involucrado en la vasodilatacién mediada por el éxido
nitrico. Tiene efectos beneficiosos sobre los parametros
hemodinédmicos (aumento de tensién arterial, reduccién
de los requerimientos de catecolaminas) y la entrega
de oxigeno, pero su uso puede estar limitado por los efec-
tos adversos pulmonares y ademas sus efectos sobre la
morbilidad y la mortalidad sigue siendo desconocido. Otro
de los farmacos, es el Omalizumab. Se ha estudiado en
todo tipo de alergias pero es mas usado en el manejo del
asmay la rinitis alérgica. Es una molécula de ingenieria
biolégica, que tiene como diana el dominio Cepsilon3 de
la molécula IgE. Se une con la Igk libre y evita que la IgE
libre se adhiera al receptor de alta afinidad de IgE en las
células efectoras, como los mastocitos y baséfilos. El resul-
tado es un blogueo de la liberacion de mediadores de
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estas células y la inhibicion de la presentacion de anti-
geno, por lo que puede prevenir la progresion de las reac-
ciones alérgicas y su severidad. En algunos articulos se
discute también el uso del PHP (Polioxioetilen Hemoglo-
bina Pirudoxalato) frente a placebo y muestran que aun-
que la mortalidad es similar en ambos grupos, el grupo
donde se administra PHP presenta menor tiempo de uti-
lizacion de vasopresores, menor tiempo de ventilacion
mecanica y de estancia en UCI.

Durante su estancia en UCIP se decide administrar
perfusion de Dopamina hasta un maximo de 15
mcg/kg/min junto a perfusion de Adrenalina (maximo
0,45 mcg/kg/min), que tras 8 horas se sustituye por Nor-
adrenalina (0,6 mcg/kg/min) dada la no respuesta. Asi
mismo se canaliza una via venosa central, una via arte-
rial periférica y sondaje urinario. Desde el punto de vista
respiratorio, inicialmente se administré oxigenoterapia
con mascarilla con empeoramiento progresivo por lo que
requirio instauracion de ventilacion mecanica ademas de
tratamiento broncodilatador. Se realizé una analitica de
sangre que mostraba:

Hemograma: Eritrocitos 4000.000/uL. Hemoglobina
12 3 g/dl.. Hematocrito 35%. VCM 87,2 fl. HCM 30,6 pg.
CHCM 35,1 g/dl.. Leucocitos 8.400luL. Neutrdfilos 85,7 %.
Linfocitos 7,9%. Monolitos 5,9%. Eosindfilos 0%. Baso-
filos 0,5%. Plaquetas 343.000/uL.

Bioquimica: Glucosa 190 mg/dL. Urea 38 mg/dL. Cre-
atinina 0,5 mg/dL. Calcio (I) 8,6 mg/dL. lon Sodio 135
mmol/L. lon Potasio 3,9 mmol/L. Cloruro 102 mmol/L.
Alanita aminotransferasa 42 U/L. Creatinina cinasa 53
U/L. Proteina C reactiva 0,23 mg/dL. Gasometria: Lacta-
to 3,1 mmol/L. pH 7,33. Diéxido de carbono 44 mmHg.
Oxigeno 46 mmHg. Exceso de bases -2,7 mmol/L. Hidro-
geno carbonato 23,2 mmol/L. Hb saturacion O, 78%.

4. S| REALMENTE ESTAMOS ANTE UN CASO DE SHOCK

ANAFILACTICO, ;COMO PODEMOS SABERLO?

a. Esimposible saberlo.

b. Unicamente podemos basarnos en la clinica del
paciente.

c. Midiendo los niveles de triptasa sérica.

d. Midiendo los niveles de histamina sérica.

e. Como no responde a la Adrenalina, no es un shock
anafilactico.

La respuesta correcta es la b

El diagndstico diferencial de la anafilaxia es amplio,
en la tabla Il enumeramos las causas méas frecuentes.

Contamos con varios test de laboratorio para el estu-
dio de un paciente con una reaccion alérgica. La anafi-
laxia es causada por la sensibilizacion a un antigeno que
resulta en la formacién de inmunoglobulinas E (IgE) espe-
cificas contra dicho antigeno. Una vez que el paciente se
reexpone al antigeno, las IgE se unen al antigeno y acti-
van los mastocitos y basoéfilos a través del receptor de
IgE. Esta activacion causa la liberacién de mediadores
inflamatorios, produciendo fuga capilar, edema celular y
contraccion de la musculatura lisa.

Podemos medir las IgEs especificas en suero para cada
tipo de antigeno (ver tabla Ill) y realizar los Prick test cuta-
neos, los cuales sélo nos dan informacion de la sensibiliza-
cion del paciente a ciertos antigenos, sin predecir en qué
momento ha ocurrido ni la gravedad de la sensibilizacion.

También es posible medir los niveles de mediadores
inflamatorios que se liberan en la misma reaccion alér-
gica. La histamina tiene una vida media corta y es difi-
cil de procesar. El nivel de Triptasa sérica tomada en
las primeras tres horas, por lo general suele estar eleva-
do lo que confirma el diagndstico clinico. Después de 6
horas y antes de los 30 minutos del evento alérgico, los
niveles de Triptasa puede ser indetectable, por ello se
recomienda tomar tres muestras de sangre a los 30 minu-
tos, dos horas y después de seis horas (este Ultimo como
valor basal). El aumento de la Triptasa sérica (=2 ug/L)
tiene una sensibilidad del 73% y una especificidad del
90%. También cabe matizar que la Triptasa sérica no
siempre se eleva en anafilaxias inducidas por alimentos.

Actualmente se esta investigando en otros marcado-
res de anafilaxia como el factor activador de plaquetas
acetilhidrolasa (PAF-AH), carboxipeptidasa de los mas-
tocitos (CPA3), B-triptasa madura y Quimasa.

La paciente presenté una estabilizacion hemodi-
ndamica progresiva pudiéndose retirar el tratamiento
vasopresor al tercer dia. Se asocié al tratamiento anti-
histaminico H1 (Dexclorfeniramina) y H2 (Ranitidina) y
corticoide (metilprednisolona 2 mg/kg/dia). Presenté un
RAST (Radio Allergo Sorbent Test; cuantificacion de
IgEs séricas especificas) positivo a proteinas de la leche
de la vaca y una positividad de los niveles de Triptasa
sérica (3,4 ng/L).

Es dada de alta a planta donde se continta con el tra-
tamiento antihistaminico y corticoideo no presentando nin-
guna incidencia pudiendo ser dada de alta a su domicilio.
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TABLA IV. VALORES DE POSITIVIDAD PARA LA IDENTIFICA-
CION DE LOS NIVELES DE IGE ESPECIFICA DE ALIMENTOS
(IMMUNOCAP, PHADIA AB, UPPSALA'Y SUECIA)

Leche de vaca (=15 kU/L)

Huevo (=7 kU/L)

Cachuete (=14 kU/L)

Frutos secos (=15 kU/L)

Pescado (=20 kU/L)

En los nifios los valores mas bajos se utilizan para la leche
(=5 kU/L) y huevos (=2 kU/L)

5. ;COMO PODEMOS PREDECIR UNA REACCION

ANAFILACTICA SEVERA EN UN PACIENTE?

a. Segun el tipo de antigeno que produce la reaccion
alérgica en el paciente.

b. Cuanto mas tarde se administre la adrenalina, el pro-
nostico mejora.

c. Es mas frecuente en pacientes con patologfa de base.

d. Siexiste historia de atopia.

e. Todas son correctas menos b.

La respuesta correcta es la e

En nifios las causas mas frecuentes de anafilaxia fatal
son de mayor a menor: medicaciones>comida>picadu-
ras>otros. Existen factores de riesgo que pueden prede-
cir el desarrollo de una anafilaxia severa o fatal como
(enfermedad atdpica coexistente, asma mal controlado
(fundamentalmente en adolescentes), niveles bajos de
Vitamina D, enfermedad respiratoria coexistente, enfer-
medad cardiovascular de base, retraso en la administra-
cion de la Adrenalina, primera reaccion en la adolescen-
cia, alergia a los frutos secos, alergia a la Galactosa-alfa-
galactosa (carne), reacciones en los meses de Marzo-
Abril y Julio-Agosto, deficiencia en el factor activador pla-
quetario acetilhidrolasa (PAF)), pero el dato que indica
de forma més evidente un mayor riesgo de anafilaxia seve-
ra y reacciones bifasicas, es el retraso en la administra-
cion de la primera dosis de adrenalina (b). Otros datos
indican que en mujeres puede haber reacciones mas
severas si existe anafilaxia al latex, agentes diagndsticos,
relajantes musculares y aspirina. En cambio, la urtica-
ria es menos frecuente en anafilaxias graves. Las mayo-
res causas de muerte en la anfilaxia son: Asfixia (45%),
Shock (41%), Desconocido (12%) y Sobre dosis Adre-
nalina (2%).

La paciente presento varias reacciones alérgica alimen-
tarias posteriormente, requiriendo de nuevo ingreso en

UCIP en una de ellas. Fue controlada en el servicio de Aler-
gologia ampliandose el estudio alergologico tanto con prue-
bas cutaneas como sanguineas y espirometria, presentan-
do alergia a proteinas de la leche de vaca (IgE especifica
Alfa-lactoalbimina 0,01 KU/L, Beta-latoglobulina 0,11
KU/L, Caseina 14,3 KU/L), acaros (Dpteronyssinus 0,93
KU/L) y gramineas (Phleum pratense 0,32 KU/L).

6. ;QUE TRATAMIENTO AL ALTA DEBE RECIBIR LA PACIENTE?

a. Antihistaminicos orales.

b. En caso de sospecha de reaccion alérgica acudira a
Urgencias.

c. Corticoides inhalados.

d. Adrenalina intramuscular.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e

La mejor prevencion de una reaccion anafilactica es
la evitacion estricta de la ingesta o el contacto con los ali-
mentos o sustancias que la producen, pero esto muchas
veces no es posible porque no podemos eliminarlos del
medio o desconocemos ddnde nos los podemos encon-
trar. Por ello, todo paciente con una reaccion anafilacti-
ca debe ser dado de alta con un autoinyector de adrena-
lina (Adreject®, EpiPen®, Altellus®). En el mercado hay
disponibles de 0,15mg (nifios) y 0,3mg (adultos y nifios
>30 kg). Deben hacer uso de él en caso de presentar sin-
tomas respiratorios en el contexto de una posible reac-
cion (dificultad respiratoria, tos o ruidos respiratorios) o
hemodinamicas (mareo, pérdida de conciencia)... y acu-
dira de forma inmediata a un Centro médico. El retraso
en la administracion de la adrenalina se asocia con reac-
ciones anafilacticas fatales. Ademas de su prescripcion,
es importante educar a los pacientes sobre su uso ade-
cuado y reforzar la importancia de tenerla a disposicion
en todo momento.

En caso de presentar sintomas cutédneos se podria
recomendar tomar antihistaminico asi como un bronco-
dilatador si hay sintomas respiratorios. En pacientes con
historia de asma, sobre todo si mal controlado, una de
las opciones serfa instaurar tratamiento corticoideo inha-
lado como tratamiento de base.

La paciente presentd posteriormente varias reaccio-
nes alérgicas leves pudiéndose controlar con tratamien-
fo ambulatorio.
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TABLA V. SINTOMAS EN IPLV

Aparato digestivo:

e Fallo crecimiento

e Diarrea cronica

® Rechazo tomas
Vémitos/Regurgitaciones
Ferropenia/Sangre oculta en heces
Hipoalbuminemia
Enteropatia/colitis (célicos)

Piel:

e Dermatitis atopica
Agioedema
Urticaria

Respiratorio:
e Rinorrea
e Edema laringeo
e QObstruccién bronquial
e Tos crénica

General:
e Anafilaxia

7. EN CASO DE ENCONTRARNOS FRENTE A UN PACIENTE
NUEVO CON SOSPECHA DE INTOLERANCIA A LAS PROTEINAS
DE LA LECHE DE VACA, ;QUE DEBEMOS HACER?

a. Administrar leche de soja.

b. Suspender la lactancia materna.

c. Iniciar una féormula de leche hidrolizada.

d. Suspender la ingesta de leche de por vida.
e. ay cson correctas.

La respuesta correcta es la e

Varios sintomas pueden ser la guia para pensar que
un paciente tiene una hipersensibilidad a las proteinas de
la leche de vaca (ver tabla V y algoritmos 1y 2). Diferen-
ciar los conceptos de alergia e intolerancia es importante
ya que pueden llevar a confusion. Se habla de alergia ali-
mentaria cuando estamos frente a una reaccion adversa
condicionada por una respuesta inmune, tipo Igk 0 media-
da por células, frente antigenos alimentarios. Cuando no
existe evidencia de respuesta inmune, pero si una relacion
causal, se habla de intolerancia. La alergia a las proteinas
de la leche de vaca (APLV) se diagnostica por al menos
uno de los siguientes (clinica positiva, IgE total elevada,
IgEs especificas, pruebas cutéaneas y/o de parche positi-
vas). La intolerancia (IPLV) la clinica suele ser mas de un
proceso malabsortivo insidioso, con esteatorrea y/o crea-
torrea elevadas, un aumento de IgA sérica y rara vez IgEs
especfificas positivas. La alergia a las proteinas de la leche
de vaca tiene una prevalencia del 2 al 7.5%, pudiendo
aparecer en nifios con lactancia materna exclusiva o par-
cial. Los nifios con lactancia materna exclusiva (4-6 pri-
meros meses) reduce el riesgo de alergia a las proteinas

ALGORITMO 1. Manejo del lactante con lactancia materna exclusiva.
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Nifa con dificultad respiratoria, urticaria e hipotensién

ALGORITMO 2. Manejo del lactante alimentado con férmula (Arch Argent Pediatr 2009; 107(5):459-470).

de la leche de vaca y de manifestaciones severas. Tanto
en la APLV como en la IPLV, se debe recomendar a las
madres lactantes la no ingesta de derivados lacteos y con-
tinuar con la lactancia materna o usar formulas diferentes
ala leche de vaca. Las alternativas a la leche de vaca que
existen en el mercado son varias: Férmulas hidrolizadas,
Formulas de aminodacidos, Férmula de proteinas de arroz,
Leche de soja (esta Ultima no antes de los 6 meses)...Tras
la eliminacion de la leche, se puede hacer un test de pro-
vocacion y el estudio alergolégico. Generalmente, la APLV
en adultos es poco comun, desarrollandose tolerancia a
los 2 afios de vida el 51% y hacia los 3-4 afios el 80% de
los pacientes.

DIAGNOSTICOS FINALES

e Shock anafilactico.

e Hipersensibilidad a las proteinas de la leche de vaca
mediada por IgE.
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Lactante con fiebre y taquicardia

Ponente: N. Paniagua Calzén. Tutor: J. Lépez Bayon, N. Paniagua Calzon

Se presenta el caso de una lactante de 8 meses que
acude por fiebre sin foco de 12 horas de evolucion de
hasta 39°C, rectal. Epidemiologia familiar negativa.

Antecedentes personales

e Alergia IgE mediada a proteinas de leche de vaca.

e Vacunacion reglada. No vacunacion antineumoco-
cica.

e No otros datos médico-quirdrgicos de interés.

Exploracion fisica

Peso: 7,10 kg, T°C: 38,2°C rectal, T.A: 96/45 mmHg,
F.C: 226 Ipm, F.R: 38 rom, Sat. Oxigeno: 100 % (FiO- 1).

A: Via aérea permeable.

B: Buena entrada de aire bilateral. Taquipneica.

C: Taquicardica, sin soplos. Relleno capilar alargado.
Pulsos periféricos palpables.

D: Pupilas isocdricas reactivas, agitada, irritable. Fon-
tanela normotensa.

E: Lesiones petequiales y purpdricas generalizadas.

La sospecha inicial es de shock séptico por menin-
gococo y se inician maniobras para la estabilizacion de
la paciente.

8 horas antes...

Valorada previamente en otro centro por fiebre, no
termometrada, de unas horas de evolucion.

EF: Peso 7.1 kg, T°C 39°C rectal. F.C 176 lpom. Exan-
tema maculo-eritematoso en cara, tronco y extremida-
des, inespecifico. Resto anodino.

Evolucion: Permanece 2 horas en la sala de espera,
no consta nueva toma de constantes ni revaloraciones

de la exploracion fisica. La familia solicita alta voluntaria,
con estudio de orina pendiente.

1. LA PACIENTE PRESENTA UNA MENINGOCOCEMIA,

PERO HABIA SIDO VALORADA 9 HORAS ANTES EN OTRO

CENTRO DONDE SE OBJETIVO FIEBRE Y TAQUICARDIA;

PARA CONSIDERAR EL DIAGNOSTICO CLINICO PRECOZ DE

SHOCK SEPTICO, ;CUAL DE LOS SIGUIENTES DATOS

DEBERIA ASOCIAR?)

a. Alteracion del estado mental.

b. Presion de pulso (TA sistolica/TAS-TA diastolica/TAD)
amplia.

c. Hipotension.

d. Hiperlactacidemia.

e. aylob.

La respuesta correcta es la e

La triada fiebre, taquicardia y vasodilatacion es fre-
cuente en nifios con infecciones benignas, pero la aso-
ciacion con alteraciones del estado mental, opcion a (irri-
tabilidad, llanto inapropiado, adormecimiento o dificul-
tad para despertar, confusion, letargia, pobre interaccion
con sus padres) debe hacer sospechar el shock séptico.

La presencia de una presién de pulso amplia (opcion
b), debida a una disminucién de la TAD, es un hecho
diferenciador del shock caliente, y de las fases iniciales
de shock donde los mecanismos compensadores aun
sostienen la tension (shock compensado).

En la conferencia internacional de consenso, desarro-
llada en Paris en 2006, se entiende el shock como un
fallo en el aporte de oxigeno y/o en la utilizacién de can-
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tidades adecuadas de oxigeno, que puede incluir la pre-
sencia de hipotension (opcién c), pero no de forma nece-
saria. Dicho de otro modo, en ese consenso el shock es
definido por disfuncion circulatoria o celular manifesta-
da por marcadores de hipoperfusion (tales como la ele-
vacion de lactato —opcién d- o el descenso de la satura-
cién venosa central), con o sin hipotension. Sin embar-
g0, hay que tener en cuenta que en fases iniciales del
shock caliente, el lactato puede ser normal y la satura-
cion venosa central elevada.

La recomendacion del comité de expertos que ha rea-
lizado la actualizacion de la American College of Critical
Care Medicine, se basa en el diagnostico del shock sép-
tico pediatrico mediante examenes clinicos y no en tras-
tornos bioquimicos. La hipotension es un hallazgo tardio
y no se debe esperar a su presencia para considerar el
diagndstico de shock.

Como se ha reflejado, la sospecha de infeccién (pre-
sencia de fiebre o hipotermia) con taquicardia y signos
de perfusion inadecuada entre los que se incluyen:

e Relleno capilar >2 segundos (frio) o relleno capilar en
flash (shock caliente)

e Disminucion de pulsos (shock frio)

e Extremidades frias y mala perfusion -color moteado

(shock frio)

e Pulsos saltones con presién de pulso amplia (shock
caliente)

e Alteracion del estado mental

¢ Oliguria < 1 ml/kg/h (shock frio)

permiten el diagnostico de shock séptico antes de apa-

recer la hipotension.

2. ANTE LA SITUACION CLINICA DE LA PACIENTE, ;QUE

MEDIDAS SE CONSIDERAN LAS MAS ADECUADAS?:

a. Tomar la TA con manguito y monitorizar una arteria.

b. Medir la presion venosa central (PVC).

c. Colocar una mascarilla reservorio de O, y canalizar
una via.

d. Administrar 20 ml/kg de suero salino fisiologico (SSF)

e. cyd.

La respuesta correcta es la e

Idealmente el diagnostico del shock deberia realizar-
se antes de que se produzca hipotension, pero aun pre-
sentandola, la monitorizacion invasiva de la tension arte-
rial, (opcién a), no formaria parte de esta fase del trata-
miento.

Del mismo modo la PVC, (opcién b), tampoco forma-
ria parte de la monitorizacion en esta fase.

Uno de los objetivos terapéuticos durante la fase pre-
coz de la resucitacion, es mantener la permeabilidad de
la via aérea, la oxigenacion y la ventilacion. Por tanto la
administracion de oxigeno en forma de altos flujos es prio-
ritaria (opcion c). Podria considerarse que la alteracion
del nivel de conciencia de esta paciente no garantiza una
via aérea permeable y segura, lo que conduciria a una
intubacién con secuencia de intubacion rapida que obli-
ga a disponer de un acceso venoso y a la optimizacion
hemodinamica previa a dicha maniobra. Del mismo modo,
se puede considerar que esa alteracion de consciencia
puede revertir al mejorar la perfusion cerebral con el volu-
men (opcién d), (el nivel de consciencia o la escala de
Glasgow de un paciente en shock deberia realizarse una
vez que éste ha sido reanimado).

Tras la estabilizacion de la Ay la B, se debe adminis-
trar fluidos isoténicos en bolos (opcién d); inicialmente
volimenes de 40-60 ml/kg, aunque pueden ser necesa-
rias cantidades tan elevadas como 200 ml/kg. Los obje-
tivos hemodinamicos en esta fase pasan por normalizar la
frecuencia cardiaca y el relleno capilar, conseguir pulsos
normales sin diferencia de calidad entre periféricos y cen-
trales, normalizacion del gradiente térmico central-perifé-
rico, extremidades calientes, diuresis > 1 ml/kg/h, tension
arterial normal para la edad (la tension no invasiva tiene
valor siempre que los pulsos sean palpables) y niveles nor-
males de calcio i6nico y glucemia. Es la falta de respues-
ta a la administracion de volumen la que obligara a con-
siderar la necesidad de una monitorizacion invasiva.

3. TRAS LA ADMINISTRACION DE 60 ML/KG DE FLUIDOS

ISOTONICOS, LA PACIENTE SIGUE TAQUICARDICA,

TAQUIPNEICA, HIPERTERMICA Y CON ALTERACION DEL

NIVEL DE CONSCIENCIA. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES

MEDIDAS SE CONSIDERA MAS ADECUADA EN ESTE

MOMENTO?

a. Administracion de inotropos por una 22 via periféri-
ca.

b. Sedacién para canalizacién de arteria y acceso veno-
so central.

c. Intubacion oro traqueal con tubo balonado.

d. Administracién de 20 ml/kg de albumina al 5%.

e. Todas.

La respuesta correcta es la e
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La administracién de dopamina (5-9 mcg/kg/min),
dobutamina o adrenalina (0,05-0,3 mcg/kg/min) puede
ser necesaria como soporte inotrépico de primera linea
en esta fase de la reanimacion. Se debe tener en cuen-
ta que los menores de 12 meses pueden tener una res-
puesta pobre a la dopamina/dobutamina.

Lo ideal serfa la administracion a través de un caté-
ter venoso central (CVC), pero en esta situacion de emer-
gencia y hasta disponer de un acceso venoso central, los
inotropos (no los presores) pueden administrarse a tra-
vés de una via periférica de forma mas diluida, asociada
con una solucion de arrastre que garantice una llegada
rapida al corazén, y con vigilancia de signos de infiltra-
cion periférica.

Como se ha comentado previamente, la ausencia de
respuesta al volumen, y la necesidad de titular los inotro-
pos-presores, obliga a monitorizar de forma cruenta la
tension arterial y la PVC para poder monitorizar la pre-
sion de perfusion (diferencia entre tension arterial media
y PVC), uno de los objetivos de reanimacion.

La decision de intubar al paciente casi siempre es
una decision clinica (alteracion mental e imposibilidad
de garantizar via aérea segura, trabajo respiratorio incre-
mentado) mas que una decisién gasométrica, y no se
debe esperar a tener una confirmacién de laboratorio.
Desde un punto de vista practico, muchas veces se pro-
duce cuando se precisa sedoanalgesia para canalizar
vias, y es obligado considerarlo en cualquier paciente que
no se estabiliza con volumen e inotropos periféricos.

Permite que la parte del gasto cardiaco (GC) destina-
da al trabajo respiratorio (que puede verse incrementa-
da de un 5% hasta un 40% en situacién de sepsis) pueda
ser derivada hacia otros drganos vitales. Al asociarse a
sedacion, nos facilitaré el control de la temperatura, otra
medida encaminada a la disminucion en el consumo de
oxigeno.

Es frecuente que en esta fase inicial sea necesario
optimizar el volumen hasta cifras de 200 ml/kg para rever-
tir el shock. La exploracion fisica (hepatomegalia, ester-
tores pulmonares) y la disponibilidad de otros datos de
monitorizacion derivados de la canalizacion de vias cen-
trales y arteria (saturacion venosa central de Oy~ SvcO,,
monitorizacion de GC, agua extrapulmonar, volumen de
sangre intratoracico, variacion de volumen sistdlico, etc....)
ayudaré posteriormente a optimizar el volumen o la tera-
pia inovasopresora.

La respuesta correcta es €), pero en la atencion ini-
cial de este tipo de pacientes criticos, a veces resulta difi-

cil llevar a cabo todas las maniobras a la vez. Por ello,

una propuesta de orden éptimo puede ser iniciar la admi-

nistracion de inotropos periféricos y optimizar el volumen;
administrar la sedacion para intubar y una vez realiza-
do todo ello, continuar con la monitorizacion cruenta.

Practicamente hasta ahora toda la actuacion se ha
basado en el reconocimiento de una situacion clinica,
emprender unas medidas terapéuticas y valorar unos
objetivos clinicos: normalizacion de FC, relleno capilar <
2 seg. en el shock frio, normalizacion de pulsos, eliminar
gradiente térmico, normalizar el estado mental, tension
arterial normal para la edad, diuresis > 1 ml/kg/h, etc.

Las herramientas de monitorizacién empleadas han
sido:

e Tacto para valorar el relleno capilar, el gradiente tér-
mico, palpar higado y los pulsos (centrales y perifé-
ricos)

e \ista para apreciar el color, la taquipnea, la circula-
cién periférica

e (Ofdo para valorar la respiracion, su interacciéon con
nosotros o su familia

e Ayuda de un fonendoscopio, de un pulsioximetro,
monitor béasico (ECG, frecuencia cardiaca y respira-
toria) y de un manguito de tension.

Como viene refrendado en la literatura, los estudios
que han intentado correlacionar la exploracion clinica, el
juicio clinico y los datos hemodinamicos, demuestran que
dicha correlacién cuando menos no es buena, asi que
parece obligado intentar disponer de informacién mas
veraz de la situacion hemodinamica del paciente a tra-
vés de monitorizacion invasiva.

4. UNA VEZ MONITORIZADA LA PACIENTE DE FORMA
INVASIVA (CATETER ARTERIAL Y VENOSO CENTRAL),
;QUE PARAMETRO SE CONSIDERA MAS ADECUADO PARA
GUIAR LA RESUCITACION?:

a. Lactico.

Saturacion venosa central de O,

Presion venosa central.

Presion de perfusion (TAM-PVC).

byd.

® oo o

La respuesta correcta es e

La hiperlactacidemia (opcién a) es un indicador de
hipoxia tisular y metabolismo anaerobio, aunque existen
otros mecanismos en el enfermo critico que podrian expli-
carla, sin estar relacionada con la hipoxia:
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e Aumento del ritmo glucolitico asociado a la inflama-
cion

e Disminucion del aclaramiento hepatico del lactico que
se observa en la sepsis, la insuficiencia hepatica, ope-
rados cardiacos o tras cirugia hepatica

¢ Disfuncién mitocondrial por hipoxia citopatica

e Alteracion en la funcién de la piruvato deshidrogena-
sa (PDH) que esta inhibida en la sepsis

e Algunos farmacos, entre los que destaca la adrenali-
na, que estimula la glucdlisis

Las reacciones quimicas asociadas a la formacion de
lactato desde la glucosa, no producen hidrogeniones, no
producen acidosis. Lo que sucede es que en situacion
de hipoxia celular, la hidrdlisis del ATP produce hidroge-
niones que no pueden ser reutilizados en la formacién
de nuevo ATP por dicho déficit de oxigeno. Es decir que
la hiperlactacidemia y la acidosis comparten una causa
comun, y es su presencia simultanea la que hara pensar
que la causa es la hipoxia celular, mientras que cuando
no coexisten se podréa orientar hacia otras causas.

La Conferencia de Consenso sobre monitorizacion
hemodinamica en el shock (Paris 2006) establecio6
que:

e Ellactato es un marcador recomendado para el diag-
nostico y determinacion del estadio de shock

e Aln con limitaciones, es un buen marcador subro-
gado de hipoperfusion tisular en el shock

e Lareduccion progresiva en sangre y la correccion de
la acidosis, probablemente reflejan la restauracion del
flujo sanguineo de los érganos

e Resultan utiles las determinaciones seriadas de lac-
tico y de exceso de bases, en el shock séptico, como
predictores pronosticos.

A pesar de ello, las elevaciones moderadas en enfer-
mos aparentemente reanimados son dificiles de interpre-
tar (hipoxia oculta, disminucién de PDH, etc.) y se des-
conoce si la determinacion del lactato en sangre como
guia terapéutica durante la reanimacion del shock, mejo-
ra el prondstico.

La saturacion venosa central de oxigeno, (opcion b),
probablemente es el mejor indicador “aislado” de la ade-
cuacion del transporte de oxigeno, ya que representa la
cantidad de oxigeno que queda en la sangre tras su paso
por los tejidos.

Un descenso de gasto cardiaco 0 un exceso en el con-
sumo de oxigeno se pueden compensar aumentando la
diferencia arteriovenosa de oxigeno, es decir con una dis-
minucion de la saturacion venosa mixta; este mecanis-

mo es precoz y puede anticiparse al aumento del lactico
en sangre.

Pese a todo, un valor normal no garantiza una oxige-
nacion adecuada en todos los érganos si la vasoregula-
cion esta alterada; en situaciones de microcirculacion
muy alterada con fenémenos de shunt y flujos heterogé-
neos, pueden coexistir valores elevados de saturacion
venosa central, con hipoxia tisular. En este sentido, se ha
demostrado en adultos sépticos que un gradiente de CO,
entre sangre venosa central y arterial [P(cv-a) CO,] mayor
de 6 mmHg podria haber identificado a pacientes que
permanecian inadecuadamente resucitados a pesar de
haber alcanzado el objetivo de SvcO, de 70%.

El uso de la saturacion venosa central como valor
subrogado de la saturacién venosa mixta (Sv), ha sido
ampliamente estudiado en adultos pero no tanto en nifios.
Cuando se utiliza la Svc de cava superior o inferior como
medida de la Sv, hay que tener en cuenta que existe una
diferencia basal entre territorio cava superior e inferior,
relacionado con el retorno venoso del rifidn y del siste-
ma porto-hepatico, que estan mucho mas saturados que
el resto de territorios, de forma que la Svc de cava supe-
rior es un 2-3% mas baja que la saturacion venosa mixta
en adultos sanos. En situacion de shock, la relaciéon entre
la saturacion de cava superior y la saturacién mixta se
invierte, de forma que la de cava superior es mayor que
la mixta con diferencias reportadas entre un 5y un 18%.
Esto se debe a que en el curso de la enfermedad la satu-
racion de la cava inferior se reduce precozmente (redis-
tribucion de flujos del territorio esplacnico, renal y mesen-
térico hacia coronario y cerebral) mientras el cerebral se
mantiene, llevando a un retraso en el decremento de la
saturacion de la cava superior. Es decir, que la satura-
cion de la cava superior va a sobreestimar, y la de cava
inferior puede infraestimar, la saturacién venosa mixta.

La Surviving Sepsis Campaign recomienda una satu-
racion venosa mixta de oxigeno superior a 65% 0 una
saturacion de vena cava superior mayor de 70%.

La presion venosa central, (opcion ¢), describe la pre-
sién de la sangre en la vena cava intratoracica cerca de
la auricula derecha y es una aproximacion a la presion
auricular derecha (determinante del llenado del ventri-
culo derecho). Como el volumen latido del ventriculo dere-
cho, determina el llenado del ventriculo izquierdo, se
asume que la PVC es una medicion indirecta de pre-
carga izquierda. Sin embargo, los cambios en el tono
venoso, en la presion intratoracica (PEEP, etc.), en la com-
plianza y la geometria de los ventriculos izquierdo y dere-
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cho que suceden en los pacientes criticos, hacen que

exista una relacion pobre entre PVC y volumen teledias-

tolico del ventriculo derecho. En una revision sistemati-
ca publicada en Chest en 2008 se demuestra que no
existe asociacion entre PVC y volumen circulante, que la

PVC es un mal indicador de precarga derecha e izquier-

da, y que no predice la capacidad de responder a la carga

de fluidos, que es la primera actuacion en la resucitacion
del paciente critico (pero que los estudios clinicos han
demostrado tasas de respuesta en adultos, del 50% de
los pacientes). A pesar de ello sigue considerandose,

tanto en las guias de adultos como en las pediatricas, y

se acepta que valores inferiores a 5 mmHg se podrian

considerar predictivos de la respuesta a la expansion de
volumen; como objetivos de resucitacion se establecen

8-12 mmHg, pudiendo incrementarse al rango de 12-15

mmHg en presencia de ventilacion mecanica o alteracio-

nes de la complianza ventricular preexistentes.

Como se sefiald previamente, la terapia debe ir diri-
gida a restaurar el estado mental, la frecuencia cardiaca
a rango normal, la perfusion periférica, la palpacién de
pulsos periféricos y una tension arterial normal para la
edad. El flujo sanguineo de un érgano depende directa-
mente de la presion de perfusion (TAM-PVC) e inversa-
mente de las resistencias; el rifdn y el cerebro tienen
regulacion vasomotora permitiéndoles un flujo adecua-
do incluso en situaciones de baja tension arterial, pero
hasta un punto critico a partir del cual se ve comprome-
tida la habilidad del 6rgano de mantener su perfusion.
Los rifiones son los 6rganos que reciben en segundo lugar
mas flujo por gramo de tejido del organismo, y la medi-
cion de la diuresis y el aclaramiento de creatinina pue-
den ser indicadores de un adecuado flujo y presion de
perfusion (a nivel abdominal y en situacion de gran fuga
capilar, distension de asas, etc., puede resultar mas util
considerar la diferencia entre tension arterial media y pre-
sion intra-abdominal).

En la conferencia de consenso en reanimacion hemo-
dindmica de Paris 2006, se recomienda mantener una
TAM de 65 mmHg en los adultos en shock de cualquier
etiologia excepto en dos situaciones especiales:

a. Paciente traumatico con hemorragia incontrolable;
en el que habra que mantener una TAM de 40 hasta
que se controle la hemorragia bien quirirgicamente
0 mediante radiologia intervencionista.

b. Traumatismo craneoencefalico grave sin hemorra-
gia sistémica, en el que se recomienda tener una
TAM>90 mmHg hasta tener monitorizada la presion

intracraneal y asegurar una correcta presion de per-

fusion cerebral.

En la puesta al dia 2007 se apunta a la monitoriza-
cion cruenta de la tension arterial y de la PVC, la obten-
cién de una presion de perfusion normal, opcion d, para
la edad (recién nacido 55 mmHg; menores de 1 afio
60 mm Hg, y en de 1afio, 65 mmHg) y una Svc superior
a 70% como los pasos previos para reconocer diferen-
tes patrones de sepsis y optimizar la terapia con volu-
men, hemoderivados y/o inopresores (que previamente
no se habia optimizado al no disponer de CVC, SvcO,,
TAMy presion de perfusion).

5. ESTA PACIENTE SE ENCUENTRA EN SITUACION DE
SHOCK REFRACTARIO A CATECOLAMINAS, MANTENIENDO
UNA PRESION DE PERFUSION BAJA, Y CARACTERISTICAS
DE SHOCK FRI0. DE CARA A OPTIMIZAR EL MANEJO
HEMODINAMICO SE PLANTEA MEDIR EL GASTO
CARDIACO MEDIANTE UN METODO DE DILUCION DE UN
INDICADOR. ;CUAL DE LOS SIGUIENTES SE CONSIDERA
MAS ADECUADO PARA ELLO?

Termodilucion transpulmonar.

Dilucion transpulmonar de litio.

Densitometria de pulso tefiido.

Dilucion de ultrasonido.

Ninguno de ellos es adecuado.

® a0 oo

La respuesta correcta es a
Los métodos de medicién del GC asociados a la dilu-
cién de un indicador, se basan en la administracion intra-
venosa de dicho indicador, y la medicion del cambio de
concentracién del mismo en relacion al tiempo; el flujo
es inversamente proporcional al area bajo la curva de
concentracion-tiempo. Dichos métodos, independien-
temente del indicador usado, deben reunir las siguien-
tes condiciones:
e Flujo sanguineo constante
e Nula, 0 minima, perdida de indicador entre punto de
inyeccion y de deteccion
e Mezcla completa de indicador con la sangre
e Elindicador debe pasar solo una vez por el punto de
deteccion
e Requiere un catéter venoso central y uno arterial
La termodilucién transpulmonar (TDTP), opcién a,
utiliza la energia térmica como indicador; se esta impo-
niendo como estandar para mediciéon del GC en nifios.
Permite la valoracion del volumen telediastolico global
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(GEDV) que es una estimacion de precarga, del agua
extravascular pulmonar (ELVW) que es una cuantifica-
cion del edema pulmonar, y puede asociarse a una medi-
cién continua del GC, basado en el analisis del contorno
de la onda de pulso.

La dilucion transpulmonar de litio, opcion b, utiliza el
cloruro de litio (CILi) como indicador; actualmente s6lo
hay un estudio pediatrico validando la medicion del GC
por dicho método. No puede ser utilizado en presencia
de algunos relajantes musculares no despolarizantes, y
en algunos paises esta prohibida la utilizaciéon del CILi
como indicador. La FDA no ha aprobado su uso para
menores de 40 kg.

La densitometria de pulso tefiido, opcion ¢, permite
la medicion de GC a través de una adaptacion de la pul-
sioximetria y de un analizador especifico; la administra-
cion de verde indocianina en el lado venoso supone cam-
bios en la lectura de la onda de pulso en el lado arte-
rial. Las frecuencias cardiacas elevadas, la mala circula-
cion periférica, el edema intersticial y los movimientos,
artefactan la sefal de la onda de pulso e influyen en las
estimaciones del GC. Es una técnica aun no validada, y
su aplicacion en la practica clinica aun es desconoci-
da.

La dilucion de ultrasonidos, opcion d, se introdujo ini-
cialmente en pacientes adultos durante la hemodialisis
y aun esta en desarrollo. Se basa en la conexién de una
asa extracorpdrea a los catéteres venoso y arterial; en
dicho asa se introduce el indicador (generalmente sali-
no isoténico a temperatura corporal) mientras que una
bomba de rodillo mantiene un flujo constante a través de
dicho asa (el sistema precisa el cebado previo a la serie
de mediciones del GC). La diferencia de velocidad entre
la sangre y el salino isotonico, induce un descenso de
velocidad del ultrasonido que es utilizada para obtener
la curva de dilucién. Estan disponibles los primeros datos
pediatricos con dicho método, pero se precisan mas estu-
dios, y en diferentes situaciones de nifios criticos, para
asegurar su validez. El uso de un indicador no toxico, de
poco volumen (0,5 ml/kg) y a temperatura corporal lo
hace muy atractivo para nifios, y para pacientes en ries-
go de sobrecarga de volumen. Proporciona variables
hemodinémicas estaticas tales como el volumen de san-
gre central, volumen telediastolico total y el volumen cir-
culante activo, variables para las cuales su utilidad clini-
ca aun no ha sido evaluada.

En adultos no existe evidencia de que el uso de un
catéter de arteria pulmonar haya mejorado la morbimor-

talidad de los pacientes criticos. Tampoco existe eviden-
cia de que la monitorizacién del GC en pediatria mejore
el pronostico de los pacientes criticos, aunque si aporta
al clinico informacion esencial del estado hemodinami-
co; permite la discriminacion entre una situacion de bajo
gasto cardiaco y un estado hiperdindmico (caracteriza-
do por alto gasto y resistencias bajas) y de este modo evi-
tar la administra-cion indiscriminada de fluidos, y guiar
la utilizacion de inotropos y vasopresores. Es necesaria
la realizacion de estudios clinicos acerca de terapia hemo-
dindmica guiada por el GC.

6. DURANTE LA GUARDIA SE HAN REALIZADO VARIAS
TERMODILUCIONES TRANSPULMONARES; LA PACIENTE
PERSISTE EN UNA SITUACION DE FRIALDAD Y MALA
PERFUSION PERIFERICA, TENSION ARTERIAL MEDIA DE
75 mm Hg, PVC 12 mmHg, Y APOYO CON DOPAMINA 5
mcg/kg/min, ADRENALINA 2 mcg/kg/min Y
NORADRENALINA 1 mcg/kg/min COMO DATOS MAS
SIGNIFICATIVOS DE LAS TERMODILUCIONES SERIADAS,
SE OBTIENEN UNAS RESISTENCIAS VASCULARES
SISTEMICAS INDEXADAS (RVSI) QUE HAN PASADO DE
744 A 1479 DYN.S.CM-5, UN iNDICE CARDIACO (IC) QUE
HA DISMINUIDO DE 4,84 A 2,8 L/min/m2, UNA
CONTRACTILIDAD (DPMAX) QUE HA IDO EN DESCENSO
PROGRESIVAMENTE, UNA VARIACION DE VOLUMEN
SISTOLICO (VVS) >10%, CON UN iNDICE DE VOLUMEN
TELE-DIASTOLICO GLOBAL (GEDVI ) MENOR DE 400 ml/m2
Y UN iNDICE DE AGUA EXTRAVASCULAR PULMONAR (EVLWI)
DE 20 ml/kg. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES ACTUACIONES SE
PUEDE CONSIDERAR MAS CORRECTA?
a. Administrar cargas de volumen.
b. No administrar méas volumen ya que PVC y EVLWi
indican que la paciente no tolerara mas.
c. Introducir levosimendan.
d. ayc.
byc.

@

La respuesta correcta es d

Como se ha comentado previamente, la PVC no refle-
ja realmente el estado de volumen y tampoco indica la
posicion de esta paciente en la curva de Frank-Starling,
es decir no ayuda a conocer si se encuentra en una situa-
cion de precarga-dependencia (zona pendiente de la
curva, respondedora al volumen) o de precarga-indepen-
dencia (zona plana de la curva, no respuesta a la carga
de volumen).
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El volumen telediastélico global indexado (GEDVi) se
relaciona con la precarga en estudios con adultos y en
modelos experimentales con animales; también refleja la
precarga en nifios, y una mejor prediccion de la respues-
ta a la expansion, en relacién al IC medido mediante
TDTP, que la PVC. No hay disponibles estudios clinicos
mostrando un valor que prediga la respuesta a fluidos y
se desconoce si los puntos de corte son similares entre
lactantes, nifios y adultos (se consideran valores norma-
les para adultos de 680-800 ml/m2y para nifios de 400-
600 ml/m2).

En cuanto al agua pulmonar extravascular indexado
(EVLWi), para la poblacion adulta se consideran norma-
les valores entre 3-7 mi/kg, y se asocian a edema pulmo-
nar niveles >10 ml/kg. En pediatria se ha comprobado
que poseen valores mayores que los de adultos (en nifios
pequefios se consideran normales valores hasta de 20
ml/kg).

En un estudio comparando EVLWi con una puntua-
cion radioldgica de edema pulmonar en nifios criticos,
no se pudo encontrar correlacion. Lo mismo sucede cuan-
do se intenta correlacionar la relacion PaO2/FiO,, o el gra-
diente A-a de oxigeno y el EVLWi o la puntuacion radio-
l6gica, asi que el valor clinico de la estimacion del agua
pulmonar en nifios no es claro (opcion b).

Recientemente se han explicado esas diferencias en
los valores de GEDViy EVLWi, en relacion con los cam-
bios tan significativos de peso, talla, superficie corporal,
proporcion de tejido pulmonar/peso corporal, volimenes
cardiacos/superficie corporal, etc., y se han propuesto
incluso factores de correccién para dichos parametros.
A pesar de ello se debe mantener cierta precaucion a
la hora de interpretarlos, corregidos o no, en los nifos
pequenfios.

La variacion del volumen sistélico y la variacion de la
presion de pulso se consideran pardmetros dindmicos
de precarga dependencia; no estiman la precarga ni pro-
porcionan informacién de la volemia sino que informan
de la respuesta del corazén ante una variacion de la pre-
carga, permitiéndonos identificar en qué parte de la curva
de Frank-Starling se esta moviendo el paciente y en fun-
cion de la magnitud del cambio, establecer un grado
de dependencia (cuanto mayor variacion, mayor es la
dependencia y por tanto, mayor el incremento esperado
tras la administracion de volumen, opcion a).

Estos parametros se han estudiado en pacientes en
ventilacion mecéanica a presion positiva intermitente, la
cual induce cambios ciclicos en el volumen sistélico del

ventriculo izquierdo y por tanto reproducen fluctuacio-
nes en la presion arterial.

En nifos y en modelos animales pediatricos experi-
mentales se ha comprobado que predicen la respuesta
a fluidos, pero aun no se han establecido puntos de corte
como en adultos.

Otra maniobra para valorar la respuesta a fluidos
contrastada en adultos tanto ventilados como en espon-
tanea, es la elevacion pasiva de las piernas; actualmen-
te no hay estudios disponibles en nifios, y para algunos
autores que han investigado en este sentido, los nifios
mas pequefios no reproducen los hallazgos probable-
mente debido al relativo bajo volumen de sangre de las
piernas.

La paciente del caso se encuentra en una situacion
hemodinamica de gasto cardiaco bajo probablemente en
relacion con haber obtenido un aumento de postcarga a
expensas de noradrenalina (los intentos de disminuir la
dosis producian disminucion de la TAM y por tanto de la
presion de perfusion), y con unos datos orientadores
de situarse aun en una zona de precarga-dependencia
(con las limitaciones citadas); la opcion terapéutica fue
encaminada a optimizar la precarga e introducir un inotro-
po, optando por el levosimendan (opcion ¢y d).

7. LA PACIENTE ES MONITORIZADA MEDIANTE TECNICA

NIRS (ESPECTROSCOPIA CERCANA AL

INFRARROJO/NEAR-INFRARED SPECTROSCOPY),

MANTENIENDO UNA SATURACION REGIONAL (RSO,)

CEREBRAL SUPERIOR AL 50% Y UNA RS0, A NIVEL

RENAL, QUE HA AUMENTADO PROGRESIVAMENTE. ;QUE

ES LO QUE SUGIEREN ESTOS DAT0S?

a. Estos valores transmiten cierta tranquilidad, ya que
rSO, cerebral se ha mantenido por encima de 50%.

b. La evolucién de rSO, renal no aporta nada en este
momento de la evolucion.

c. No son fiables los valores citados, ni los cerebrales ni
los renales.

d. ;Qué es NIRS?

Parece que tiene valor, pero con ciertas limitaciones.

@

La repuesta correcta es la e

La espectroscopia cercana al infrarrojo (NIRS, near-
infrared spectroscopy) permite estimar la saturacion regio-
nal de oxigeno del tejido subyacente al detector a una
profundidad aproximada de 2-3 cm, con un volumen de
1 cm3. Se trata de una técnica no invasiva que no requie-
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ANEXO I

Medida

Valores normales

indice cardiaco

indice resistencias vasculares sistémicas
fndice de volumen tele-diastélico global
fndice de volumen sangre intratoracica

2-4 L/min/m?

1200-2400 dyn x cm5/m?
400-600 ml/m2

550-850 ml/m?

Indice de agua extravascular pulmonar <20 ml/kg

Indice contractilidad ventriculo izquierdo 1200-2000 mmHg/seg
Variacion de volumen sistolico <10%

Variacion de presion de pulso <10%

Modificado y traducido de Pediatr Crit Care Med 2011 Vol. 12, No. 4, 460.

re deteccion de pulso, lo cual es muy frecuente en esta- DIAGNOSTOS FINALES

dos de bajo gasta cardiaco (opcién d). La relacion entre
la saturacion de la hemoglobina capilar-venosa a nivel de
[6bulo frontal y el dafio cerebral ha sido descrita en mode-
los animales y humanos. Sin embargo, no se han defini-
do claramente ni rangos terapéuticos especificos para
cada tipo de paciente o situacion clinica, ni el estandar
de monitorizacion, ni el mejor algoritmo para calcular la
saturacion de oxigeno.

Tanto la saturacion medida en el &rea cerebral como
la somatica (territorio esplacnico, renal...opcién by c)
pueden ser aplicadas para estimar la saturacion venosa
mixta. Ha sido validada como herramienta para la moni-
torizacion cerebral en la cirugia cardiaca pediatrica.

En estudios prospectivos de poblacién adulta se ha
establecido que valores cerebrales inferiores a 50% de
forma mantenida o disminuciones de 20% de valores
basales, se asocian con mayor probabilidad de afecta-
cion neuroldgica (opcion a).

Sin embargo, la evidencia de efectividad del NIRS en
la deteccion y guia para manejo de situaciones de per-
fusion alterada en pacientes pediatricos sin patologia car-
diaca es, hoy por hoy, limitada (opcion e).

Otros estudios han monitorizado la saturacion tisular,
medida en distintas localizaciones musculares (eminen-
cia tenar, musculo deltoides o masetero) hallando aso-
ciacién entre niveles inferiores a 78% y riesgo aumenta-
do de mortalidad tardia. Este dato no se ha correlaciona-
do con otros marcadores de oxigenacion arterial salvo
con el lactato.

Una vez que se consigue optimizar las variables que
reflejan la macrocirculacion (presion arterial media, satu-
racion venosa central, diuresis...) continta siendo un
desafio a pie de cama la monitorizacién de la microcir-
culacion, en la que el NIRS juega un papel ain pendien-
te de definir completamente.

Shock séptico secundario a meningococemia.

COMENTARIOS FINALES

“Believe nothing, no matter where you read it or who
has said it, not even if | have said it, unless it agrees with
your own reason and your own common sense” (Bud-
dha).

Los pacientes de UCIP se caracterizan por una gran
heterogeneidad, y un ejemplo de ello, es el caso del
paciente en shock séptico que puede combinar los cua-
tro tipos de shock clasicamente definidos (hipovolémico,
obstructivo, cardiogénico y distributivo). Si a ello se suma
los cambios en el desarrollo consustanciales al cambio
de edad (peso, talla, superficie corporal, etc.) es facil-
mente entendible que no exista un modelo Unico de moni-
torizacion hemodinamica y/o de transporte de oxigeno,
que cubra las necesidades de toda la poblacion de pacien-
tes criticos pediatricos.

En este caso clinico se ha pretendido reflejar some-
ramente, algunos de los aspectos de la monitorizacion
hemodinamica (invasiva y no invasiva), sin poder llegar
a profundizar en todos los aspectos, ni en todas las téc-
nicas disponibles (oximetria venosa continua, NIRS, medi-
cién por ecografia del GC, bioreactancia y otros muchos)
ya que actualmente, muchas de ellas no han sido vali-
dadas en pediatria (0 al menos no en todos los escena-
rios clinicos), no estan al alcance de todos los centros, o
se trata de estudios de caracter experimental.

“Una fuente de error de todas las modalidades de
monitorizacion (incluyendo el catéter de arteria pulmo-
nar) es el riesgo de prestar atencion de forma exclusiva
al monitor, numero, tendencia, y no prestarla al estado
fisico del paciente. No existe substituto al examen fisico
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secuencial, para evaluar la eficacia (o no) de nuestras
intervenciones y decisiones terapéuticas. Todas las moda-
lidades de monitorizacion necesitan ser integradas con
el examen fisico, mas alla de la persecucion de un para-
metro aislado, y sin tener en cuenta lo que nos estan
diciendo nuestros ojos, oidos y manos” (Doctores Wong
v Dalton)
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Caso clf n

Paciente con fiebre, taquicardia y
disminucion del nivel de conciencia

Ponente: A.M. Porras Pozo. Tutor: 1. Ibarra de la Rosa

Nifia de 8 afios que consulta en el servicio de urgen-
cias por fiebre de hasta 38.5°C de 5 horas de evolucion,
vémitos y cefalea, asi como aparicion reciente de lesio-
nes purpdricas en cuello. Ha recibido una dosis de anti-
térmico en su domicilio.

Antecedentes personales: Hiperreactividad bronquial
en tratamiento con corticoides inhalados y beta 2 a
demanda. No otras enfermedades ni intervenciones qui-
rdrgicas previas. Bien vacunada segtn calendario vigen-
te (no incluida antineumocdcica). No refieren alergias
medicamentosas conocidas.

Antecedentes familiares: sin interés para el proceso
actual. No ambiente epidémico.

Exploracion a llegada: Frecuencia cardiaca (FC) 130
lom. Tension arterial (TA) 87/35 mmHg, Frecuencia res-
piratoria (FR) 30 rom, T2 36,5 °C, Saturacion transcuta-
nea de O, (SattcO2): 99%.

Sensorio deprimido, alternando periodos de irritabili-
dad y somnolencia (Glasgow 13/15). Signos meningeos
negativos. Mal estado general. Palidez generalizada, mala
perfusion periférica, relleno capilar lento (> 2 segundos),
pulsos periféricos débiles, frialdad distal con gradiente tér-
mico a nivel de tobillos y muriecas. Lesiones petequiales
y purpdricas en cuello y térax. ACR: tonos ritmicos. Mur-
mullo vesicular conservado, no ruidos sobreafiadidos.
Abdomen blando, depresible, no masas ni megalias.

Se canalizan 2 vias periféricas y se extraen pruebas
complementarias:

e Hemograma: leucocitos 4.200/mm3 (56,4 % Neu-
tréfilos), Hemoglobina 13,5 g/dL, Ht° 40,9%, plague-
tas 79.000/mm3.

e Bioquimica: glucemia, Na, K, Ca, proteinas, trans-
aminasas y bilirrubina dentro de la normalidad. Fun-

cion renal: urea 37 mg/dL, creatinina 2,1 mg/dL, PCR
66 mg/L, PCT 153 ng/mL.

e Coagulacion: actividad de protrombina 27,3%, TTPa
ratio 3,2, INR 2,21, fibrinégeno 0,8 g/l..

e Gasometria venosa: pH 7,25, PO, 24 mmHg, SatO.:
38,8%, PCO, 31 mmHg, HCO-3 14,5 mmol/L, Exce-
so de bases -12 mmol/L, Lactico 5 mmol/L.

e Hemocultivo.

e PCR de sepsis comunitaria en sangre.

1. CON ESTOS DATOS ;CUAL ES SU DIAGNOSTICO DE
SOSPECHA?

a. Bacteriemia.

Sepsis.

Sepsis grave.

Shock séptico.

Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica.

® oo o

Las posibles respuestas correctas son lady la d
Los términos alrededor del proceso séptico han teni-

do un significado confuso en las Ultimas décadas, sien-

do en 2005 cuando se realizd la adaptacion de esta ter-
minologia a la patologia pediatrica:

1. Bacteriemia (respuesta A): define la presencia de bac-
terias viables en sangre, la cual puede ser transitoria
y asintomatica.

2. Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS)
(respuesta E): cuando se cumplen al menos 2 de los
siguientes 4 criterios (uno de ellos debe ser alteracién
de la temperatura o del recuente leucocitario):

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

67



68

Paciente con fiebre, taquicardia y disminucién del nivel de conciencia

TABLA 1. TOMADA DEL DOCUMENTO DE CONSENSO SECIP-
SEUP SOBRE MANEJO DE SEPSIS GRAVE Y SHOCK SEPTICO
EN PEDIATRIA

Criterios de disfuncién organica

Disfuncidn cardiovascular
e Tras administracion de fluidos isoténicos = 40 ml/kg en 1h:
presion arterial < P5 para su edad o PAS < 2DE por debajo
de normal para su edad
0
e Necesidad de drogas vasoactivas para mantener PA en
rango normal (Dopamina > 5mcg/kg/min o cualquier dosis
de Adrenalina, Noradrenalina o Dobutamina).
0
Dos de los siguientes:
— Acidosis metabdlica inexplicable: déficit de bases < 5
mEqg/L
— Incremento de lactato arterial > 2 veces por encima del
normal
Oliguria < 0,5 ml/kg/h
Relleno capilar alargado > 5 seg
Gradiente de T? central-periférica > 3°C

Disfuncion respiratoria
e Pa0./Fi0, < 300, sin cardiopatia cianética o enfermedad
pulmonar previas
0
e PaCO, > 65 (0 20 mmHg sobre la PaCO, basal)
0
e Necesidad de > 50% de FiO, para SatO, > 92%

Disfuncion neuroldgica
e Score de coma de Glasgow < 11
0
e Cambio brusco con descenso de = 3 puntos desde un score
basal anormal.

Disfuncion hematologica
e Recuento plaquetario < 80.000/mms3 o descenso del 50%
del valor previo anterior a 3 Ultimos dias (en pacientes crénicos
hemato-oncolégicos)
0
e Relacion internacional normalizada (INR) > 2

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

Disfuncion hepatica
e Bilirrubina total = 4 mg/dl (no en neonatos)
0
e ALT 2 veces por encima del limite normal para su edad

http://www.secip.com/publicaciones/protocolos/cat_view/68-
protocolos/75-sepsis

e Alteracion de la FC, definida como:

— Una elevacién >2 DE de la media para su edad
(en ausencia de estimulos externos, medicacion
0 estimulo doloroso) o una elevacién inexplicable
de la FC durante 0,5-4 horas.

— Por debajo del afio de edad, bradicardia < P10
para su edad )en ausencia de estimulo vagal,
medicacion beta-bloqueante o cardiopatia con-

FIGURA 1.

génita) o disminucion de la frecuencia inexplica-
ble durante mas de 0,5 horas.

e Taquipnea: frecuencia respiratoria > 2 DE sobre la
media para la edad, o necesidad de ventilacién meca-
nica para un proceso agudo no relacionado con enfer-
medad neuromuscular o anestesia general.

e Recuento leucocitario elevado o disminuido para
su edad (no secundario a quimioterapia) 6 >10%
de neutrdéfilos inmaduros.

Estos hallazgos pueden ser debidos 0 no a un proce-

so infeccioso

3. Sepsis (respuesta B): SRIS en presencia 0 como resul-
tado de una infeccién sospechada o confirmada, y
que no sea explicado por otra causa.

4. Sepsis grave (respuesta C): cuando existe afiadida
disfuncion cardiovascular 6 SDRA o dos 0 mas dis-
funciones del resto de érganos.

5. Shock séptico (respuesta D): es la definicién mas con-
trovertida y que ha cambiado en los Ultimos afios. Hasta
hace poco, se definia por hipotensién y/o hipoperfu-
sién periférica, con relleno capilar lento, aunque se ha
demostrado que en edad pediatrica los pacientes pue-
den estar gravemente enfermos y mantener al mismo
tiempo cifras de tension normales hasta fases muy
avanzadas. Por ello, en la actualidad se emplea el tér-
mino disfuncién organica cardiovascular para hablar
de shock séptico (Tabla 1), definiendo un estado evo-
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TABLA II. DIFERENCIAS EN EL TRATAMIENTO ENTRE EL NINO Y EL ADULTO CON SHOCK SEPTICO

Terapia Nifio

Adulto

Volumen
pueden necesitar mas de 60 cc/kg

Antibiéticos

Inotrépicos y vasopresores — Adrenalina via periférica en shock frio

Noradrenalina para shock caliente
Hipertension pulmonar
Bajo gasto cardiaco con RVS altas

Vasodilatadores

ECMO
NO inhalado
Hidrocortisona

Neonatos con fallo de VD

Generalmente necesitan abundantes fluidos:

Recomendacién de inicio precoz dentro de la 1% hora

Supervivencia del 80% en neonatos y 50% en nifios

Insuficiencia adrenal absoluta con niveles de cortisol
< 18 mcg/dL tras ACTH o basal < 5 meg/dL

Resucitacién con fluidos hasta PVC 12 cmH,0

Recomendacion de inicio precoz dentro de las
2 primeras horas

De primera linea Noradrenalina con o sin dobutamina
Vasopresina en shock caliente

No indicado

No indicacién. Empleado en casos de HIN1
No indicacion

En casos de no respuesta a vasopresores,
independiente de niveles de cortisol

Tabla modificada de Aneja RK, Carcillo JA. Differences between adult and pediatric septic shock. Minerva anestesiologica. 2011; 77:

986-92.

lucionado dentro de la sepsis. Sin embargo, si nos ajus-

tamos a la definicion que ofrecen las Guias Clinicas del

American College of Critical Care Medicine en la actua-

lizacion del afio 2009, la presencia de hipotensién en

un nifio con sospecha clinica de infeccién seria ya diag-

nostico de Shock séptico (Fig. 1).

Asi, dependiendo de que definicién sigamos, se podri-
an considerar tanto la C como la D como las respuestas
correctas. La paciente cumple los criterios de un SRIS
de probable origen infeccioso que se acompafia de alte-
racion hemodinamica y disfuncion hematologica (plaque-
tas < 80000, INR >2).

Dentro de las posibles etiologias, la meningococemia
es la mas probable, ya que més del 90% de las sepsis
con purpura se deben a N. Meningitidis.

Con el diagnostico de sepsis grave/shock séptico de
posible origen meningocdcico (que posteriormente se
confirma mediante PCR en sangre).

2. ;CUAL SERIA SU PRIMERA ACTUACION?

a. Puncion lumbar previo inicio de antibioterapia (cefo-
taxima 300 mg/kg, vancomicina 60 mg/kg/dia en 4
dosis).

b. Iniciar antibioterapia de amplio espectro sin realizar pun-
cion lumbar y remitir a la UCIP sin pérdida de tiempo.

c. Carga de volumen a 10 cc/kg en 30 minutos mas anti-
bioterapia.

d. Carga de volumen a 20 cc/kg en 10 minutos més ini-
cio de antibioterapia con cefotaxima a 300 mg/kg.

e. Monitorizar al paciente, administrar oxigeno, y admi-
nistrar carga de volumen a 20 cc/kg en 10 minutos
mas inicio de antibioterapia con cefotaxima a 300
mg/kg + vancomicina.

La respuesta mas correcta es la e

La sepsis en el paciente pediatrico es un problema
sanitario importante por la morbi-mortalidad que conlle-
va. Ante la sospecha clinica de sepsis grave se debe ini-
ciar sin demora el tratamiento, ya que la precocidad en
la instauracion de éste va a ser determinante en el pro-
nostico, basado en la mejor evidencia disponible. Con
este objetivo surgi6é hace una década la campafia inter-
nacional “Sobrevivir a la sepsis”, con actualizaciones pos-
teriores en 2004 y 2008. En ellas se describen las pau-
tas de identificacion y tratamiento precoz del paciente
séptico, con un apartado especifico para el paciente pedia-
trico. También existen las Guias Clinicas del American
College of Critical Care Medicine y en nuestro pafs la
SECIP y la SEUP elaboraron en 2008 un consenso sobre
el manejo en la sepsis grave y shock séptico en el pacien-
te pediatrico, basado en la experiencia internacional y de
nuestro pafs.

El concepto “tratamiento precoz” engloba las prime-
ras 6 horas, y especialmente la 1% hora, determinada
como la hora “de oro”, en las que el tratamiento no debe
demorarse a la espera del traslado. Las medidas inicia-
les ante la sospecha de una sepsis son establecer el ABC
de la reanimacion si es preciso, administracion de oxige-
no, correccién de hipoglucemia/hipocalcemia si las hubie-
ra, monitorizaciéon y canalizacion de 2 vias periféricas



70

Paciente con fiebre, taquicardia y disminucién del nivel de conciencia

TABLA IIl. ANTIBIOTERAPIA EMPIRICA DE LA SEPSIS EN EL PACIENTE PEDIATRICO PREVIAMENTE SANO (MAYORES DE 3

MESES)

Foco de unfeccion Antibiético Dosis iv

Alternativa/Alérgicos

Ninguno, respiratorio ITU o SNC
6

Ceftriaxona: 50 mg/kg/12-24 h

Cefotaxima: 50-75 mg/kg/6-8 h

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

Sospecha de meningitis neumocécica, afladir:  Sospecha de infeccion invasiva por estreptococo

Vancomicina: 60mg/kg/dia/ cada 6 h

Peritonitis (perforacionviscera hueca) Amoxiclavulanico: 100-150 mg/kg/dia/ cada

6-8 h
0

Piperacilina-tazobactam: 200-300mg/kg/dia/

cada6h
0
Meropenem: 20 mg/kg/8 h

Con Amikacina: 15-20 mg/kg/24h

del grupo A:
Penicilina: G 50.000 U/kg/4 h con
Clindamicina: 10 mg/kg/6-8 h

Metronidazol: 7,5 mg/kg/6h

0

Clindamicina: 10 mg/kg/6 h con Aztreonan:
25 mg/kg/6h

0

Gentamicina: 5 mg/kg/24 h

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

Tomado del Documento de consenso SECIP-SEUP sobre manejo de sepsis grave y Shock séptico en pediatria
http://www.secip.com/publicaciones/protocolos/cat_view/68-protocolos/75-sepsis

para la extraccion de pruebas complementarias y la infu-

sién de liquidos y antibioterapia de forma inmediata:

e Fluidoterapia: bien con cristaloides o coloides, a 20
cc/kg de forma rapida (5-10 minutos).

e Antibioterapia precoz: al no encontrar foco y por la
edad de la paciente, la recomendacion es de cefota-
xima a 300 mg/kg/dia en 4 dosis (Tabla ). Se afia-
dirfa vancomicina a 60 mg/kg/dia en 4 dosis si se
acompafa de meningitis y no se puede descartar
como causa un neumococo (lo que no es nuestro
caso). Se debe administrar lo antes posible y siem-
pre en la primera hora de reconocimiento del shock.
Antes del inicio de la antibioterapia es preciso extraer
los cultivos necesarios, sin que ésto retrase el trata-
miento antibiotico.

3. ;HASTA CUANDO ADMINISTRARIA VOLUMEN?

a. Hasta que se normalice la frecuencia cardiaca y el
relleno capilar.

b. Hasta alcanzar un estado mental normal.
Hasta normalizar la PA.

D. Hasta que aparezcan signos de sobrecarga de volu-
men.

e. Todas las anteriores.

La respuesta mas correcta es la e
En el shock séptico se produce una disfuncioén circu-
latoria que conlleva un fallo en la liberacion de suficien-

tes cantidades de oxigeno y otros nutrientes para satis-
facer las demandas metabdlicas de los tejidos. Debido al
déficit de entrega de oxigeno a las células del organismo
finalmente se produce un fallo multiorganico y la muer-
te irremediable.

Atendiendo a la ecuacion de Fick, el transporte de
oxigeno (DOy) a los tejidos es una funcién directa del
gasto cardiaco (GC) y del contenido arterial de O,
(Ca0,):

DOg =GCx CaOz
GC=FCxVS
Ca0,=(Hb x 1,34 x Sat0O,) + (0,003 x Pa0,)

A su vez, el VS depende de la precarga, postcarga,
contractilidad y relajacion diastolica cardiacas.

Ante una situaciéon de shock el organismo pone
en marcha una serie de mecanismos compensatorios,
capaces de mantener el trasporte de oxigeno a los teji-
dos mediante el aumento del gasto cardiaco. Habla-
mos entonces de shock compensado, en el que se pro-
duce un aumento de la FC, de la contractilidad y la rela-
jacion del miocardio y optimizacion de la pre y postcar-
ga; en el paciente pediatrico hay que tener en cuenta
que el GC depende mas de la FC que del VS porque
cuanto menor es el nifilo menor es el desarrollo de la
masa miocéardica. Conviene recordar que la elevacion
de las cifras de Hb y su saturacién también incremen-
ta el transporte de O,, y aungue no son mecanismos
compensatorios, si pueden utilizarse como recursos
terapéuticos.
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Cuando estos mecanismos compensatorios no pue-
den mantener la demanda de oxigeno del organismo
hablamos de shock descompensado, apareciendo hipo-
xia tisular. Si ésta se prolonga en el tiempo generara dis-
funcion de los érganos y shock irreversible y muerte. Por
lo tanto, es imprescindible el reconocimiento del Shock
desde su fase compensada para iniciar tratamiento pre-
coz, siendo la taquicardia el signo principal en el pacien-
te pediatrico.

En la fisiopatologia del shock séptico pediatrico pre-
domina la hipovolemia relativa, por lo que la administra-
cion de volumen mejora el volumen sistolico y con ello
ayuda a restaurar la perfusion de los tejidos. Asi pues,
durante los primeros minutos, se administraran fluidos
con lo siguientes objetivos terapéuticos (obtenidos de los
pardmetros de monitorizacion clinica):

e Normalizar la frecuencia cardiaca.

e Disminuir el relleno capilar por debajo de 2 segun-
dos.

e Conseguir una PA normal con pulsos periféricos nor-
males sin diferencia con los centrales.

e Normalizar el estado mental

La expansion volumétrica viene limitada por la apari-
cién de signos de sobrecarga hidrica, como hepatome-
galia, crepitantes 0 aumento de > 10% de peso corpo-
ral. Con respecto al empleo de cristaloides versus coloi-
des sintéticos, ademas de los problemas relacionados
con su precio y disponibilidad, existen estudios que des-
aconsejan estos ultimos por su asociacion a dafio renal
agudo (DRA) y disminucién de la supervivencia, mien-
tras que se ha demostrado seguro el uso de albimina
humana.

Tras 35 minutos aproximadamente se ha realizado
expansion de volemia hasta 60 cc/kg con cristaloides, y
se esta intentando canalizar vena y arteria femoral en
UCIP. El tamafio del higado ha aumentado hasta 3 cm
bajo reborde costal, persistiendo taquicardia, mal relleno
capilar, frialdad marcada distal e hipotension (72/31).

4. ;CUAL SERIA SU SIGUIENTE ACTUACION?

a. Continuar con administracion de fluidos hasta que
aparezcan signos de edema pulmonar.

b. Iniciar perfusién de dopamina.

c. Iniciar perfusion de noradrenalina (NA).

d. Iniciar perfusion dobutamina.

e. Iniciar perfusion adrenalina.

La respuesta correcta es la b

Si dentro de la primera hora, tras la administracion
de liquidos, no se revierte el cuadro, nos encontramos
ante un shock resistente a fluidoterapia, siendo nece-
sario comenzar el tratamiento inovasopresor ademas
de seguir titulando el volumen.

Los nifios y adultos tienen diferentes respuestas adap-
tativas a la sepsis que deben ser consideradas cuando
se seleccionan agentes vasoactivos (Tabla II). Mientras
en los adultos la respuesta habitual es un descenso en
las resistencias vasculares sistémicas y un aumento del
gasto cardiaco, precisando como primer fArmaco un vaso-
constrictor como la noradrenalina (respuesta C), distin-
tos estudios han demostrado el patron hemodinamico
que predomina en los nifios (2/3 partes) es el de un bajo
gasto cardiaco con aumento de resistencias periféricas
(que responderia a inotropicos vasodilatadores); un 20%
se presentan con alto gasto cardiaco y descenso en las
resistencias vasculares sistémicas (patron “adulto” que
responderia a vasopresores) y el 22% restante presen-
tan a la vez alteraciones vasculares y disfuncion miocar-
dica y precisarian vasopresores e inotropos. Por tanto
el uso de los farmacos dependeria del estado hemodina-
mico del nifio.

En casos de PA normal con clinica de resistencia sis-
témica elevada o sospecha de disfuncién miocéardica
podria utilizarse dobutamina (respuesta D). Sin embar-
g0, la hipotension grave de la paciente desaconseja de
entrada el uso de drogas con efectos vasodilatadores y
por ello, ante la presencia de signos de sobrecarga de
volumen e hipotension, la dopamina (respuesta B) seria
el farmaco de eleccion por sus efectos inotrépicos y sobre
el tono vascular. La adrenalina (respuesta E) precisa dosis
altas para generar vasoconstriccion, y ademas genera un
mayor consumo de O, en el miocardio con respecto a la
dopamina. Dado que la mortalidad se duplica por cada
hora que pasa sin restaurarse la presion arterial, si no se
ha canalizado via central se podria infundir por via peri-
férica de forma diluida; no obstante, se aconseja no man-
tener mas de dos horas la infusion periférica de vasopre-
SOres.

A pesar de iniciar perfusion de dopamina, ya por via
central, hasta 15 mcg/kg/min, persiste relleno capilar
lento, frialdad marcada, con SatvcO- de 50%. Tension
80/55. PVC 15 mmHg. Debido a disminucion de sen-
sorio (Glasgow7//15) se decide intubacion y conexion a
SIMV.
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5. ;ANADIRIA OTRO FARMACO Y CUAL?
Noradrenalina.

Dobutamina.

Adrenalina.

Levosimendan.

Terlipresina.

® a0 oo

La respuesta correcta es la ¢
La paciente contintia en situacion de bajo gasto a pesar

de expansion de volumen y dopamina; se trata de un shock

frio, probablemente con resistencias vasculares sistémi-
cas (RVS) altas (PAD 55 mmHg con disminucion de la pre-
sién del pulso) e hipotension. En esta situacion los vaso-
constrictores (NA o terlipresina, respuestas A y E respec-
tivamente) no deberifan ser la primera eleccién (por las
altas RVS); asimismo, la hipotensiéon desaconseja el uso
de inotropicos vasodilatadores (Dobutamina y Levosimen-
dan, respuestas By C respectivamente). Por tanto la opcion

mas acertada seria el inicio de la adrenalina (respuesta C)

por sus efectos sobre la contraccién cardiaca mientras

seguimos titulando volumen.

Ya en este punto, obtenida canalizacion central, se
deben alcanzar los objetivos siguientes (no de manera
aislada si no en su conjunto):

e Mejorar déficit de bases.

e Diuresis > 1cc/kg/h.

e lactato sérico < 4 mmol/L (un aclaramiento rapido
de lactato en las primeras horas es indicativo de buen
prondstico).

e PVC 8-12 mmHg (aunque la PVC no siempre se corre-
laciona bien con la precarga y su utilidad para pre-
decir la respuesta al volumen es escasa).

® Presion de perfusion (PAM-PVC) de 65 mmHg (60
mmHg en < 1 afio).

e Saturacion venosa mixta (o venosa central o de auri-
cula derecha) > 70%. Aunque en condiciones nor-
males sus valores se relacionan de forma directa con
el gasto cardiaco, conviene recordar que en la sep-
sis la utilizacién tisular de O, puede estar dismi-
nuida y por tanto los valores de SatvO, falsamente
elevados.

Asimismo, el empleo del ecocardiograma es de gran uti-
lidad para visualizar la funcion cardiaca y actuar segiin ésta.

A las 2 horas desde su llegada a urgencias, tras
administracion de fluidoterapia e intensificar el tratamien-
fo inovasopresor (dopamina 20 mcg/kg/min, adrenalina
0,8 mcg/kg/min), persisten tensiones bajas, por lo final-

mente se afiade perfusion de NA. Sin embargo la paciente
permanece taquicardica, acidotica, con mal relleno capi-
lar y SatvO. bajas. La auscultacion muestra crepitantes
finos en bases pulmonares.

6. ;QUE OPCIONES TERAPEUTICAS SE PLANTEARIA ANTE
ESTA SITUACION?

a. Hidrocortisona.

Terlipresina.

Volumen.

Perfusion de inmunoglobulinas.

Hemofiltracion de alto recambio.

® o0 o

Se podrian considerar correctas laay la e

El paciente esta en una situacion de shock refracta-
rio a catecolaminas, con signos de sobrecarga de volu-
men. En esta situacion debe iniciarse tratamiento con
corticoides (respuesta A), especialmente si existe riesgo,
sospecha o demostracion de insuficiencia adrenal, ya
gue generan una reversién mas precoz del shock (en el
resto de pacientes no esta demostrada su eficacia, y a
su vez no mejora la supervivencia). Dados los anteceden-
tes de uso de corticoides en nuestra paciente, seria correc-
ta la administracién de corticoides, en forma de hidro-
cortisona a 50-100 mg/m2/24 horas (max 300 mg/24 h),
iniciando su retirada cuando no se requieran vasopreso-
res. Es recomendable la extraccion de muestra para deter-
minacion de cortisol en sangre antes de iniciarlos.

Con respecto a la terlipresina (respuesta B), podria
ser utilizada como rescate en caso de shock refractario
a catecolaminas vasopresoras, aunque debido a que
no existe suficiente evidencia de su empleo asi como por
sus efectos no deseados limitan su Uso a casos excep-
cionales.

La administracion de Inmunoglobulina intravenosa
(respuesta D) en pacientes graves se ha descrito en la
literatura, incluso en estudios en adultos lo relacionan
con aumento de supervivencia, pero su utilidad en la
situacion de inestabilidad hemodinamica grave de la
paciente es nula.

Llegados a este momento, con signos de sobrecar-
ga y edema pulmonar, el empleo de volumen (respues-
ta C) ha de ser cauteloso. La utilizacién de la hemofil-
tracion (HFVVC) o la hemodiafiltracién veno-venosa con-
tinua (HDFVVC) (respuesta E) esta recomendada en
nifnos con oligo-anuria o sobrecarga de volumen y que
han sido reanimados de forma adecuada con volumen.
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FIGURA 2. Algoritmo de tratamiento del shock séptico en pediatria. Modificado de Brierley J et al. Clinical practice parameters for
hemodynamic support of pediatric and neonatal septic shock: 2007 update from the American College of Critical Care Medicine.

Crit Care Med 2009; 37: 666-88.

A su vez su utilidad radica en que es posible que inter-
venga en la eliminacion de mediadores inflamatorios
cuando se emplea con recambio elevado (> 35 ml/kg),
mejorando por tanto la inestabilidad hemodinamica.
Pasadas 4 horas, con soporte inotrépico elevado
(dopamina a 15, adrenalina a 1 y noradrenalina a 0,5

mcg/kg/m), perfusion de hidrocortisona y en HFVVC, la
paciente ha recuperado un presion de perfusion nor-
mal (TA 98/70). La FC es de 130, el relleno capilar de 4",
la PVC 14 mmHg, la SatvO. es del 50% y, aunque la aci-
dosis metabdlica ha mejorado con la HFVVC, el lactato
se mantiene en 5 mmol/L.
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7. ;CONSIDERA NECESARIO ADOPTAR ALGUNA MEDIDA'Y
SI ES ASi CUAL?

g. No serian necesarias medidas adicionales, sélo vigi-
lancia intensiva y actuar en consecuencia.

Asociar terlipresina.

Sustituir dopamina por dobutamina.

Iniciar perfusion de levosimendan.

Derivar a un centro con ECMO.

wa oo

La respuesta correcta es la d
Pese a haber conseguido restablecer una presion de

perfusion normal, la paciente sigue con signos de shock:

taquicardia, relleno capilar lento, aumento de lactato y

SatvO, disminuida. Por tanto, no hacer nada (respuesta

A) no es una opcion si queremos evitar que la paciente

progrese hasta shock refractario/SDMO.

El empleo de drogas vasoactivas en este punto va a
venir determinado por el patrén hemodinamico que puede
ser cambiante durante la evolucién de la enfermedad en
cada paciente. Podriamos encontrarnos ante 3 situacio-
nes:

e Shock frio (relleno capilar > 2 segundos, frialdad acra,
pulsos débiles, presion diferencial estrecha) con hipo-
tension (bajo gasto, satV02 <70%): se administraria
adrenalina y se titularia volumen, manteniendo Hb >
10 g/dl. Si mantiene hipotension valorar Noradrena-
lina y si persiste SatV02 < 70% considerar dobutami-
na, inhibidor de la fosfodiesterasa o Levosimendan.

e Shock frio con tensién normal y SatV0O, <70%: titular
volumen, adrenalina y vasodilatadores como prime-
ra linea. Si SatvO, <70% considerar afiadir inhibi-
dores de la fosfodiesterasa o levosimendan.

e Shock caliente (pulso saltén, relleno capilar flash, pre-
sion diferencial amplia) con tension arterial baja y
SatV0, > 70%, estaria indicado el uso de Noradrena-
lina y si no hay respuesta terlipresina o vasopresina.
Sila SatV0, < 70% valorar adrenalina a dosis bajas
(como inotropo).

En esta paciente, que presenta un shock séptico resis-
tente a volumen y catecolaminas, y que no responde a
corticoides y/o HFVVC, pero con presion arterial normal,
aumentar la dosis de NA o asociar otro vasoconstrictor
como terlipresina (respuesta B) no estaria indicado y
podria comprometer alin mas la perfusion tisular.

Los farmacos vasodilatadores y los inotrépicos-vaso-
dilatadores serian la indicacién en esta situacion, ajus-
tando la administracion de volumen segun la respues-
ta. Ahora bien, cambiar dopamina por dobutamina (res-

puesta C) en una paciente con shock resistente a cate-
colaminas quizas no sea lo més eficaz. En este contex-
to es probable que farmacos como los nitrodilatadores o
inodilatadores como milrinona o levosimendan (respues-
ta D) sean mas Utiles. Su principal indicacion es el shock
frio resistente a volumen y catecolaminas, idealmente
con PA normal pero en el caso de los inodilatadores inclu-
S0 se pueden ensayar en pacientes con PA baja, asocia-
dos a vasoconstrictores. Dados los distintos mecanismos
fisiopatolégicos respecto al adulto ya comentados, son
drogas potencialmente mas utiles en el manejo de shock
séptico pediatrico.

Sobre el papel, levosimendan seria preferible a inhi-
bidores de la fosfodiesterasa, debido a las ventajas que
le aporta su mecanismo de accion (sensibilizador al Ca2+):
En primer lugar, mejora la contractibilidad cardiaca sin
aumentar el consumo de O, miocéardico; en segundo
lugar, parece que la depresioén miocardica caracteristica
de la sepsis estaria mediada por una desensibilizacion al
calcio.

La indicacion més frecuente de oxigenacién por mem-
brana extracorpérea (ECMO) en sepsis (respuesta E) es
el desarrollo de distrés respiratorio agudo (SDRA), utili-
zandose en estos pacientes ECMO veno-venosa; no obs-
tante, en pacientes con shock séptico grave puede con-
siderarse para soportar la circulacién (ECMO venoarte-
rial). El empleo de la ECMO debe considerarse como la
Ultima alternativa terapéutica, indicada cuando fracasan
todas las alternativas de tratamiento convencional. Dado
que en nuestra paciente queda aun cierto margen para
el tratamiento farmacoldgico, ain no estaria indicada.

Tras iniciar la infusion de levosimendan la paciente pre-
senté mejoria clinica, con normalizacion de la frecuencia
cardiaca y del relleno capilar, mejoria de la acidosis
metabdlica y SatvO. >65%. En los siguientes dias atin per-
Sistio cierta inestabilidad hemodinamica, precisando car-
gas de volumen y ajustes continuos de drogas; los niveles
de lactato no se normalizaron hasta los 8 dias de su ingre-
so, lo que fue atribuible a la presencia de disfuncion hep-
dtica asociada a la sepsis y a la extensas las lesiones
isquémicas secundarias a la CID que presento.

A los 12 dias permitio la retirada definitiva de las dro-
gas inotropicas. En la evolucion aparecieron como com-
plicaciones:

e [xtensas lesiones isquémicas en las zonas distales
de miembros inferiores que precisaron amputacion
hasta nivel de rodilla.
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SDRA precisando VAFO durante 10 dias.
Neuromiopatia del paciente critico.

DIAGNOSTICOS DE LA PACIENTE

Sepsis meningocacica.

Shock séptico resistente a fluidoterapia y catecolaminas.
Sindrome de disfuncién multiorganica.

Sindrome de distrés respiratorio agudo.
Neuromiopatia del paciente critico.
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Lactante con mal estado general y fiebre alta

Ponente: E. Bejerano Hoyo. Tutor: M. Loscertales Abril

Lactante de 6 meses que consulta en su Hospital
comarcal por afectacion del estado general y fiebre alta.

Antecedentes personales

Embarazo controlado, sin patologias, parto vaginal
eutdcico. Nacida a término. PRN: 3625 g. Lactancia arti-
ficial.

Desarrollo psicomotor normal.

Vacunacion completa acorde con calendario autono-
mico.

Sin alergias conocidas

Cuadros de sibilancias recurrentes desde los 15 dias
de vida. Ingreso con 3 meses de vida por broncoespas-
mo moderado. Tratamiento de base: budesonida inhala-
da.

Antecedentes familiares
Hermano 22 meses sano. Resto sin interés.

Anamnesis

Consulta en Urgencias de su Hospital comarcal por
fiebre de 24 horas de evolucion y sintomas catarrales en
los dias previos. Fue diagnosticada de otitis media aguda
(OMA) bilateral. Inicia tratamiento antibiético con amo-
xicilina-clavulanico.

Veinticuatro horas después reconsulta en el mismo
hospital por afectacion del estado general y persisten-
cia de la fiebre alta.

Exploracion fisica: Peso 6 kg. Mal estado general, que-
jumbrosa, mala perfusion periférica con enlentecimien-
to del relleno capilar > 5 seg., palidez y cianosis genera-

lizadas, SatO, 85% respirando aire ambiente, febril 40°C,
frialdad acra, pulso femoral débil (tension arterial no inva-
siva indetectable). Tonos cardiacos ritmicos (FC 240 lpm),
polipnea, aleteo nasal (65 respiraciones por minuto),
buena ventilacion bilateral. No se observan lesiones pete-
quiales. Fontanela a punta de dedo. Abdomen blando,
depresible, sin visceromegalias. ORL: orofaringe normo-
coloreada, ambos timpanos abombados y deslustrados.
Glasgow 13/15, pupilas medias reactivas,

. ;QUE HAY QUE HACER EN PRIMER LUGAR?

Traslado inmediato a otro centro con UCI-P.

Iniciar antibioterapia empirica.

Proceder a la estabilizacion del paciente. Iniciar ABC.
Canalizacion de via venosa central.

Infusion de cristaloides 60 mi/kg via parenteral.

® 0 o =

La respuesta correcta es la ¢

Lo primordial, el primer paso en todo paciente en
situacion de gravedad y especialmente en el caso que
nos ocupa, es establecer el ABC de la reanimacion. Por
lo tanto el primer paso es la apertura y liberacion de la
via aérea para optimizar el paso de aire, si es necesario
iniciar RCP, y apoyo respiratorio tras apertura de la via
aérea con ventilacién o intubacion, si es preciso.

Aungue no existen recomendaciones, en situaciones
de shock los nifios pueden precisar intubacién de forma
mas precoz que los adultos debido a su baja capacidad
residual funcional. La técnica a emplear, ya sea oro o
nasotraqueal dependeréa de la experiencia del equipo
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médico en ese momento. La decision de intubacién y
conexion a ventilacion mecéanica debe basarse en crite-
rios clinicos como en cualquier otra situacion.

Esta paciente se encuentra en situacion de hipoxe-
mia, con SatO, 85%, por lo que tras apertura y liberacion
de la via aérea, se procede a administracion de oxigeno
con bolsa-mascarilla seguido de intubacién orotraqueal
y conexion a ventilacion mecanica. A la vez se inicia moni-
torizacion de FC, FR, ECG continuo, pulsioximetria y PA
no invasiva.

La Asociacién Americana del Corazén junto con la
Academia Americana de Pediatria y, posteriormente, la
SECIP-SEUP mediante un documento de consenso han
desarrollado las directrices en el soporte vital avanzado
en estos casos, donde consideran que el primer objetivo
en situaciones de emergencia (tras liberar y optimizar
la via aérea) debe ser la instauracién de un acceso veno-
so intravascular, el de més facil acceso, incluso una via
intradsea, teniendo que a veces la via intradsea no nos
permite infundir volumen a dosis muy altas (60 ml/kg).
La canalizacion de vias centrales (opcion d) aunque apor-
ta ventajas claras, requiere una experiencia habitualmen-
te no disponible en la aproximacion inicial al shock sép-
tico que, incluso en manos experimentadas, puede con-
dicionar un retraso en la reanimacion. Ademas, tenien-
do en cuenta la hipovolemia inicial por déficit de liqui-
do intravascular que ocurre en el shock, quiza deberia
demorarse la instauracion de una via venosa central.

Tras este paso se debe proceder a restablecer la cir-
culacion mediante la reexpansion de la volemia (opcién
e) (es la C del ABC de la reanimacién, por tanto no es
el primer paso sino el tercero tras asegurar la via aérea y
la respiracion) junto con correccién de la acidosis meta-
bélica, la hipoglucemia y la hipocalcemia si existiesen.
Para ello se emplearan bolos de cristaloides de al menos
20 ml/kg en 5-10 minutos hasta lograr objetivos de buen
gasto cardiaco (normalizacion de frecuencia cardiaca,
diuresis, relleno capilar y nivel de conciencia). Se ha
demostrado que no existen diferencias en mortalidad res-
pecto al tipo de fluido empleado para la resucitacion (coloi-
des vs cristaloides). Al inicio generalmente existe gran
déficit de volumen por lo que se recomienda la resucita-
cién inicial con bolos de 40-60 ml/kg o incluso mayores
si fuera necesario. Sin embargo, este volumen debe ser
reducido en caso de aparicion de signos de sobrecarga
de volumen (edema agudo de pulmén, hepatomegalia)
con aumento de la precarga sin mejoria en la hemodina-
mica del paciente.

La precocidad en la instauracion del tratamiento y en
el logro de los objetivos va a ser determinante para el pro-
nostico. Por ello no debemos demorar el primer paso en
espera de la realizacion de pruebas complementarias, ni
para el traslado del paciente a una Unidad de Cuida-
dos Intensivos o a otro centro (opcion a). Sin embargo,
debe ponerse en marcha un sistema de alerta para pla-
nificar el traslado de forma inmediata una vez estabiliza-
do el paciente.

Comenzar la administracion de antibidticos intrave-
nosos tan pronto como sea posible y siempre dentro de
la primera hora, tras reconocimiento de la situacién de
shock séptico, puesto que disminuye la mortalidad. Sin
embargo, nada debe demorar la administracion de flui-
dos y aunque la antibioterapia es fundamental en el
manejo inicial, no es lo prioritario (opcién b). Debe incluir
antibidticos de amplio espectro y dirigidos a la sospe-
cha inicial respecto al foco de infeccién. Asf pues, en
este caso incluirfa: cefotaxima 300 mg/kg/dia y dado que
no se puede descartar la existencia de meningitis bacte-
riana de probable origen neumococico por contigtiidad
(OMA bilateral) es correcto afiadir vancomicina 60
mg/kg/dia.

La sospecha es que esta paciente se encuentra en
situacion de shock de etiologia probablemente séptica
(cuadro infeccioso pre-existente). Con esto se puede esta-
blecer el esquema inicial de manejo:

1. Estabilizacion del paciente comenzando con el
ABC: apertura y liberacién de la via aérea, asegu-
rar la respiracion, en nuestro caso con la intuba-
cién orotraqueal y la conexion a ventilacion meca-
nica.

2. Posteriormente establecer un acceso vascular, el de
mas facil acceso e iniciar de forma inmediata la infu-
sion de fluidos, junto con correccién de la acidosis
metabdlica e hipocalcemia si existieran.

3. Acontinuacioén, y una vez se ha iniciado la reexpan-
sion de la volemia, proceder a la administracion de
antibioticos previa extraccion de muestras para ana-
liticas.

Tras intubacion orotraqueal y conexion a ventilacion
mecanica, se canaliza via intradsea y se procede a expan-
sion de la volemia con SSF 60 mi/kg y bolo de bicarbon-
ato 1M. Tras inicio de resucitacion volumeétrica se extraen
muestras para analiticas y se asocia tratamiento antibicti-
co empirico con cefotaxima (300 mg/kg/dia) y vancomic-
ina (40 mg/kg/dia).
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2. ;QUE PRUEBAS COMPLEMENTARIAS REALIZARIA EN
PRIMER LUGAR?

a. Puncién lumbar.

Radiografia de térax.

PCR, hemograma, biogquimica.

Procalcitonina, hemograma, bioquimica.
Hemocultivo.

o o0 o

La respuesta correcta es la d

En un paciente con sospecha de sepsis pueden rea-
lizarse diversas exploraciones complementarias, con
los siguientes objetivos:

e Apoyar el diagnastico clinico de sepsis.

e Valorar la repercusion de la misma, su gravedad, su
evolucion y su pronostico.

e Establecer el foco origen de la infeccion.

e Averiguar el agente etiologico (diagnéstico microbio-
l6gico).

Para ello se dispone de diversas herramientas segin
el objetivo deseado. Por tanto, en primer lugar se busca-
ra apoyar el diagnostico que sugiere este cuadro median-
te la realizacién de hemograma, PCR y procalcitonina.

Respecto a los marcadores de infeccion bacteriana,
decir que la PCR es un parametro habitualmente utiliza-
do y que ha demostrado utilidad en el diagnoéstico de
infeccion bacteriana, pero que también tiene algunas
debilidades que hacen que su interpretacion tenga limi-
taciones. Tiene mas sensibilidad que especificidad, su
elevacion es bastante mas retardada que la de otros mar-
cadores, como la procalcitonina, y se eleva también en
situaciones diferentes a la infeccion bacteriana (posto-
peratorio, enfermedades autoinmunes, procesos reuma-
tolégicos o tumores malignos). (opcion c)

Por su parte la procalcitonina, tiene mayor sensibi-
lidad y especificidad que la PCR en el diagnoéstico de
infeccién bacteriana y ademas, sus niveles pueden ayu-
dar a distinguir con un buen valor predictivo la sepsis
de la infeccion bacteriana localizada o de otras cau-
sas de Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica
(SRIS). Se correlaciona con el prondstico de la sepsis y
permite monitorizar la respuesta al tratamiento (opcion
d). Otra ventaja es que se eleva de forma mas precoz
que la proteina C reactiva, por lo que es de mayor uti-
lidad en pacientes con una evolucién corta de la fiebre.
Por su parte, el hemograma nos aporta datos sobre el
recuento leucocitario apoyando criterios diagndésticos
del SRIS, asi como la repercusion a nivel hematolégico
de la sepsis.

Como pruebas iniciales se incluyen aquéllas que nos
pueden orientar sobre la repercusion sistémica, y por lo
tanto de la gravedad y el prondstico por las complicacio-
nes, y que son de gran utilidad desde el inicio ya que nos
ayudan a tomar decisiones terapéuticas desde las fases
iniciales. Estas son: el equilibrio 4cido-base (EAB), el
acido lactico, el estudio de coagulacion, la glucosa, el
ionograma, la urea, la creatinina, la troponina y las trans-
aminasas.

El hemocultivo debe ser recogido previa a la admi-
nistracion de antibidticos intravenosos aunque sabemos
que solo el 50% de los casos de sepsis presentan hemo-
cultivos positivos. De todas formas, si sélo disponemos
de una via de acceso y consideramos de suma impor-
tancia la administracion de antibioticos, se procedera
a ello en detrimento de la recogida de muestras que se
realizara justo antes de la siguiente dosis de antibioti-
co.

Respecto a las demas opciones tanto la radiografia
de térax como la puncion lumbar, son pruebas comple-
mentarias dirigidas a localizar el foco de la infeccion
que, si bien son importantes, no es lo primordial en este
momento puesto que demoraria otras actuaciones enca-
minadas a la estabilizacion del paciente. Por su parte
la puncion lumbar esté orientada al diagndstico de
meningitis asociada a la sepsis, se indica en pacien-
tes con signos meningeos positivos o con manifestacio-
nes neurolégicas o en el lactante séptico aunque no
haya signos clinicos de sospecha de meningitis, salvo
que exista contraindicacion. En este caso tenemos a un
lactante con disfuncién hemodinamica, lo cual justifi-
caria el retraso en la obtencion de muestras de LCR
(opcion a).

En esta paciente se realizaron las siguientes pruebas
complementarias:

e Hemograma: leucocitos 7.8x109/1 (69,2% N, 24,8%
L, 57% M), Hb 11,6 g/dl, Hcto 36,3%, plaquetas
296000 x109/1.

e Bioquimica: Na 142 mEq/l, K 509 mEq/l, Ca idnico
085 mmol/, Cl 110 meq/l, glucosa 38 mg/dl (glucemia
capilar posterior 61 mg/dl), urea 108 mg/dl, Cr 1.63
mg/dl, GOT 221 U/l, GPT 79 U/.

e PCR: 54 mg/l.PCT > 100 ng/ml.

e (Coagulacion: TP Ratio 1,92, TPTA Ratio 2'19.

e FAB(v): pH 7,18; pCO> 29 mmHg, pO»> 53 mmHg, EB
-17 mEqg/l, HCO3 10 mmol/l, lactico 11 mg/dl.

e Hemocultivo cursado.
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3. ;QUE POSIBILIDAD DIAGNOSTICA PLANTEARIAS EN
PRIMER LUGAR?

a. Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica.
Sepsis.

Sepsis grave.

Shock séptico.

Sepsis meningocacica.

o o0 o

La respuesta correcta es Ia opcion d

La definicion de shock séptico es un tema de contro-
versia en los cuidados intensivos pediatricos. Aunque
la definicion de sepsis ha sido tema de continua revision
en el paciente adulto, no ocurre asi en la poblacion pedia-
trica. Hace unos anos se desarrollé un documento de
consenso internacional y posteriormente uno nacional en
el que se establece:

Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS)
Presencia de al menos dos de los siguientes 4 crite-

rios, uno de los cuales debe ser alteracion de la tempe-

ratura o recuento leucocitario.

e Temperatura (rectal, vesical, oral o catéter central)
>38,5°C 0 <36°C.

e Recuento leucocitario elevado o disminuido para su
edad (no secundario a quimioterapia) 0 210% formas
inmaduras.

e Taquicardia, definida como:

— Frecuencia cardiaca media por encima de 2 des-
viaciones estandar para su edad en ausencia de
estimulo externo, drogas o estimulo doloroso; o

— Frecuencia cardiaca persistentemente elevada sin
explicacion durante un periodo de tiempo entre
media hora a 4 horas, o

e Para nifios <1 afio de edad: bradicardia (definida
como FC media <P10 para su edad en ausencia
de estimulo vagal externo, betablogueantes o car-
diopatia congénita, o bradicardia inexplicada duran-
te un periodo de tiempo entre 30 minutos a 4
horas).

e Frecuencia respiratoria media por encima de 2 DE
para su edad o necesidad de ventilacion mecéanica
por un proceso agudo no relacionado con una enfer-
medad neuromuscular subyacente o tras la adminis-
tracion de anestesia general.

Sepsis
SRIS en presencia de o como resultado de una infec-
cion sospechada o confirmada.

Se entiende por infeccion aquélla, ya sea sospecha-
da o confirmada, causada por cualquier patégeno o un
sindrome clinico asociado a una alta probabilidad de
infeccion. Evidencia de infeccion incluye hallazgos en la
exploracion fisica, imagen o pruebas de laboratorio.

Sepsis grave

Sepsis mas uno de los siguientes:
Disfuncién cardiovascular, o
SDRA, o

Disfuncion de dos 0 mas 6rganos.

Shock séptico
Sepsis y disfuncion cardiovascular.

Criterios disfuncion organica
1. Disfuncion cardiovascular.
A pesar de la administracién de bolos de fluidos iso-
tonicos iv 240 ml/kg en 1 hr
e Descenso de la TA (hipotensién) con valores <P5
para la edad o TAS <2 DE segun la edad, o
e Necesidad de inotrépicos para mantenimiento de
TA en valores normales (dopamina >5 pg/kg/min o
dobutamina, adrenalina, o noradrenalina en cual-
quier dosis), 0
e Dos de los siguientes:
— Acidosis metabdlica inexplicada: EB >5,0 mEg/L
— LActico elevado en més de dos ocasiones
— Oliguria: diuresis <0,5 mL/kg/hr
— Relleno capilar prolongado: >b seg
— Diferencia entre temperatura central y periféri-
ca>3°C
2. Disfuncién Respiratoria
e Pa0,/FI0, <300 en ausencia de cardiopatia ciano-
sante o enfermedad pulmonar preexistente. Inclu-
ye SDRA (Pa02/FI0; ratio <200 mm Hg, infiltrados
bilaterales, de inicio agudo y ausencia de fallo car-
diaco izquierdo) y Lesién Pulmonar Aguda (se defi-
ne con los mismos criterios excepto por la relacion
Pa0,/F10, que debe ser < 300 mm Hg), o
e PaCO, >65 torr 0 20 mm Hg sobre el valor basal de
PaCoO,, o
e Necesidad =50% F10, para mantener Sat 292%, o
e Necesidad de ventilacion mecéanica invasiva 0 no
invasiva.

3. Disfuncion neuroldgica:

e Puntuacion en la escala de Glasgow <11 6
e Alteracion nivel de conciencia de forma brusca con
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FIGURA 1.

descenso en la puntuacion de la Escala de Glas-
gow =3 puntos respecto a la puntuacién basal.
4. Disfuncion hematolégica
¢ Recuento plaquetario <80,000/mm3 o descenso al
50% respecto al valor mas alto registrado en los
Ultimos 3 dias (para pacientes crénicos hemato-
oncoldgicos) 6
¢ INR >2
5. Disfuncion renal
¢ Creatinina sérica con un valor superior al doble del
valor normal para su edad
6. Disfuncion Hepaética
e Bilirrubina total =24 mg/dL (no aplicable para neo-
natos) 6
e GPT 2 veces por encima del limite superior para su
edad
La opcion correcta en nuestro caso es el shock sép-
tico (opcién d) puesto que el cuadro clinico que cum-
ple criterios de SRIS, en relacién con proceso infeccio-
so actual (OMA) y que ademaés se acompafia de disfun-
cion cardiovascular. De ahi que las 3 primeras opcio-
nes queden excluidas puesto que el shock séptico por
definicién incluye los demés procesos. Ademéas de la
disfuncioén cardiovascular existe disfuncion de mas érga-
nos:
e Disfuncién respiratoria: puesto que presenta SatO;
85% con necesidad de ventilacién mecanica
e Disfuncién renal: valor de creatinina superior al doble
del valor normal (0,4 mg/dl). Probablemente secun-
dario a una insuficiencia renal prerrenal por déficit de
liquido intravascular por la propia sepsis.
¢ Disfuncion hepética: aumento de GPT dos valores por
encima al limite superior de la normalidad (40 mU/ml).
No precisa hiperbilirrubinemia, debe cumplir al menos
uno de los dos criterios.
Aunque en la infancia la meningococemia sigue sien-
do la causa de sepsis de origen comunitario mas frecuen-
te (> 90 % de los casos de sepsis con purpura), en este

caso (opcion e) podemos descartarla puesto que no cum-
ple los criterios necesarios:
1. Sepsis meningocécica posible (los 3 puntos)
e Fiebre, malestar, taquicardia y vomitos
e Deterioro brusco del estado circulatorio o hipoten-
sion
e Rash petequial diseminado que no desaparece a
la presion
2. Sepsis meningocoécica probable. Cuadro clinico ante-
riory
e Diplococos gram negativos en cualquier fluido esté-
ril (sangre, LCR, lesiones purpuricas)
3. Sepsis meningocécica definitiva: Cuadro clinico ante-
rior y
e Aislamiento de Neisseria meningitidis o
e Deteccién mediante PCR en cualquier sitio estéril

Transcurridos 15 minutos desde su llegada al hos-
pital comarcal, persiste tendencia a la hipotension arte-
rial y la exploracion fisica es similar al ingreso.

4. RESPECTO A LOS OBJETIVOS ESPERADOS EN ESTOS
PRIMEROS MINUTOS ;QUE AFIRMACION NO CONSIDERAS
CORRECTA?

a. Elincremento de la TA no es un objetivo primordial
en el manejo inicial del shock séptico.

b. La normalizacién de la frecuencia cardiaca asi como
la mejorfa en los pulsos periféricos y centrales supon-
drfa una mejora en la situacion hemodinamica de la
paciente.

c. Sipersiste shock a pesar de la administracion de volu-
men podria iniciar la administracion de drogas vaso-
activas e inotrépicos aun en ausencia de via cen-
tral.

d. No debemos demorar el traslado a una UCI-P pues-
to que de ello depende la supervivencia de la pacien-
te.
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e. Tras comprobar la existencia de un shock refractario
a fluidos deberiamos perseguir la monitorizacién de
la SvcO, 0 en su defecto la SvO, pues determinara
nuestra actitud terapéutica.

La respuesta correcta es Ia opcion d

Existen estudios en los que se demuestra que la resu-
citacion y la estabilizacion inicial debe ser llevada a cabo
por el equipo que atiende al paciente al inicio, indepen-
dientemente del nivel del centro en el que se encuentre,
pues determina en gran medida la evolucion posterior
del cuadro y por ende su pronéstico. Se ha demostrado
que si el equipo del hospital que inicialmente atiende al
paciente consigue revertir el shock dentro de los prime-
ros 75 minutos, la mayoria de los pacientes sobreviven.
También se ha demostrado que por cada hora de mas
que pase un paciente en situacion de shock, se dupli-
ca la probabilidad de morir (medida por la escala PRISM).
Por ello es indispensable intentar revertir el shock y pos-
teriormente proceder al traslado (opcién d). Y aunque es
fundamental al inicio comunicar la situacion al Hospital
de referencia y programar el traslado, éste no debe efec-
tuarse hasta que consigamos la estabilizacion de pacien-
te, y en nuestro caso alin no la hemos conseguido.

El incremento de la resistencia periférica y de la fre-
cuencia cardiaca pueden mantener la TA a expensas de
un gasto cardiaco inadecuado, por lo que aungue se con-
sigan cifras tensionales aceptables esto no debe ser un
objetivo primordial para asegurar la adecuacion en el
manejo inicial del shock séptico (opcion a). En este sen-
tido se recomienda que los objetivos que deben perse-
guirse en los primeros minutos tras la resucitacion en un
paciente con shock séptico sean (opcién b):

e Normalizacién de FC

e Relleno capilar < 2 seg

e Pulsos normales sin diferencias entre los pulsos peri-
féricos y centrales

e Extremidades calientes

e Estado neurolégico normal.

Y ademas se considera que debieran alcanzarse estos
otros objetivos en las siguientes 6 horas tras el reconoci-
miento de la situacion de shock séptico:

e Mejorar el déficit de bases.

e Diuresis > 1 cc/kg/hora.

e |actato sérico < de 4 mmol/l.

e PVC: 8-12 mmHg (Ha de tenerse en consideracion
que el valor de la PVC se vera influenciado por la coe-
xistencia de ventilacion mecanica y alteraciones de

la complianza ventricular). Se sabe que optimizando

la precarga se optimiza el gasto cardiaco.

e Presion de perfusién (PAM — PVC) de 65 mm/Hg (60
mmHg en < 1 afio)
e SvcsO, =70 % o SvO, (mixta) = 65%.

Si no logramos revertir el cuadro clinico con la perfu-
sion de liquidos se habla de shock resistente a fluidote-
rapia. En esta fase, ademas de seguir optimizando el apor-
te volumétrico se puede requerir la administracion de tra-
tamiento inotrépico o vasoactivo, incluso cuando la hipo-
volemia no ha sido resuelta aun, y tanto la dopamina
como la dobutamina pueden emplearse en perfusién con-
tinua por accesos vasculares periféricos con un ritmo de
5-10 pg/kg/min (opcién c).

Las Guias de practica clinica ACCM/APLS establecen
unas directrices para el manejo precoz del shock sépti-
co basadas en la monitorizacion convencional. Ademas
de estas recomendaciones, se han afiadido otras medi-
das indirectas sobre la relacion entre la entrega de oxi-
geno a los tejidos y las demandas usando ScvO: (ScvO,
> 70%). Dichas recomendaciones se han establecido en
base a la evidencia cientifica en adultos, sin embargo su
extrapolacion a la poblacion pediatrica se mantiene aun
sin evidencia. Existen estudios donde se compara el tra-
tamiento de acuerdo a estas guias de préactica clinica
disefladas con y sin la monitorizacién de la ScvO,, para
asi conocer los resultados en mortalidad y morbilidad en
nifios con sepsis y shock séptico. En algunos de ellos se
demuestra que el manejo segln las Guias de Practica
Clinica ACCM/PALS manteniendo como objetivo la
Sve0,270%, mejora la morbimortalidad de estos pacien-
tes (opcion e). Es importante tener en cuenta que nos
encontramos en un Hospital comarcal, en el que la valo-
racion de estos parametros se hace poco menos que uto-
pica, sin embargo si es posible la monitorizacion de la
SvO, mediante la realizacion de gasometrias venosas, en
nuestro caso el objetivo seria alcanzar SvO, >65% vy a ello
irflan encaminadas todas nuestras actuaciones.

Persiste con tendencia a la hipotension y la acidosis
lactica pasados 30 minutos desde el inicio del tratamien-
fo. Posteriormente se canaliza vena yugular interna.

5. ;CUAL ES LA ACTITUD MAS CORRECTA EN ESTE

MOMENTO?

a. No es necesario realizar ninguna otra medida puesto
que hay que dar tiempo a la recuperacion del cuadro.
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b. Ante la situacion de shock frio iniciaria como primer
agente inotropico la dopamina.

c. Segun los datos ofrecidos la paciente presenta un
shock caliente por lo que estaria indicado el inicio de
soporte vasoactivo con dopamina, noradrenalina pero
nunca adrenalina.

d. Inicio de perfusion de dopamina y dobutamina a la
vez que se instaura monitorizacion de la SvcO, como
parametro guia, asociando si fuera necesario adrena-
lina como inotrépicos de primera eleccion.

e. Iniciar perfusion continua de dobutamina, dopamina
y adrenalina.

La respuesta correcta es la opcion d
Si no se consigue revertir el cuadro clinico con la per-

fusion de liquidos nos encontramos en situacion de shock

refractario a fluidoterapia. Esta situacién debe compro-
barse en los primeros 30 minutos. En esta fase, ademas
de seguir optimizando el aporte volumétrico es necesa-
rio comenzar a la mayor brevedad posible el tratamien-

to inovasopresor (opcién a).

Se conoce la diferencia de respuesta en el shock sép-
tico entre nifios y adultos, que origina un enfoque distin-
to en el tratamiento. Mientras en los adultos la respues-
ta habitual es un descenso en las resistencias vascula-
res sistémicas y un aumento del gasto cardiaco, los nifios
son capaces de mantener una TA adecuada a expensas
de un aumento de la frecuencia cardiaca y las resisten-
cias vasculares, de forma que se ha demostrado que:

e Hasta un 58% tiene un bajo gasto cardiaco y altas
resistencias sistémicas con respuesta a inotropicos y
vasodilatadores,

e Un 20% presenta alto gasto cardiaco y descenso en
las resistencias vasculares sistémicas que responde
a vasopresores y

e EI22% restante presentan a la vez alteraciones vas-
culares y disfuncion miocéardica que precisarian del
uso de vasopresores e inotropicos.

Pero, ademas, el shock es un proceso dinamico que
produce cambios casi constantes en la microcirculacion,
y que requiere drogas dirigidas hacia objetivos distintos
segln la respuesta del paciente.

Debemos saber distinguir estas dos situaciones fisio-
patologicas:

e Shock frio: relleno capilar > de 2 segundos, frialdad
acra, presion diferencial estrecha, pulsos débiles

e Shock caliente: pulso saltén, presion diferencial
amplia, relleno capilar en flash.

Inicialmente la dopamina es el farmaco de eleccion.
En caso de TA normal con clinica de resistencia sistémi-
ca elevada -shock frio-(extremidades frias, relleno enlen-
tecido, oliguria) o sospecha de disfuncién miocéardica (3°
tono, crepitantes, hepatomegalia) se sugiere el empleo de
dobutamina (opcion b). En nuestro caso a la exploracion
se objetivan datos compatibles con shock frio, por tanto
seria recomendable comenzar el tratamiento inotropico
con dobutamina, pero no se capta tension arterial por lo
que deberfamos asociar de entrada un agente vasopresor,
idealmente la dopamina puesto que todas las Guias estan
de acuerdo en que es el farmaco de primera eleccién.

Siaun asi persiste la hipotension, nos encontramos
ante un shock resistente a dopamina-dobutamina por lo
que hay que progresar en el tratamiento inotropico o vaso-
activo segln la situacion de cada paciente, En este caso
al tratarse de un shock frio, se debe asociar adrenalina
(no se recomienda noradrenalina porque condicionaria
un mayor aumento en las resistencias vasculares perifé-
ricas en la situacion actual de shock frio, pero sin mejora
en la disfuncién miocérdica). Una vez conseguida la esta-
bilizacién inicial probablemente se podria descender la
dobutamina hasta la suspension puesto que posee efec-
to beta cardiaco al igual que la adrenalina aunque de
menor potencia. Si con ello no es suficiente para remon-
tar la TA entonces se aconseja afiadir noradrenalina.

Es en la situacion de shock caliente (pulso saltén, pre-
sion diferencial amplia, relleno capilar en flash) donde
se sugiere el empleo de dopamina+noradrenalina. Si la
respuesta es inadecuada podria considerarse la vasopre-
sina que en Espafia no esta disponible, por lo que habria
que emplear terlipresina. Si SvcO, < 70% considerar dosis
bajas de adrenalina (opcion c).

Como se dijo previamente, si durante la resucita-
cién se persigue un aumento en la SvcO, se consigue
mejorar la morbimortalidad en los pacientes con shock
séptico (por tanto, aunque la opcién e es adecuada, la
mas correcta seria la opcion d).

En su hospital comarcal se inicia tratamiento inotrépi-
co con Dopamina 20 mcg/kg/min, dobutamina 5
mcg/kg/min y noradrenalina 2 mcg/kg/min. Se transfunde
plasma fresco congelado y concentrado de hematies. Tras
dos horas y media de estancia en Hospital comarcal pre-
senta TAM 78 mmHg e inicia diuresis. Una vez se alcan-
za estabilizacion hemodinamica mejora la SatO. hasta el
100% permitiendo descenso de FiO, hasta el 30%. Se
consigue normalizacion de las glucemias tras perfusion
de glucosalino.
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Se realiza traslado interhospitalario en ambulancia
medicalizada que transcurre sin incidencias.

A su llegada a UCI-P, esta conectada a ventilacion
mecanica y presenta una exploracion similar al inicio del
cuadro, destacando FC 180 lpm, SatO. 100% (Fi0-30%),
T937,5°C, TA 70/45 mmHg.

A su ingreso se procede a la siguiente monitorizacion:
e Temperaturas central y periférica
e frecuencia cardiaca
e frecuencia respiratoria
e Tension arterial no invasiva
e Tension arterial invasiva
e PVC continua
e [AB arterial y venoso, prestando especial atencion

a la saturacion venosa mixta de Q..

L4 EtCOz

e Diuresis

e Glucemia capilar

e Saturacion periférica de O

e Saturacion venosa central de O

6. ;INCLUIRIAS ALGUN OTRO PARAMETRO?
indice biespectral (BIS)

Saturacion regional cerebral de O,
Saturacioén del bulbo de la yugular
EEG continuo

Saturacion renal regional O,

® a0 oW

La respuesta correcta es la opcion b

La monitorizacién del BIS (Indice biespectral) ofrece
un trazado EEG a tiempo real de la zona frontotemporal.
Se representan con nimeros de 0-100 de tal forma que
el 100 implica una actividad cortical eléctrica normal y el
0 implica silencio cortical. Permite cuantificar los efec-
tos de determinadas drogas en el cerebro. Es de utilidad
para valorar el estado de sedacién en un paciente en la
UCI. Sin embargo también disponemos de escalas de valo-
racion sin necesidad de utilizar tantos recursos. Un aspec-
to en el que las escalas de valoracion de la sedacion no
resultan adecuadas para monitorizar la profundidad de la
misma es cuando se emplean conjuntamente relajantes
musculares. A esta nifia sélo se prescribid sedoanalgesia.
Es importante sefalar que para la validacion de los datos
de BIS se han utilizado adultos sanos, no poblacion pedia-
trica. Se acepta que dichos datos pueden ser extrapola-
dos hasta nifios de 5 afnos. En este sentido se han des-
arrollado estudios que han validado su uso en nifios mayo-

res de un afio pero no en nifios de menos edad como seria
el caso que nos ocupa. (opcion a)

Las técnicas de monitorizacion de la oxigenacion cere-
bral como la SjO, nos permiten iniciar y optimizar trata-
mientos en pacientes con grave compromiso del funcio-
namiento cerebral como traumatismos craneoenceféli-
cos (TCE) graves, tumores, hemorragias y otras lesio-
nes ocupantes de espacio, que producen hipertension
intracraneal. Permite ajustar medidas terapéuticas como
la hiperventilacion, los agentes osmoticos y el tratamien-
to vasoactivo. Ademas ayudan a la deteccion precoz de
situaciones de isquemia cerebral y son indicadores pro-
nosticos. De entrada dada la patologia de nuestra pacien-
te no aporta grandes ventajas si lo ponemos en relacion
con la invasividad que precisa para su monitorizacion.
(opcién ¢).

La monitorizacién continua del EEG no tiene sentido
inicialmente en esta paciente puesto que no presenta cli-
nica neuroldgica aguda como convulsiones (opcion d).

La oximetria cerebral continua o espectroscopia de
reflectancia (NIRS) proporciona un método continuo no
invasivo de medida del indice de saturacién de oxigeno
de la Hb cerebral en una regién determinada (con el sen-
sor en la region frontal el 85% de la sefial procede de
la corteza cerebral y un 15% de tejido extracerebral), sin
ser invasivo y sin requerir la presencia de pulsatilidad.
Este sistema de monitorizacion se caracteriza por reali-
zar mediciones continuas (cada 4-5 segundos) de la satu-
racion regional de O, a nivel de la circulacién capilar (arte-
rial y venosa), a diferencia de la saturacion en el bulbo
de la yugular, que registra sélo la saturacién venosa pro-
cedente de los drenajes venosos cerebrales. La capta-
cion de la sefial no se afecta ni por el grado de profundi-
dad anestésica ni por la hipotermia. Existen numerosos
estudios que avalan el uso de esta tecnologia como méto-
do de monitorizacion. En uno de ellos realizado sobre 41
pacientes clasificados en tres grupos (SRIS, sepsis y shock
séptico), observaron la eficacia del NIRS para la detec-
cion y discriminacion de las alteraciones en la oxigena-
cion tisular y disfuncién microvascular en estos pacien-
tes. La tecnologia NIRS ha sido capaz de objetivar alte-
raciones en la perfusiéon en pacientes con sepsis severa
y shock séptico, se ha detectado relacion entre estos tras-
tornos y la severidad de la sepsis, actuando esta técnica
como factor pronéstico. En otro, se observé un aumento
de la mortalidad a los 28 dias en el grupo de pacientes
con sepsis que presentaron una SrcO, menor de 78% al
ingreso. Otros estudios utilizan la SrcO, como objetivo
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TABLA I.
Inicio 12h

Hospital comarcal ucip
TAM (mmHg) - 57
T# periférica(°C) 40 39
PVC - 13
FC (Ipm) 240 180
SatQ, cerebral(%) - 80
Diuresis (ml/kg/h) 0 14
SvO;, (%) - b5
Lactico (mmol/l) 11 2,2
Pha 7,18 7,23
HCOs- (mmol/l) 10,8 16,1
TABLA II.

Inicio 12h

Hospital comarcal uciP
Glucemia (mg/dl) 38 98
Creatinina(mg/dl) 1,63 0,94
Urea(mg/dl) 108 81
Sodio (mEg/l) 142 149
Potasio (mEq/l) 5,09 4.2
Calcio (mmol/l) 0,85 1,03
GPT (mU/ml) 221 -
CPK (mU/ml) - -
Leucocitos(x10%/1) 7800 15300
Neutrofilos(x109/1) 70%(5400) 80,5%(12300)
Linfocitos (x109/1) 24%(1950) 15%(2400)
Hb (g/dl) 11,6 129
Plaquetas (x10%1) 296000 225000
TP (seg) *1,92 25
TPTA (seg) *2,19 79

terapéutico en la reanimacion del paciente séptico, al
aportar informacién sobre la perfusion tisular y por la
correlacién con la saturacion venosa central (SvcO,), uti-
lizando esta técnica como medida no invasiva de la SvcOs..
En el paciente politraumatizado y séptico la saturacion
tisular de O, puede resultar Util en la deteccion precoz
del shock, como parametro diana de la reanimacion,
como marcador transfusional y como factor prondstico
(opcion b).

En la misma medida, es importante conocer la per-
fusion de los 6rganos. La metodologia NIRS puede ayu-
darnos en este proposito si colocamos un sensor en fosa
renal. Sin embargo no se correlaciona con la SvcO; en la
misma medida que lo hace la SrcO, de gran utilidad
en el paciente séptico (opcion e).

Monitorizacién y pruebas complementarias al ingreso en
UCI-P
Tablas 1y II.

Tratamiento en hospital de origen
e Ventilacién mecanica

e SSF 60 ml/kg (360 ml)

e Bicarbonato

e Suero glucosalino

e Dopamina 20 pg/kg/min

e Dobutamina 5 pg/kg/min

e Noradrenalina 2 pg/kg/min

e (Concentrado de hematies

e Plasma

~

. ;QUE HARIA A CONTINUACION?

Continuar con el mismo tratamiento (dopamina 20
mcg/kg/min, dobutamina 20 mcg/kg/min, noradre-
nalina 2 mecg/kg/min)

b. Asociar hidrocortisona al tratamiento.

c. Continuar con dopamina 20 mcg/kg/min y dobutami-
na 20 mcg/kg/min, asociar adrenalina y suspender
progresivamente la noradrenalina.

d. Continuar con dobutamina 20 mcg/kg/min asociar
adrenalina e ir bajando dosis de noradrenalina y dopa-
mina segun tolerancia y valorando la respuesta, hasta
la suspension.

e. Transfusion de derivados hematopoyéticos.

La respuesta correcta es la opcion d

Para optimizar el tratamiento en situacion de shock
frio como presenta esta paciente, deberfamos emplear
dopamina, dobutamina y adrenalina como drogas de pri-
mera eleccion, mejorando asf la disfuncién miocérdica.
Por lo tanto, se debe optimizar el tratamiento ya que no
se ha iniciado adrenalina. Es fundamental continuar con
aporte de volumen. Se sabe que aln en situacion de shock
frio, puede hacerse necesario el empleo de drogas vaso-
presoras. En este momento se esta empleando noradre-
nalina y dopamina (por encima de 10 mcg/kg/min actla
como agente vasoconstrictor). Al mantener demasiado ele-
vadas las resistencias vasculares periféricas empeoramos
aun mas la disfuncién miocérdica, por ello lo adecuado
seria asociar un agente inotropico, la adrenalina, a la vez
que retiramos una de las drogas vasopresoras. La dopa-
mina se transforma a nivel hepético en noradrenalina por
ello lo adecuado sera retirar la dopamina y continuar si
lo precisa con noradrenalina (opcion ¢). Valorar posterior-
mente la necesidad de un agente vasodilatador.

Los fundamentos teoricos de estas afirmaciones se
basan en las Gltimas recomendaciones para el manejo
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de la sepsis grave y el shock séptico que proponen dife-

renciar en una segunda fase tres tipos de situacion tenien-

do como parametro guia la SvcO, ademas de los datos
clinicos habituales:

a) shock frio con presion arterial normal y SveO, < 70%,
donde se aconseja optimizacion de la volemia, adre-
nalina, mantener hemoglobina > de 10 g/dl, y en caso
de persistir SvcO, < 70% afiadir de vasodilatadores
y volumen (nitrovasodilatadores o inhibidores de la
fosfodiesterasa) y considerar levosimendan.

b) shock frio con presion arterial baja y SvcO, <70%:
volumen, adrenalina, mantener hemoglobina > de 10
gr/dly si se mantiene hipotension valorar noradrena-
linay si persiste SvcO, < 70% considerar inhibidor
fosfodiesterasa o levosimendan. En este grupo podri-
amos incluir a nuestra paciente. Consideramos pri-
mordial el empleo de adrenalina puesto que persiste
la situacién de shock frio a pesar de haber aumenta-
do la tension arterial, contintia con frialdad generali-
zada, pulsos débiles, relleno capilar >5 seg con SvO,
(mixta) <65% (se correlaciona con la Svc0,).

c¢) shock caliente con presion arterial baja y SvcO, = 70%
en el que estarfa indicado noradrenalina y si no hay
respuesta terlipresina o vasopresina y si SvcO, <70%,
dosis bajas de adrenalina (asociacion de un vasopre-
sor y un inotrépico).

Es fundamental valorar continuamente la situacion
hemodinamica del paciente y la respuesta al tratamien-
to ya que pasan de un estado a otro de forma inespera-
da requiriendo modificaciones en el tratamiento.

El empleo de corticoides (hidrocortisona) se reserva
para pacientes con shock resistente a catecolaminas o
en aquellos con riesgo de insuficiencia adrenal. No exis-
te consenso en cuanto a la definicion. De forma gene-
ral se acepta que existe shock resistente a catecolami-
nas cuando se emplean dosis de noradrenalina >2
pg/kg/min y se alcanzan dosis de dopamina 25 pg/kg/min,
tras optimizar todos los tratamientos inotropicos en aque-
llos casos que lo precisen. En este caso alin no se ha ini-
ciado adrenalina, por lo que habra que introducirla y pos-
teriormente (durante la hora que sigue la instauracion del
inotropico) valorar respuesta para determinar la existen-
cia 0 no de shock resistente a catecolaminas. Los pacien-
tes con riesgo de insuficiencia adrenal son aquéllos con
shock séptico y purpura, nifio en tratamiento previo con
corticoides por enfermedad croénica y nifios con altera-
ciones hipofisarias o adrenal. Se emplean dosis de estrés
a 50 mg/m2/24 h. En nuestro caso no cumple ninguno

de los criterios por lo que no es necesario el empleo de
hidrocortisona (opcién b).

Respecto al uso de derivados hematopoyéticos no
existen grados de recomendacién en base a evidencia
cientifica. No hay estudios especificos sobre el nivel de
hemoglobina 6ptimo en pacientes pediatricos o adultos
en sepsis grave. A falta de estudios especificamente pedia-
tricos podriamos situar el limite de transfusion en 30%
de hematocrito o 10 gr/dl de hemoglobina durante las
primeras 6 horas de resucitacion del shock séptico con
Svc0.<70%. Sin embargo en pacientes pediatricos esta-
bles el nivel de la transfusion podria bajar hasta 7 gr/dl
de hemoglobina. Esta recomendacion no se aplica a
pacientes prematuros en los que algunos trabajos obser-
van un peor prondstico neurolégico con una politica trans-
fusional mas restrictiva.

En cuanto al uso de plasma y plaquetas, no hay estu-
dios especificos sobre su uso en sepsis graves en nifios.
Segun las recomendaciones internacionales sélo se uti-
lizaréa plasma si existe una alteracion de la coagulacion y
sangrado activo, cirugia o procedimientos invasivos. El
plasma no se debe utilizar como expansor de volumen y
en bolos porque puede producir hipotension arterial.
Se administraran plaquetas si el recuento es menor de
10.000/mms3 o es menor de 30,000/mm3 y hay riesgo sig-
nificativo de sangrado ¢ para lograr > 50.000 /mm3 antes
de procedimientos invasivos o cirugia.

En la paciente no existe actualmente indicacion algu-
na para el empleo de derivados hematopoyéticos (opcion
e).

Se continta tratamiento inotropico a dosis altas (dobu-
tamina 20 ug/kg/min, se asocia y adrenalina 1 mcg/kg/
min y se descienden noradrenalina -2 Lg/kg/min- y
dopamina -20 Lig/kg/min- progresivamente segun respues-
ta).

Durante las primeras 12 horas de su ingreso mantiene
temperatura en torno a 38°-39°C, frecuencia cardiaca
alrededor de 150-160lpm, tensiones arteriales con val-
ores de TAS =100 y TAD 60mmHg, PVC 8-10cmH-0,
SvcO, que alcanza valores de hasta el 75%, Saturacion
regional cerebral y renal en torno a 80%, saturacion per-
iférica de 100% con FiO> de 45%, ritmo de diuresis a
17ml/kg/h.

Durante este tiempo precisa, ademas de drogas
vasoactivas a dosis altas, pase de soluciones cristaloides
(100 ml/kg) y coloides (hidroxietilalmidén). Posterior-
mente estabiliza frecuencia cardiaca, manteniéndose en
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TABLA 1.

Inicio 12h 24 hrs 36 hrs 48 hrs 60 hrs

Hospital comarcal ucip

TAM (mmHg) - 57 68 70 70 70
PVC - 13 10 9 8 8
FC (Ipm) 240 180 160 120 140 120
SatO, periférica (%) 80 100 100 100 100 100
SatO, cerebral (%) - 80 84 93 87 83
Diuresis (ml/kg/h) 0 14 3 9 10 10
pHa 7,18 7,23 7,39 7,31 7,35 7,34
SvcO; (%) - 55 75 83 80 80
Lactico (mmol/l) 11 2,2 2 1,3 - 1,7
HCOs- (mmol/l) 10,8 16,1 18,4 20 17 19,6
EB (mmol/l) -17,4 -10 -5,6 -8 -6 -5
TABLA 1.

Inicio 12h 24 hrs 36 hrs 48 hrs 60 hrs

Hospital comarcal ucip

Glucemia (mg/dl) 38 98 350 170 175 130
Creatinina(mg/dl) 1,63 0,94 0,65 0,57 0,32 0,41
Urea(mg/dl) 108 81 54 38 21 9
Sodio (mEa/l) 142 149 150 142 151 145
Potasio (mEg/l) 5,09 472 24 2,4 31 3,8
Calcio i(mmol/l) 0,85 1,03 1,09 1,02 1,28 1,23
GPT (mU/ml) 221 660 871 885 - -
Bilirrubina(mg/dl) - 0,8 0,7 0,73 - 0,6
Amonio (mg/dl) - 66 54 - 48
Leucocitos (x109/1) 7800 15300 17740 21500 24790 20660
Neutrofilos(x109/1) 70%(5400) 80,5%(12300) 89%(15900) 83%(17900) 78%(19300)  81%(16700)
Linfocitos(x109/1) 24%(1950) 15%(2400) 9%(1600) 15%(3300) 18%(4600) 11%(2200)
Hb (g/dI) 11,6 12,9 10,6 12,4 13 13
Plaquetas (x109/1) 296000 225000 130000 74000 54000 21000
TP (seg) *1,92 25 19 23 18 13
TPTA (seg) *2,19 79 60 84 59 48
Fibrindgeno (g/1) 1,7 0,85 1,7 2
Hemocultivo negativo negativo negativo

*TP y TPTA Ratio 0,8-1,2 — valores normales.

torno a 125lpm, la temperatura desciende hasta nor-
motermia asi como desciende diuresis hasta 3 mi/kg/h.

Debido a hiperglucemia mantenida con glucemias
capilares por encima de 300mg/dl, se decide inicio de
tratamiento con insulina. Las glucemias se normalizan
permitiendo suspension de perfusion de insulina a las 24
horas del ingreso. Precisa ademas bolos de bicarbona-
to por presencia de acidosis metabdlica (HCO3 16 1 y
EB -10mmol/l)

Trastornos de la coagulacion (TPTA 79 7sg, TP 25sg,
Dimeros D 6670mcg/l), sin criterios para transfusion de
plasma.

Durante las siguientes 36 horas mejora la situacion
hemodinamica en el contexto de la situacion de gravedad,

permitiendo descenso de drogas vasoactivas. Mantiene
TAM en torno a 80 mmHg, SvO- (mixta) =80%, PVC 7-
9 mmHg, NIRS cerebral y renal con valores de 90%. Lac-
tico <2 mmol/l. Diuresis 8 mitkg/h. pH 7,34, HCO3- 19,6,
EB -5.

Desde el punto de vista respiratorio presenta SatO.
100% con FiO, 30-35 %. PaCO, 36,6 mmHg con EtCO.
36 mmHg.

Mantiene cifras de Hb estables =13 g/dl sin necesi-
dad de transfusion de concentrado de hematies. Mejoria
progresiva de parametros de coagulacion: TP 13,4 seg,
TPTA 47,9 seg, Fibrindgeno 2 g/l, Dimeros D 30680. Bilir-
rubina total 0,6 mg/dl. GPT 800 mUl/ml. CPK 8472 mU/ml.

Desde el punto de vista neurolégico, a las 36 horas
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FIGURA 2.

del ingreso se comprueba que muestra muy escasa reac-
tividad a estimulos y pupilas puntiformes con respuesta
enlentecida a la luz, por lo que se decide realizar ven-
tana de sedacion comprobandose pupilas puntiformes
reactivas a la luz, inicia movimientos de los 4 miembros
vy desadaptacion del respirador. Se reinicia sedacion para
conseguir mejor adaptacion a la ventilacion mecanica.

En las tablas 111y IV y la figura 2 se muestra la evolu-
cion de los parametros de monitorizacion y los valores de
las pruebas complementarias:

A las 60 horas del inicio del cuadro de shock séptico
éste se controla de forma satisfactoria, permitiendo la dis-
minucion del soporte terapéutico.

Mantiene esta situacion, pero diez horas mas tarde (a
las 70 horas del inicio del cuadro) presenta episodio de
bradicardia brusco hasta 80lpm sin repercusion en la ten-
sion arterial y con valores de la saturacion regional cere-
bral de oxigeno de 60%. Episodio de parpadeo, aniso-
coria y episodios de hipertonia generalizada junto con
movimientos de rotacion de miembros de forma repetida.

8. ;CUAL SERIA SU ACTITUD DIAGNOSTICO-

TERAPEUTICA EN ESTE MOMENTO?

a. Sospecho crisis de hipertensién intracraneal. Admi-
nistro SSH3%.

b. Dado que mantiene valores de NIRS por encima de
50%, se puede descartar que la causa del cuadro sea
un infarto isquémico cerebral.

c. Sospecho hemorragia intracraneal por lo que realiza-
ria puncion lumbar.

d. Sospecho absceso cerebral por lo que realizaria prue-
ba de imagen.

e. Sospecho crisis diencefélica por lo que administro
midazolam.

La respuesta correcta es la opcion a

Los datos de la evolucién clinica aportados, informan
sobre la existencia de una complicacion del sistema ner-
vioso central con desarrollo de hipertension intracraneal
(HTIC) que se deduce por la presencia de bradicardia,
tendencia a cifras tensionales altas asi como alteracio-
nes pupilares y alteraciones del movimiento consisten-
tes en episodios d hipertonia generalizada, movimientos
de rotacion de miembros de forma repetida que ceden
con midazolam intravenoso. (opcién a)

Como sabemos, el primer paso es asegurar la esta-
bilidad respiratoria y hemodinamica del paciente, es
util seguir el ABC de las normas de reanimacion car-
diopulmonar. En este caso la paciente esta intubada y
conectada a ventilacion mecanica, con TA alta por lo tanto
nuestra siguiente actuacion ird encaminada al manejo
de hipertensién intracraneal con la infusién de SSH3%,
que es mas eficaz que el salino en la estabilizacion del
paciente, ademas de ser efectivo en el descenso de la
presion intracraneal (PIC). Los pacientes tratados con
salino hiperténico presentan menor requerimiento de
volumen, mejor respuesta hemodinamica, disminuyen-
do el nimero de complicaciones y mejorando el pronds-
tico. También se puede administrar manitol. Ademas
seguiremos las recomendaciones generales actuales
en el manejo de la HTIC:

e Mantener la cabeza centrada en linea media y eleva-
da pues 30° facilita el flujo venoso y el drenaje del
LCR.

e Limitar la PEEP a 5 cm de agua para que no limite el
retorno venoso.

e |a agitacion y el dolor incrementan dos o tres veces
el gasto metabdlico cerebral, lo que puede aumentar
el flujo sanguineo cerebral (FSC) y la PIC. Una ade-
cuada sedoanalgesia puede ayudar al control de la
HTIC, al disminuir la demanda de oxigeno. La sedo-
analgesia ademas permite la manipulacion del pacien-
te y facilita la ventilacién mecanica.



Ponente: E. Bejerano Hoyo. Tutor: M. Loscertales Abril

89

FIGURA 3.

e Respecto a los corticoides, estan indicados en la HTIC
secundaria al edema vasogénico que acompafia a los
tumores. No existe evidencia de que mejoren la mor-
bimortalidad en el resto de casos de HTIC.

Una de las mayores limitaciones de la monitoriza-
cion de la saturacion cerebral regional de O, es definir
el umbral de isquemia. Aunqgue las tendencias de los
valores de la ScrO, cambian en el mismo sentido que
otros métodos utilizados para medir hipoxia/isquemia
cerebral y a pesar de intentos repetidos, el umbral de
isquemia cerebral aun no esta definido para esta meto-
dologia. La variedad interindividual de los valores nor-
males de la ScrO, es muy amplia, debido a ello se reco-
mienda utilizarlo como monitor de tendencias, esto quie-
re decir que cada paciente sirve como su propio con-
trol. La saturacion basal es el valor inicial de la ScrO,
y sobre él se comparan los siguientes valores. No hay
un umbral preestablecido, a partir del cual se tenga que
actuar. En la practica clinica se utilizan los siguientes
criterios:

a) Patrén de normalidad: ScrO, 58-82%.

b) Umbral de intervencién: ScrO, <50% (o descensos
superiores al 20% en la linea de base.

¢) Valor critico: ScrO.< 40% o descensos superiores al
25% de la linea basal, se asocia con disfuncién neu-
rolégica y resultado adverso.

Asi pues, en esta paciente se observa un descenso
mayor del 25% por lo tanto consideramos que existe una
alta probabilidad de isquemia cerebral en este momen-
to (opcion b).

Respecto a la etiologia del cuadro que nos ocupa se
plantea un amplio diagndstico diferencial (Fig. 3).

Los diagndsticos menos probables y que podemos
descartar de forma razonable teniendo en cuenta el con-
texto en el que nos encontramos son los que aparecen
tachados.

El caso que nos ocupa se inicia con un proceso infec-
cioso y por tanto una de las complicaciones que debemos
tener en cuenta es la formacién de un absceso cerebral.
Sabemos que el mecanismo que con mas frecuencia expli-
ca la aparicion de un absceso cerebral es la existencia
de un foco contiguo de infeccion, recordemos que en este
caso la paciente presentaba un cuadro de OMA bilateral.

Ademas, existe la posibilidad de que se haya desarro-
llado un proceso isquémico (infarto) u obstructivo (trom-
bosis seno venoso) secundario a migracion de trombos
que se hubieran formado durante la fase inicial del shock,
en presencia de coagulacion intravascular diseminada.

Debemos tener en cuenta que no se ha descartado
la implicacion del SNC como foco de infeccién y que por
tanto esta complicacion puede tratarse de la evolucion
del cuadro inicial, puesto que éste podria tratarse de una
encefalitis, meningitis o cerebritis. También, su afecta-
cion puede considerarse secundaria a la progresion del
cuadro infeccioso.

De cualquier forma, son necesarias pruebas comple-
mentarias para una mayor aproximacion, pero siempre
tras las medidas de estabilizacion, nunca la realizacion
de pruebas complementarias deben anteponerse a la
estabilizacion del paciente (opcién d).

Si sospechamos HTIC esta contraindicada la realiza-
cién de puncién lumbar (opcién c¢).

Las crisis diencefélicas se caracterizan por ser episo-
dios complejos disautonémicos caracterizados por taquip-
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FIGURA 4.

nea, taquicardia, hiperhidrosis, midriasis, postura hiper-
tonica, hipertermia, desencadenadas por estimulos noci-
ceptivos o propioceptivos que responden caracteristi-
camente a morfina. Su fisiopatologia no se conoce pero
responde a la accion de una descarga hormonal del sis-
tema nervioso simpatico. Segun la descripcién, no pare-
ce estar relacionado con lo que presenta nuestra pacien-
te en este momento. (opcion e)

Se administran bolos de SSH3%. Aunque mantiene
frecuencia cardiaca con tendencia a cifras bajas no existe
inestabilidad en este momento.

. ;QUE HARIA A CONTINUACION?

Monitorizacion de la Saturacion venosa de la yugular.
Hiperventilacion moderada.

Hipotermia.

Realizacién de TC craneal.

Drenaje de LCR.

® a0 o ® o

La respuesta correcta es la opcion d
A continuacion se realizara una aproximacion diag-
nostica respecto a la etiologia de la HTIC y por tanto, se

debe realizar una prueba de imagen, concretamente una
TC craneal.

La utilidad de la Saturacién venosa en el bulbo de la
yugular radica en que nos informa si debemos aplicar
medidas que disminuyan el FSC en casos de hiperemia
(hiperventilacién, barbituricos), o bien, medidas que
aumenten el FSC y la PPC (expansidn con salino hiper-
tonico, inotrépicos), pero es una técnica muy invasiva
(opcién a). Ademas, la opcion mas correcta en este
momento es la realizacion de TC craneal (opcion d).

La hiperventilacién disminuye la PaCO, por lo que
puede inducir vasocontriccion arterial cerebral por alca-
linizacion del flujo sanguineo cerebral al reducir el FSC,
hace disminuir la PIC. Pero al disminuir el FSC puede
producir isquemia por lo que no se recomienda en casos
de infarto cerebral. Ademas se sabe que el efecto de la
hiperventilacion es transitorio porque los cambios en el
pH intersticial compensan su efecto en 24 hrsy la alca-
losis produce desviacion de la curva de disociacion a la
izquierda con menor suelta de oxigeno lo que empeora
la hipoxia. No se recomienda de forma rutinaria (opcién
¢). Cuando existe monitorizaciéon venosa del bulbo de
la yugular y en casos de TCE grave en el que se confir-
ma la presencia de HTIC se recomienda la hiperventila-



Ponente: E. Bejerano Hoyo. Tutor: M. Loscertales Abril 91
TABLA IV.

60 hrs 72 hrs 84 hrs 96 hrs 105 hrs
Glucemia (mg/dl) 130 89 312 152
Creatinina(mg/dl) 0,41 0,26 0,35 0,30
Urea(mg/dl) 9 9 9 10
Sodio (mEg/l) 145 129 134 153 131
Potasio (mEg/l) 3,8 472 3,7 44 44
Calcio 1,23 1,28 1,21 1,31 1,30
GPT (mU/ml) 885 909 672 642
Bilirrubina(mg/dl) 0,6 0,6 0,62
Amonio (mg/dl) 44
Tandem masa Normal
Leucocitos (x109/1) 20660 20720 10890 13730
Neutréfilos (x109/1) 81%(16700) 85%(17800) 82%(8900)
Linfocitos (x109/1) 11%(2200) 6,5%(1300) 4,8%(500)
Hb (g/dl) 13 12,6 13,2 12,8 13
Plaguetas (x109/1) 21000 11000 8000 59000
TP (seg) 13 11,6 11,4
TPTA (seg) 48 30,6 28,9
Fibrinégeno (g/1) 2 0,95 2.8
Hemocultivo negativo negativo

cion controlada: mantener PaCO, 30-35 mmHg, con con-
trol de saturacion venosa yugular entre 55y 75% (<55%
hipoxemia; >75% hiperemia). Por tanto, en este caso que
podria tratarse de un infarto cerebral como complicacion
del cuadro séptico no se deberia hacer, sobre todo sin
disponer de SvjO: (opcién b)

Respecto a la hipotermia puede ser Gtil en casos
refractarios, aungue su uso no se recomienda de forma
rutinaria (opcion d).

El drenaje del LCR baja la PIC inmediatamente al redu-
cir el volumen intracraneal y permite posteriormente que
el edema drene dentro del sistema ventricular. Puede ser
una terapia adyuvante en el manejo de la HTIC, sin
embargo si existe edema cerebral difuso, los ventricu-
los pueden estar colapsados y esta terapia no tendria uti-
lidad, por tanto lo mas idéneo en primer lugar es realizar
una prueba de imagen (opcién e).

Se decide realizacion de TC craneal urgente donde se
observa falta de diferenciacion sustancia blanca- sustancia
gris de forma generalizada, con falta de visualizacion asimis-
mo de los surcos en la convexidad y mala delimitacion de
las cisternas basales. Los ventriculos laterales se mues-
fran de pequefio tamafio, simétricos, sin desplazamientos
de linea media. Tercer ventriculo practicamente no visible.
Gran edema cerebral difuso. No se aprecian lesiones focales
ni dreas de sangrado intraparenquimatoso ni extraaxial.

Ademas se realiza EEG en el que se observa afectacion
cerebral difusa grave, cercana a trazado de muerte cerebral.

Persiste gran inestabilidad hemodinamica con vari-
abilidad extrema de FC y TA y trastornos de la homeosta-
sis secundarios a diuresis excesivas (hasta 17 mi/kg/h).

Mantiene saturacion regional cerebral de oxigeno con
valores bajos y en descenso (45 35%).

De forma episddica presenta crisis convulsivas que
se acompafan de cambios en el tamario pupilar alter-
nando pupilas puntiformes con midriasis arreactiva, hasta
hacerse persistente la midriasis arreactiva. Se suspende
sedoanalgesia.

En la figura 4 representa de forma gréfica, la evolu-
cién de la FC y TAM como pardametros mas representa-
tivos de la inestabilidad de la paciente.

10. ;QUE DIAGNOSTICO DIFERENCIAL PLANTEARIAS EN
ESTE MOMENTO?

a. Encefalopatia séptica.

Enfermedad metabdlica.

Sindrome de Reye.

Sindrome de Reye-like.

Encefalopatia necrotizante aguda.

® 20 o

La respuesta correcta es la opcion d

Hasta el 23% de los pacientes con sepsis desarro-
llan encefalopatia séptica, la cual se asocia con un
aumento en la tasa de mortalidad. Los sintomas inclu-
yen agitacion, confusion y desorientacion que van desde
el estupor al coma y que a menudo se desarrollan desde
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el inicio de la sepsis. La etiopatogenia de este cuadro
se atribuye a los aminoacidos y sus productos de degra-
dacién, la disrupcién de la barrera hematoencefalica,
la presencia de neurotransmisores anormales, asi como
sus efectos sobre el sistema nervioso central condi-
cionando una afectacién cerebral. Sin embargo, las
investigaciones actuales no han definido su fisiopatolo-
gia exacta. La encefalopatia en la sepsis puede mani-
festarse de forma precoz (conocida como encefalopa-
tia séptica, expresion de fallo organico) o tardiamente
(conocida como encefalopatia tardia que esta acompa-
fiada por fallo multiorganico, hipotension y otros fené-
menos sistémicos). Es precisamente el concepto de
encefalopatia séptica, el que mas interés despierta en
la actualidad pues no puede explicarse como resulta-
do de manifestaciones de fallo renal o hepatico, hipo-
tension o hipoxia, siendo quizas su mecanismo inicia-
dor la agresién por los mediadores inflamatorios al cere-
broy su respuesta la expresion de esta encefalopatia
en el paciente. En este caso la complicacion intracra-
neal se ha producido tardiamente por lo que no pare-
ce ser una encefalopatia séptica. No se acompafia de
hipotension ni fallo multiorgdnico como es habitual en
la encefalopatia de la sepsis de aparicion tardia. Ade-
mas ;podemos descartar la existencia de fallo renal o
hepatico que justifique la encefalopatia? Pues bien,
en cuanto a la funcion renal si podemos asegurar que
esta conservada, no asf la funcion hepatica ya que per-
siste aumento de transaminasas y un consumo de pla-
quetas que ha precisado hasta el Ultimo momento trans-
fusion de las mismas (opcién a).

En los errores innatos del metabolismo, es tipica la afec-
tacién cerebral lentamente progresiva. Sin embargo, algu-
nos errores innatos del metabolismo de los acidos grasos,
acidos organicos, hidratos de carbono y del ciclo de la urea
pueden agravarse rapidamente y desencadenar una afec-
tacion cerebral aguda, esta progresion puede ir en rela-
cién con la evolucion de la propia enfermedad aunque
generalmente estan asociadas a un proceso concomi-
tante, por ejemplo, una infeccion. Normalmente existe una
historia familiar y personal sugestivas, no asi en este caso.
Las imagenes radiologicas caracteristicas muestran atro-
fia cerebral difusa y en muy pocos casos edema cerebral,
que es lo gue observamos en nuestra paciente. Todos estos
datos junto con el resultado normal del tindem masa per-
mite descartar esta opcion (opcion b).

Teniendo en cuenta la afectacion hepética, habré que
plantear si la encefalopatia es una complicacion aislada

o forma parte de alglin cuadro clinico que asocie estas

dos entidades.

Se podria pensar en el Sindrome de Reye clasico,
que se acompafia de encefalopatia y fallo hepatico. En
dicho sindrome, las citoquinas inflamatorias y las toxi-
nas metabdlicas inducen la sintesis de metabolitos toxi-
cos como acidos grasos (AG) de cadena corta o &ci-
dos dicarboxilicos por parte de las mitocondrias de las
células hepaticas, y que potencialmente pueden afec-
tar la funcién cerebral. A nivel biogquimico se eviden-
cia el dafio hepatico por un ascenso en las transami-
nasas asi como datos de disfuncién mitocondrial: hipe-
ramoniemia, hipoglucemia, cetoacidosis. Los criterios
diagnésticos para el Sindrome de Reye son los siguien-
tes:

e FEncefalopatia aguda no inflamatoria con alteracién
del nivel de conciencia.

e Disfuncion hepatica demostrada por una biopsia hepé-
tica con evidencia de esteatosis hepatica tipicamen-
te microvesicular o bien por un aumento en el valor
de las transaminasas mayor al triple del valor normal
y/o0 hiperamoniemia.

e | CR con leucocitos (generalmente linfocitos) 8/mm3
0 Menos.

¢ Biopsia cerebral con edema cerebral sin signos infla-
matorios.

Una caracteristica del sindrome de Reye es la aso-
ciacion con el consumo previo de salicilatos, anteceden-
te que no existia en la paciente. Ademas suele ocurrir en
nifios entre los 5y 10 afios de edad. Tipicamente esta
asociado a infecciones viricas, principalmente influenza,
varicela o gastroenteritis. Es cierto que el cuadro clinico
de esta paciente sugiere el desarrollo de un Sindrome de
Reye pero debemos tener en cuenta que actualmente
son extremadamente raros y no contamos con el ante-
cedente tipico de consumo de salicilatos. Ademas exis-
te una entidad muy similar con la que comparte muchas
caracteristicas que podria corresponder a nuestro cua-
dro, ésta es el Sindrome de Reye-like.

Se sabe que el mecanismo fisiopatolégico que justi-
fica la afectacion cerebral en el Sindrome de Reye-like
es la “tormenta de citoquinas”, una descarga excesiva
de mediadores inflamatorios. La afectacion cerebral es
difusa y tipicamente aparece en las pruebas de imagen
un edema cerebral importante generalizado, como en
nuestro caso. La afectacion hepética es similar al Sindro-
me de Reye clasico aunque sin la presencia tipica de
hiperamoniemia (Tabla V).
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TABLA V.

Sindrome de Sindrome de

Reye-like Reye clasico

Edad 1-5 afios 5-10 afos
Asociacion varicela No Si
Asociacion salicilatos No Si
Asociacion AINEs Si No
Hiperamoniemia No Si
Hipoglucemia No Si
Naturaleza del edema Vascular Celular

Esteatosis hepatica Macrovacuolar Microvacuolar

Para conseguir una mayor aproximacion seria de gran
utilidad disponer de estudios de anatomia patoldgica.

En cuanto a la encefalopatia necrotizante aguda, el
cuadro clinico es similar al sindrome de Reye like, con
hipertransaminasemia reflejo de la afectacion hepética,
sin hiperamoniemia, que ocurre con mas frecuencia en
nifios pequefios, que sigue a un proceso febril infeccio-
S0y que se acompafa de afectacion neurolégica impor-
tante. Es también la tormenta de citoquinas el fenéme-
no fisiopatolégico que explica esta entidad. Sin embar-
g0, en las pruebas de imagen son tipicas las lesiones
focales de isquemia simétricas, afectando a talamos y
capsula interna que no se describe en la TC de esta
paciente (opcion e).

Se realiza examen clinico, presentando exploracion
compatible con muerte encefalica.

Se repite EEG donde no se visualiza actividad bio-
eléctrica cerebral.

Es éxitus a las 96 horas del ingreso en nuestra Unidad.

COMENTARIOS Y HALLAZGOS MAS RELEVANTES DEL ESTU-

DIO NECROPSICO

e Timo, ganglios linfaticos, médula ésea y bazo: mar-
cada deplecion linfocitaria con presencia de eosind-
filos e infiltracion de histiocitos de localizacion corti-
cal.

e Higado: congestion sinusoidal con degeneracion
hidropica hepatocitaria difusa masiva que respeta tni-
camente los hepatocitos pericentrales; esteatosis
macrovacuolar periportal. Minimos focos de necrosis
con discreto infiltrado inflamatorio de localizacion peri-
central.

e SNC: marcados signos de edema difuso fundamen-
talmente a nivel hemisférico con espongiosis, rarefac-
cion y palidez mielinica y congestion vascular. Signos

de isquemia cortical cerebral aguda de predominio

paramedial con eosinofilia y retraccion neuronal, pic-

nosis nuclear y vacuolizacion pericelular. Foco de
necrosis aguda en ganglios basales y talamo. Tronco

y cerebelo no presentan alteraciones relevantes salvo

una congestion vascular capilar. Ausencia de absce-

50s, signos de meningitis o de encefalitis, y de infil-
trados inflamatorios relevantes en parénquima cere-
bral y leptomeninges.

e [studios microbioldgicos para estudio de virus: neg-
ativos

e Todos los estudios etiolégicos para la identificacion
de un posible micro-organismo causante del cuadro
de shock fueron negativos.

Los virus mas frecuentes relacionados con estos cua-
dros son el virus de la Influenza, HHV-6 (exantema sUbi-
to), rotavirus, varicela, y VRS entre otros. El virus influen-
za y VRS fueron descartados en Huelvay el HHV-6 y
de la varicela se descartaron al resultar negativa la PCR
realizada en material procedente de la autopsia. Queda-
ria abierta la posibilidad de un rotavirus, otros virus menos
frecuentes y de algunas bacterias.

El dato patolégico maés relevante es una encefalopa-
tia aguda con necrosis cortical, estriatal y talamica, que
se acompafa de un marcado edema cerebral y de sig-
nos de hipertension intracraneal. No se han encontra-
do signos de meningitis, abscesos ni infiltrados infla-
matorios en parénquima cerebral, y las muestras remiti-
das para cultivo microbioldgico resultaron negativas. Es
importante este hecho ya que podemos concluir que
no existe un proceso infeccioso local sino que mas bien
la afectacion cerebral es por el desarrollo de otro cuadro
en el contexto de la sepsis.

De gran interés es el mecanismo de edema cerebral
que segun los datos obtenidos se asocia a congestion
vascular que ya sabemos que es tipico del Sindrome
de Reye-like. A pesar de existir lesiones isquémicas que
podrian hacernos pensar en una encefalopatia aguda
necrotizante, los hallazgos de imagen previos al examen
anatomopatoldgico son tipicos del Sindrome de Reye-
like. Es cierto que se solapan caracteristicas de estos cua-
dros y hacen dificil el diagnostico diferencial pero hay
que encuadrarlos en el contexto clinico y correlacionar-
los con los demas hallazgos de la necropsia, como la
degeneracion grasa del higado. La mayoria de las publi-
caciones cientificas publican casos de Sindrome de Reye-
like en relacion con errores congénitos del metabolismo,
nuestra paciente contaba con dos tandem masa norma-
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les (el primero al nacimiento y el segundo realizado duran-
te el ingreso).

Por ultimo otro dato que habria que tener en cuenta
es la posibilidad de la existencia de cuadro de inmuno-
deficiencia de base. La depleccién linfocitaria en timo,
bazo y ganglios linfaticos observada en este caso, junto
a la escasa respuesta inflamatoria encontrada, la rapi-
da evolucion del cuadro y la presencia de un foco con
infeccion por mucor (que aparece generalemente en
pacientes inmunodeprimidos), aunque no es especifico,
orientaria hacia esta posibilidad.

Hallazgos fundamentales

e [ncefalopatia aguda con severo edema cerebral y
lesiones isquémicas.

e Degeneracion hidrépica hepatocitaria difusa con
esteatosis macrovacuolar compatible con cuadro de
Sindrome de reye Like.

Hallazgos concomitantes
e Depleccion linfocitaria en timo, bazo y ganglios lin-
faticos.

Causa de la muerte

e Fncefalopatia aguda necrotizante con severo edema
cerebral, isquemia cortical y signos de hipertension
intracraneal.

DIAGNOSTICOS FINALES

e Shock séptico

e Sindrome de Reye-like

e Hipertension intracraneal

e Probable inmunodeficiencia asociada
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Nifia con fiebre y petequias

Ponente: L. Romero Moreno. Tutor: F. Rodriguez Amuedo

Nifia de 3.8/12 afios de edad que acude a urgencias
por presentar cuadro clinico de 5 dias de evolucion con-
sistente en:

e fjebre de hasta 39°C con buena respuesta a anti-
térmicos, vomitos postingesta (1-2 /dia), dolor abdo-
minal difuso y dolores musculares generalizados,
de predominio en miembros inferiors, con la deam-
bulacion.

e Refiere también, en las ultimas 12 horas, erupcion
cutanea a nivel de cara, parte posterior de tronco y
miembros inferiores.

Antecedentes personales

Embarazo controlado, sin patologia. Parto eutécico
vaginal. RNAT 37 semanas. PRN 2.500 g. No inciden-
cias perinatales. Vacunacion segtn calendario oficial
(incluida vacunacion antineumocdcica). Desarrollo pos-
deroestatural y psicomotor adecuados. No alergias ali-
mentarias ni medicamentosas conocidas.

A la exploracion fisica presenta: estado general con-
servado con buen estado de hidratacion y perfusion
periférica. No distrés respiratorio. AC: ritmica y sin soplos.
AR: buena ventilacion. Abdomen distendido, depresi-
ble, sin megalias. Exantema purpdrico petequial no pal-
pable de predominio en miembros inferiores que afec-
ta a las plantas de los pies y elementos maculares y
petequias aisladas en la cara, espalda y miembros supe-
riores. ORL: faringe hiperémica. Petequias aisladas en
paladar. Enantema. Lengua aframbuesada y depapila-
da. Lomotor: tumefaccion a nivel de ambos tobillos, prin-
cipalmente el izquierdo con limitacion del movimiento
en dicho nivel (Fig. 1).

1. ;CON LOS DATOS DE LA ANAMNESIS Y LOS
HALLAZGOS DE LA EXPLORACION FiSICA,

;CUAL SERIA SU SOSPECHA CLINICA INICIAL?

a. Los datos son compatibles con purpura de Shonlein-
Henoch.

Podria tratarse de una meningococemia.

Cumple criterios de Enfermedad de Kawasaki.

Se trata de un caso de infeccion por parvovirus B19.
Son precisas exploraciones complementarias adicio-
nales para orientar el diagndostico y dirigir el tratamien-
to inicial.

® o0 o

La respuesta correcta es la e
Con los datos clinicos y los hallazgos de la explora-
cion fisica no es posible discernir entre las distintas etio-
logias expuestas. Se necesita una bateria de pruebas que
ayuden a orientar el diagnostico y la actitud terapéutica
inicial entre las que se encontrarian:
e Hemograma
e Bioguimica bésica, incluyendo RFA (reactantes de
fase aguda)
e (Coagulacién basica
e Sistematico y sedimento de orina
e Citoquimica y bioguimica de liquido cefalorraquideo
(LCR).
e Gram y determinacion de antigenos bacterianos en
LCR
e [Ecografia de abdomen.
e Radiografia de torax.
e (Cultivos: sangre, orina y LCR.
Existen numerosas enfermedades que pueden cur-
sar con fiebre y exantema petequial en la infancia.
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FIGURA 1.

La purpura de Shonlein — Henoch (opcion a) es una
vasculitis leucocitoclastica mediada por IgA que afecta a
vasos de pequefio calibre. Puede cursar con fiebre, aun-
que no es el sintoma predominante y suele ser de bajo
grado, exantema purpurico-petequial (80-100%) de dis-
tribucion en nalgas y miembros inferiores, artralgias o
artritis transitoria (65-75-%) de predominio en grandes
articulaciones (rodillas o tobillos), sintomas gastrointes-
tinales (dolor abdominal, vémitos...) en relacion a isque-
mia intestinal y que obliga a descartar hematoma de la
pared abdominal; y manifestaciones renales (25-50%)
gue suelen manifestarse en forma de hematuria y pro-
teinuria leves aunque pueden ser mas severas llegando
a producir incluso insuficiencia renal.

La infeccién meningocécica (opcién b) sigue siendo
la causa de sepsis de origen comunitario mas frecuen-
te (90%). Se trata de una infeccion grave donde la pre-
cocidad en el diagndstico y tratamiento correctos es espe-
cialmente determinante en el pronéstico. El cuadro cli-
nico caracteristico es el de un nifio con fiebre de corta
evolucién y afectacion del estado general con evolucién
rapida al deterioro hemodinamico, aparicion de rash pete-
quial generalizado y diversas manifestaciones por afec-
tacién multiorganica.

El sindrome purpurico-petequial (opcion d) esta carac-
teristicamente asociado a la infeccion por parvovirus B19.
La forma de presentacion habitual consiste en fiebre en
grado variable acompafiada de exantema purpurico pete-
quial, en ocasiones pruriginoso, de distribucion en manos
y pies (incluyendo palmas y plantas) aunque puede afec-
tar a otras regiones como la cara; conjuntivitis, lesiones
orales (incluyendo petequias en paladar) y artralgias o
artritis de pequefias articulaciones (manos y pies).

La enfermedad de Kawasaki (opcién c) es una vas-
culitis febril aguda de la infancia; primera causa de car-
diopatia adquirida en este rango de edad. Las manifes-

taciones clinicas caracteristicas quedan reflejadas en los

criterios clinicos establecidos para su diagndstico:

e Fiebre=b dias

e Cambios en las extremidades (edema o descamacion
en manos y pies dependiendo de la fase de la enfer-
medad)

e Exantema polimorfo

e |infadenopatia cervical (>1,5 cm), generalmente uni-
lateral

e |nyeccion conjuntival bulbar bilateral

e Cambios en labios y cavidad oral: labios eritematosos
y fisurados, lengua aframbuesada, hiperemia oral y
faringea...
Otras etiologfas, mas raras, a tener en cuenta son:

la endocarditis bacteriana, la infeccién por rickettsias o

la infeccién por enterovirus.

Exploraciones complementarias realizadas en el ser-
vicio de Urgencias:

Hemograma: Leucocitos 15230/mm3 (Neutrdfilos:
87,5%); Hemoglobina: 10,9 g/dl; plaquetas: 136000/mm.
Bioquimica: glucemia e iones normales. Urea: 28 mg/dl.
Creatinina: 0,4 mg/dl. GOT: 99 U/l GPT: 82U/I GGT: 446
U/l PCR: 240 mg/l. PCT: 8,45 ng/ml. Coagulacion: normal.

Orina (sistematico) leucocitos 3+ nitritos (-) Hemo-
globina: 3+ Proteinas: 1+

Citoquimica LCR: leucocitos: 101/mm?3 (Polimorfonu-
Cleares: 80%) glucosa 64 mg/dl, proteinas 0,25 g/l GRAM:
sin gérmenes. Antigenos bacterianos negativos.

Se solicitaron hemocultivo, urocultivo y cultivo LCR.

Radiografia de torax: sin alteraciones.

Ecografia abdominal: hallazgos compatibles con
hidrops vesicular. Sin otras alteraciones a nivel de visceras
intraabdominales.

2. CON LAS PRUEBAS COMPLEMENTARIAS ACTUALES,

;CUAL SERIA LA ACTITUD MAS CORRECTA?

a. Iniciar cefotaxima en espera de cultivos.

b. Iniciar Inmunoglobulina intravenosa (lg IV) y acido
acetilsalicilico (AAS).

c. Extraer serologias virales y luego iniciar Ig IV y AAS.

d. Tratamiento sintomatico en espera de cultivos.

e. Hacer todo lo anterior.

La respuesta correcta es la a
De todas las etiologias anteriormente mencionadas,
la méas grave y la Unica en la que el diagnostico y trata-
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Grupo Critérios ILL Critérios analiticos Actitud
1 NO NO Observacion 4 horas y alta a domicilio si no deterioro
2 NO Sl Tratamiento antibiético empirico en espera de cultivos
3 S S

Criterios ILL: Irritability (irritabilidad), Letargy (letargia), low capilary refill (aumento del tiempo de relleno capilar >5 seg).
Criterios analiticos: recuento leucocitario >5.000 o >15.000 /mm3 y/o PCR>5 mg/I.

FIGURA 2.

miento precoz han demostrado ser el factor determinan-
te en cuanto al pronéstico es en la infeccién meningoco-
cica.

Como hemos visto, el cuadro clinico que muestra
nuestra paciente no es el tipico de una infeccion por dicho
germen (fiebre de 5 dias de evolucién, la no afectacion
del estado general, la distribucion de las lesiones o la nor-
malidad en las pruebas de la coagulacién), no obstante
en la mayor parte de las ocasiones, por la razén antes
mencionada, los nifios con fiebre y exantema petequial
son manejados como si de una infeccién meningocéci-
ca se tratara aunque de forma retrospectiva, segln las
series, s6lo 0,5-11% de dichos pacientes tienen realmen-
te una infeccion por N. meningitidis.

Se han realizado numerosos intentos para establecer
criterios clinicos y analiticos que pudieran orientar el diag-
noéstico de menincococemia en nifios con fiebre y exan-
tema petequial. Asi pues, en el afio 2000, Brogan et al.
llevaron a cabo un estudio en el que sugerian unos cri-
terios clinicos (criterios ILL: irritabilidad, letargia y aumen-
to de tiempo de relleno capilar) y analiticos (recuento leu-
cocitario<b5000 o >15000 y/o PCR>bmg/l) en base a
los cuales se podia orientar el manejo inicial de estos
nifios de forma que se establecian 3 grupos. En un pri-
mer grupo se inclufan aquellos pacientes que no cum-
pliesen ningun criterio clinico y analitico siendo la acti-
tud propuesta, la observacion durante 4 horas y el alta a
domicilio ante la ausencia de deterioro en ese tiempo. El
segundo grupo correspondia a aquellos que no mostra-
ban ningln criterio clinico pero si presentaban alguna
alteracion analitica siendo en ellos la actitud recomenda-
da el inicio de antibioterapia empirica en espera de los
resultados de los cultivos. El tercer y Ultimo grupo englo-
baba a aquellos nifios con criterios clinicos y analiticos
positivos y que deberian ser manejados de entrada como
una meningococemia (Fig. 2).

Aungue estos criterios no estan validados y no exis-
ten guias clinicas en cuanto al manejo de estos pacien-
tes, vemos que el caso de la paciente estaria engloba-

do en el 2° grupo y que una actitud correcta y prudente
podria ser el tratamiento como si de una infeccién menin-
gocdcica se tratara.

En cuanto al resto de las opciones que se plantean
como respuesta a la pregunta no tendrian cabida la acti-
tud expectante (opcion d) debido a que la expresion clini-
cay analitica orientan a la existencia de una bacteriemia.

Mas discutido estaria el inicio de Ig y AAS (opciones
by c) ya que, si bien es cierto que nuestra paciente no
cumple criterios de Enfermedad de Kawasaki, podriamos
estar ante un caso de enfermedad de Kawasaki atipico:
Fiebre > b dias y 2 o 3 criterios clasicos.

PCR >30 mg/l 0 VSG >40 mm/h

3 o + criterios de laboratorio

AlbUmina menor o igual a 3 g/l
Anemia para la edad del nifio
Elevacion de la ALT

Plaquetas >450000 después de 7 dias
Leucocitos >15000

Orina con 10 0 mas leucocitos/campo.

SO0 Q0 T D0 oW

En esta paciente se optd por la iniciar tratamiento con
cefotaxima IV en espera de los resultados de los cultivos
extraidos en urgencias, siendo en el 2° dia de ingreso
cuando, ante la persistencia de la fiebre de alto grado,
se decidio la administracion de Ig IV y AAS cubriendo
la otra etiologia posible.

El 3°dia de ingreso presenta empeoramiento clinico
con empeoramiento del estado general. A la persisten-
cia de la fiebre se une la aparicion de distrés respirato-
rio leve-moderado. Se toman constantes vitales: T% 38,9°C.
FC 160 Ipm. TA:95/40 mmHg. FR: 45 rom. SatO, 89%
que aumenta a 95% con oxigeno suplementario en gafas
nasales. Se reexplora a la paciente objetivdandose mala
perfusion periférica con subcianosis labial. En la aus-
cultacion cardiaca taquicardia de hasta 160 [pm con ritmo
de galope y soplo I1I/VI de nueva aparicion sin existir
anomalias en la auscultacion respiratoria. En el abdomen
una hepatomegalia de 2 cm.
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3. ANTE ESTOS HALLAZGOS, ;QUE COMPLICACION SE
SOSPECHARIA Y QUE PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
ESTARIAN INDICADAS?

a. Laclinica es compatible con una infeccién respirato-
ria por lo que estaria indicada la realizacion de hemo-
grama, RFA, hemocultivo, radiografia de térax, deter-
minacion de antigenos virales y serologia para gér-
menes atipicos.

b. Laclinica es secundaria al estado febril de la pacien-
te, administrar medicacién antipirética intravenosa
y adoptar una actitud expectante.

c. Los hallazgos orientarian a una ICC por lo que las
pruebas indicadas serian la radiografia de térax y la
ecocardiografia-doppler, asi como la determinacion
de lactico.

d. Ante la brusquedad del cuadro y la repercusion hemo-
dindmica es preciso solicitar una radiografia de térax
para descartar la aparicion de un neumotérax espon-
taneo.

e. Estarian indicada todas las exploraciones comple-
mentarias expuestas.

La respuesta correcta es la ¢

Cuando se valora a un nifio con dificultad respirato-
ria se debe tener en cuenta la existencia de causas no
respiratorias de la misma.

Las causas respiratorias pueden obedecer a procesos
que afectan tanto a la via aérea superior como a las vias
inferiores y al parénguima pulmonar. No obstante los datos
de la anamnesis y la auscultacion respiratoria son armas
suficientes para descartar casi por completo las distintas
etiologias. Por lo tanto, la ausencia de sintomas respira-
torios previos y la normalidad auscultatoria (sin existir
ruidos patolégicos o zonas de hipoventilacién) préactica-
mente descartarian estas patologias (opciones a 'y d).

Teniendo en cuenta los diagndsticos iniciales que
se barajan (meningococemia vs Enfermedad de Kawa-
saki) y los demés hallazgos de la exploracion fisica (com-
patibles con insuficiencia cardiaca congestiva (ICC): taqui-
cardia, ritmo de galope, soplo y hepatomegalia) es prio-
ritario descartar la repercusion cardiaca que estas pato-
logias pueden tener (opcion c). La actitud expectante no
serfa una opcion valida (opcién b).

Son complicaciones de la meningococemia y de la
Enfermedad de Kawasaki la miocarditis, la pericarditis
0 la isquemia miocéardica por lo que una valoracion cli-
nica cuidadosa apoyada por exploraciones complemen-
tarias orientadas es basica.

FIGURA 3.

Asi pues para una valoracion correcta serian necesa-

rias las siguientes:

Hemograma: informa de la existencia de anemia, ya
que su presencia es determinante en la valoracion de
la hipoxia tisular.

Equilibrio acido-base (EAB): ademaés de ofrecer datos
sobre la oxigenacion y la ventilacién alveolar infor-
ma sobre la gravedad de la insuficiencia respirato-
ria y de la existencia de alteraciones del pH y su
causa.

Lactico: indicativo de la hipoxia tisular elevandose de
forma proporcional al compromiso del metabolismo
aergbico.

Radiografia de térax: muestra alteraciones primaria-
mente respiratorias (neumonia, atelectasia, derrame
pleural...) de hipoxemia o la repercusion pulmonar
de determinadas afecciones cardiacas (EAP en el
caso de ICC).

Ecocardiografia-doppler cardiaca: es de vital impor-
tancia sobre todo cuando aparecen en la exploracion
fisica datos que hagan sospechar afectacion cardia-
ca como es un soplo importante que anteriormente
no se auscultaba.

En el caso de la paciente se solicitaron:
Radiografia de térax: ICT (indice cardiotoracico)
aumentado (0,8). Infiltrado perihiliar compatible con
edema pulmonar cardiogénico (Fig. 3).
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TABLA I. CRITERIOS DE El

TABLA II. INDICACIONES QUIRURGICAS DE EI

Criterios mayores

e Hemocultivos positivos:

— 20 mas hemocultivos positivos a microorganismos que clas-
sicamente causan El.

— Hemocultivos persistentemente positivos.
— Hemocultivo positivo a Coxiella burnetii.

e Evidencia de afectacion endocérdica:
— Vegetacion, abscesso, dehiscencia valvular
— Nueva regurgitacion valvular.

Criterios menores

e Predisposicion: enfermedad cardiaca previa, ADVP.

e Fiebre > 38°C.

e Fenomenos vasculares: embolia arterial, infartos sépticos pul-
monares, aneurisma micotico, hemorragias intracraneales,
hemorragia conjuntival, lesiones Janeway.

e Fendmenos inmunolégicos: glomerulonefritis, nédulos de Osler,
Manchas Roth, fator reumatoide.

e Fvidencia microbiolégica: hemocultivo positivo que no cumple
criterios mayores o evidencia serologica.

El definitiva
e 2 criterios mayores/1 mayor y 3 menores/5 criterios menores

El probable
e 1 criterio mayor y 1 menor/3 criterios menores

e fcocardiografia doppler: anillo Ao (adrtico) 13 mm
con valvula desestructurada con insuficiencia adrti-
ca severa, ocasionando robo diastdlico en aorta
descendente. Insuficiencia mitral leve. FE (fraccion
de eyeccion): 0,6.

e Hemograma: Hb: 7,6 g/dl.

e [4ctico: 1,4 mmol/L

e FAB: Ph: 7,38 pCO2: 39,5 mmHg. HCOs: 22,1 mmol/|
EB: -2, 1 mmol/l.

Simultaneamente se reciben resultados de cultivos
extraidos en Urgencia. El urocultivo y el cultivo de LCR,
negativos y el hemocultivo positivo a Streptococo pyo-
genes sensible a penicilina siendo desde este momento
la principal sospecha diagnéstica la Endocarditis Infec-
ciosa (El) por dicho germen, ya que en este momento
cumplia criterios de El confirmada (1 criterio mayor y 3
criterios menores) segtin la clasificacion de Duke (Tabla
/).

e (riterio mayor: nueva regurgitacion valvular.

e (Criterios menores: fiebre mayor de 38°C, fenémenos
vasculares (lesiones de Janeway), fenémenos
inmunoldgicos (datos de glomerulonefritis), eviden-
cla inmunoldgica (hemocultivo positivo a germen cau-
sante de El).

Se modifica antibioterapia a penicilina + gentamici-
na + rifampicina y se decide traslado a UCIP para mon-

1. Insuficiencia cardiaca secundaria a regurgitacion valvular no
controlada réapidamente.

2. Insuficiencia cardiaca secundaria a disfuncién protésica.

3. Sepsis persistente (>7-10 dias) pese a ATB correcta.

4. Endocarditis por microrganismos “dificiles”.

5. Documentacion de absceso perivalvular, o periprotésico o fis-
tulas intracardiacas.

6. Embolismos de repeticion con persistencia de imagenes de
vegetaciones grandes y maviles en ecocardio.

itorizacion y vigilancia y tratamiento de la insuficiencia
cardiaca.

4. ;QUE MEDIDAS TERAPEUTICAS SE DEBERIAN

ADOPTAR EN ESTE MOMENTOQ?

a. Intubacion y conexion a ventilacion mecénica, inicio
de vasodilatadores sistémicos (nitroglicerina) y de tra-
tamiento diurético (furosemida) controlando la diure-
sis mediante sondaje vesical.

b. Administracion de oxigeno en gafas nasales, inicio
tratamiento inotrépico y vasodilatador (milrinona y
nitroglicerina) y de tratamiento diurético con control
de diuresis.

c. Administracién de oxigeno en gafas nasales, inicio de
tratamiento inodilatador (milrinona) y tratamiento diu-
rético con control de diuresis.

d. Intubacion y conexion a ventilacion mecanica, cana-
lizacién de via venosa central e inicio tratamiento inotré-
pico y vasodilatador (milrinona y nitroglicerina) y de tra-
tamiento diurético con control de diuresis.

e. Administracién de oxigeno en gafas nasales, e inicio
tratamiento inotrépico (digoxina) y vasodilatador (nitro-
glicerina) y de tratamiento diurético con control de
diuresis.

La respuesta correcta es la b

El tratamiento integral de la insuficiencia cardiaca
incluye una serie de medidas generales y un tratamien-
to farmacolégico especifico cuyo principal objetivo es la
reduccion de la congestion pulmonar y sistémica mejo-
rando la funciéon miocérdica sin causar dafio miocardi-
co; principal condicionante de la morbimortalidad de la
misma.

Las medidas generales incluyen:
e Monitorizacion adecuada: constantes vitales (FC, TA,

FR,T*) asf como PVC, peso y diuresis.
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e Flevacion de la cabecera de la cama.

e (Oxigenoterapia suplementaria para mantener SatO,
adecuadas, siendo preciso en ocasiones la intuba-
cion y la conexién a ventilacion mecanica.

e Restriccion hidrosalina y correccion de trastornos
hidroelectroliticos.

e Reposo absoluto para disminuir el metabolismo y la
demanda de oxigeno miocardico si es preciso con far-
macos sedantes.

e Tratar situaciones agravantes: anemia, fiebre o infec-
cion.

e Nutricion asegurando un aporte calérico adecuado.
Las medidas farmacolégicas tratan de mejorar los sin-

tomas de congestion y bajo gasto ocasionados principal-

mente por los mecanismos compensadores. Actuan a

todos los niveles (precarga, carga y postcarga).

e Farmacos diuréticos (furosemida, tiazidas, espirono-
lactona): disminuyen la precarga y de esta forma la
congestion venosa.

e Farmacos inotropicos: actuan aumentando el inotro-
pismo (carga); aunque algunos de ellos tienen efec-
tos colaterales derivados del aumento del consumo
miocardico. Otro efecto secundario es su potencial
arritmogénico.

— Digoxina: efecto inotrépico y frenador del sistema
simpatico.Indicado en IC subagudas y en casos de
fibrilacién auricular (opcién

— Farmacos simpaticomiméticos: dopamina, dobuta-
mina o noradrenalina. Tienen un inicio de accion
rapida, pero en contraposicion aumentan el consu-
mo miocardico, favorecen la apoptosis y tienen poten-
cial arritmogénico. Ademas, salvo la dobutamina,
producen vasoconstriccién periférica aumentando
la postcarga y por tanto el trabajo miocéardico.

— Milrinona: inotrépico, lusotrépico y (vasodilatador
sistémico y pulmonar (disminucion de la postcar-
ga) por lo que ofrecen ventajas sobre los simpati-
comiméticos ya que no aumenta el consumo de
oxigeno. Entre los efectos secundarios se encuen-
tran la trombopenia y la arritmogénesis, aunque es
menor que con los farmacos anteriores.

— Levosimendan: inotropico, lusotrdpico, vasodilata-
dor arterial y venoso. Su efecto persiste durante 1
semana. Los principales inconvenientes son que
su efecto no es controlable después de su infusion,
existiendo ademas poca experiencia en nifios.

e \Vasodilatadores: venosos (disminuyen precarga) y/o
arteriales (disminuyen la postcarga).

— Nitrodilatadores (nitroglicerina, nitroprusiato): actu-
an como vasodilatadores venosos y arteriales.

— |ECASs (captopril y enalapril): disminuyen las resis-
tencias vasculares sistémicas y aumentan la natriu-
resis evitando ademas el remodelado cardiaco.

— Péptido natriurético auricular: produce natriuresis
y aumento de la diuresis. Produce vasodilatacion
arterial y venosa sin ser inotrépico. Son necesarios
mas estudios en nifios.

— Betabloqueantes (propranolol, esmolol, carvedilol)
se clasifican por su selectividad B. Previenen el
remodelado cardiaco produciendo ademas vasodi-
latacion coronaria, mejoran la disfuncion diastoélica
y tienen efectos antiarritmicos.

Como medidas generales la paciente del caso requir-
i6 unicamente oxigeno en gafas nasales a bajo flujo para
mantener SatO. ya que salvo deteriooro, no esta indica-
da la intubacidn y se transfundio concentrado de hematies
a 20 mi/kg por nemia (Hb 7,6 g/dl).

Como medidas farmacolégias se inicio tratamiento
diurético con furosemida en perfusion continua (0,2
mg/kg/h) y canreonato potasico (2 mg/kg/dia), asi como
perfusion continua de milrinona a 0,4 mcg/kg/min y
nitroglicerina en perfusion continua que se aumento pun-
tualmente hasta 10 mcg/kg/min (opcién b), afiadiéndose
posteriormente captopril (IECA: inhibidor de la encima
convertidora de angiotensina) hasta 2,5 mg/kg/dia per-
mitiendo la suspension de los dos farmacos en perfusion
y permitiendo el paso del tratamiento diurético a la oral.

AL 6°dia de ingreso en UCIP la paciente presenta 2
episodios de desconexion del medio con hipotonia gen-
eralizada, sin movimientos anormales tras los cuales
queda e con tendencia al suefio (puntuacion en la escala
de coma de Glasgow:11; 0:3 M:4 V:4) que recupera de
forma progreesiva.

5. EN VISTA DE LA NUEVA CLINICA, ;QUE ESTARIA

INDICADO AL RESPECTO?

a. Realizar electroencefalograma (EEG) e iniciar trata-
miento con farmacos antiepilépticos (FAE).

b. Solicitar tomografia axial computerizada (TC) crane-
al urgente.

c. Solicitar resonancia magnética nuclear (RM) urgen-
te.

d. Adoptar una actitud expectante y solo realizar explo-
raciones complementarias si repeticion de la clinica.
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e. Ante el deterioro del nivel de conciencia estaria indi-
cada la intubacién endotraqueal electiva e iniciar medi-
das de proteccion cerebral.

La respuesta correcta es la b

Las complicaciones neurologicas de la El ocurren
hasta en un 20-40% de los casos. En ocasiones no tie-
nen traduccion clinica, por 1o que se sospecha que la
verdadera incidencia es mayor. Pueden ocurrir en forma
de accidente isquémico transitorio, hemorragia cerebral,
aneurisma micotico, meningitis, absceso cerebral, ence-
falopatia... Por ello, la actitud expectante o el inicio de
tratamiento anticonvulsivante sin investigar la posible etio-
logia de las crisis no tendria cabida (opcién d).

Debido a la magnitud de las mismas y a la necesidad
de tratamiento médico o quirtrgico urgente en algunas
de ellas es prioritaria la realizacion de una prueba de ima-
gen que oriente la actitud adecuada y de ellas es de elec-
cion por su utilidad y accesibilidad la TC craneal. (opcion
b). La RM (opcién c) no aportaria ningin beneficio sus-
tancial inicial y en muchos centros no esta disponible de
forma urgente.

Por otra parte, la intubacién endotraqueal (opcién
e) no estarfa indicada en un paciente relativamente esta-
ble, con recuperacion parcial del nivel de conciencia
y con una puntuacion en la ECG>8. Para iniciar medi-
das de proteccion cerebral, (normotermia, normoten-
sion, normoglucemia, normoventilacion) seria recomen-
dable establecer el diagnostico con una prueba de ima-
gen previa.

Se realiza TC craneal urgente (Fig. 4) en la que se
objetiva un hematoma occipital medial izquierdo de 2 cm
de diametro abierto a espacio subdural y una hemorra-
gia subdural en hoz y tentoriohomolateral que provoca
un desplazamiento del hasta frontal izquierda y de la linea
media menor de 1 cm.

Se adopta una actitud expectante, presentado una
recuperacion completa del nivel de conciencia y per-
maneciendo neuroldgica y hemodinamicamente estable
en todo momento. Ante la posibilidad de ruptura de
aneurisma micatico, se realiza angio RM cerebral confir-
maéndose la existencia de un aneurisma del extremo dis-
tal de la arteria cerebral posterior izquierda. Veinticuatro
horas mas tarde se realiza angiografia cerebral y tratamien-
to endovascular del mismo transcurriendo el procedimien-
fo sin incidencias. La nifia es trasladada a planta de hos-
pitalizacion 7 dias después.

En planta continda tratamiento antibiotico realizan-
dose controles ecocardiograficos de forma periddica. En
uno de ellos (dia +32 d ingreso hospitalario) se objetiva
un absceso subvalvular que se extiende desde el septo
perimembranoso entre aorta y arteria pulmonar, asi cormo
una valvula adrtica desestructurada sobre todo a nivel de
sigmoidea coronaria izquierda.

»

. EN ESTE MOMENTO

a. Tiene indicacion clara de intervencion quirurgica.
Se deberfa mantener Unicamente tratamiento antibié-
tico ya que no se encuentra en situacion de ICC.

c. Laausencia de vegetaciones con riesgo emboligeno

descarta la indicacién quirdrgica.

by ¢ son correctas.

La formacion de un absceso indica mala evolucion

y es indicacion de cambio en la terapia antibidtica.

La respuesta correcta es la a

Existen varias indicaciones de cirugia en la EI compli-
cada (Tabla II). La urgencia de dicho tratamiento depen-
de tanto de la estabilidad del paciente como de la posibi-
lidad de curacién Unicamente con tratamiento antibidtico.

La principal indicacion en esta paciente es la infec-
cién incontrolable como indica la formacion del pseudo-
aneurisma y la progresion del dafio valvular a pesar del
tratamiento antibidtico correcto (opcioén a), que no debe
ser modificado.

La paciente es intervenida un mes después de su
ingreso realizandose técnica de Ross-Konno consistente
en reparacion adrtica con autoinjerto pulmonar y recon-
struccion del tracto de salida derecho con contegra. La
intervencion y el postoperatorio transcurrieron sin inci-
dencias significativas.

Completa 8 semanas de tratamiento antibidtico intra-
venoso.

La exploracion clinica (incluyendo la neuroldgica) al alta
es completamente normal. El control de imagen (RM): cam-
bios parenquimatosos en relacion con sangrado anterior).

Como unico tratamiento al alta precisa captopril y
espironolactona.

DIAGNOSTICOS FINALES
e Endocarditis adrtica por Streptococcus pyogenes.
¢ |nsuficiencia cardiaca congestiva.



102

Nifia con fiebre y petequias

e Hemorragia cerebral en relacion con ruptura de aneu-
risma micético en arteria cerebral posterior.
e Pseudoaneurisma del septo interventricular.

COMENTARIOS FINALES

La endocarditis infecciosa por estreptococo beta-
hemolitico del grupo A es rara aungue pone de manifies-
to el incremento de infecciones invasivas por dicho ger-
men en los ultimos afios.

Este pone de manifiesto la posible relaciéon de los
superantigenos estreptocdcicos como posibles agentes
responsables de la Enfermedad de Kawasaki.
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Escolar con fiebre, hipotension y rash cutaneo

Ponente: A. Navarro Mingorance. Tutor: S.B. Reyes Dominguez

Paciente de 5 afios, sin antecedentes familiares de inte-
rés y como tnico antecedente médico tuberculosis Miliar
a los 8 meses de edad correctamente tratada. Consulta en
su centro de salud por Fiebre hasta 39,5°C de 6 horas
de evolucion, vémitos (en numero de doce), los tltimos
biliosos, deposiciones semiliquidas sin productos patolo-
gicos, dolor abdominal intenso, cefalea y decaimiento. Disu-
ria y prurito vaginal desde hace 5 dias tratada con Metro-
nidazol. La familia refiere “picadura” en pie derecho mien-
fras se bafiaba en la playa hace 72 h por la que se instau-
16 tratamiento con Mupirocina topica. La exploracion fisi-
ca en su centro de salud revela mal estado general, hipo-
tension y fiebre por lo que se administra antitérmicos y cor-
ticoides sistémicos y es remitida a su hospital de referen-
cia. A su llegada al hospital se constata: Temperatura:
39,5°C. FC: 154 lom; TA: 53/34 mmHg; TAM 42;Revas-
cularizacion > 2 seg; Cianosis labial, Coloracion palida
de mucosas; rash eritematoso generalizado mas marcado
en axilas y genitales. Mucosa vulvar muy edematosa y
denudada. Algunas petequias diseminadas, gran tume-
faccion en pie derecho con equimosis de antepie y lesion
puntiforme; Examen neurolégico: Somnolienta, Glasgow
14, ausencia de signos meningeos. Pupilas isocdricas nor-
morreactivas. Sin focalidad neuroldgica.

1. EN ESTE PUNTO ;CUAL SERIA LA APROXIMACION
DIAGNOSTICA MAS CORRECTA?

a. Sepsis secundaria a bacilos gram negativos.
Meningococcemia

Golpe de calor

Shock Distributivo, probablemente shock téxico.
Shock Anafilactico por reaccion a Metronidazol.

® oo o

La respuesta correcta es la d

La sepsis secundaria a bacilos gram negativos (opcion
a) entra dentro del diagnostico diferencial del shock toxi-
co estreptococico, no obstante, suele ser mas frecuen-
te en pacientes hospitalizados, con excepcion de las sep-
sis secundarias a infecciones por Salmonella (Fiebre Tifoi-
dea) que se pueden presentar en pacientes previamen-
te sanos y sin factores de riesgo. Una de las diferencias
Utiles es que puede haber fallo renal en el momento del
diagnostico en el shock toxico estreptococico (STE) y
suele ser posterior en las sepsis por gram negativos.

La presencia de rash petequial, fiebre e hipotension
puede hacer pensar en un shock secundario a infeccion
grave por meningococo (opcion b), por lo que debe entrar
en el diagnéstico diferencial. En nuestro caso, la presencia
de un punto de inoculacién y un foco infeccioso local hacen
menos probable este diagndstico. La presencia de menin-
gismo y cefalea suele ser infrecuente en el STE y son mas
caracteristicos de la enfermedad meningocdcica.

El “golpe de calor” (opcién c), se puede presentar
con una sintomatologia similar presentando hipertermia,
cefalea, deshidratacion, oliguria, alteraciones neurol6-
gicas (somnolencia, decaimiento) y alteraciones hemo-
dinamicas. Las quemaduras solares pueden parecerse
al exantema del shock toxico. Una vez més la historia cli-
nica hace poco probable este diagnostico, por una parte
algunas lesiones cutaneas aparecen en zonas no expues-
tas, y por otro lado aunque la paciente estuvo en la playa,
el inicio de la sintomatologia se produjo 72 horas des-
PUEéS.

El shock anafilactico (opcion e), se trata también de
un shock distributivo. Se puede presentar con altera-
ciones gastrointestinales (dolor abdominal, diarrea, vomi-

103
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TABLA I. CARACTERISTICAS CLINICAS DEL ESTADO DE SHOCK

Compensado Establecido
FC Taquicardia Taquicardia
Pulso Normal Débil o fliliforme
PA Normal o aumentada  Hipotension
FR Normal Taquipnea
Piel Palida, Fria, sudorosa  Moteada, fria, cianosis
Relleno Capilar  Lento > 2 segundos Muy lento
Diuresis Oliguria Oliguria 0 anuria
SNC Irritable/agitacion Estupor o coma

FC: frecuencia cardiaca.PA: presion arterial. FR: frecuencia
respiratoria. SNC: sistema nervioso central.

Tomado de: Flores Gonzalez JC, Katz DV, Lépez-Herce J. Capitulo
36, pag 353. Shock. Manual de cuidados intensivos pediatricos.
3%ed. Madrid.Publimed. 2009.

tos), alteraciones cutdneas (angioedema y urticaria) y
alteraciones respiratorias y hemodinédmicas. Sin embar-
g0 no suele asociar fiebre y suele identificarse un desen-
cadenante.

Se define como shock todo estado de disfuncion cir-
culatoria que lleva a una inadecuada entrega de oxige-
no y nutrientes a los tejidos para asegurar la demanda
metabdlica. En este momento, y con la informacion que
disponemos s6lo podemos asegurar que la paciente se
encuentra en un estado de shock. Por la presentacion
fisiopatoldgica se trata de un shock distributivo, con
importante vasodilatacion y disminucion de las resis-
tencias vasculares sistémicas. Se encuentra en una fase
de shock descompensado o establecido pues los meca-
nismos compensadores han empezado a ser insuficien-
tes y presenta hipotension (Tabla 1). El sindrome de
shock toxico es una enfermedad de inicio agudo cuyas
principales manifestaciones clinicas son fiebre, eritema
generalizado, hipotension, y diversas alteraciones de
otros 6rganos, entre las que se pueden incluir insufi-
ciencia respiratoria grave aguda que puede precisar
ventilacién mecanica invasiva, fallo renal agudo que
puede precisar técnicas de depuracion extrarrenal, y
alteraciones hematolégicas graves (Coagulacion intra-
vascular diseminada (CID), anemia y trombopenia gra-
ves). El diagnostico es principalmente clinico y preci-
sa en el caso del SST estreptococico el aislamiento del
patégeno (Tabla I1). La mayoria de los casos se relacio-
nan con infecciones por estreptococo o estafilococo,
aunque se han descrito SST relacionados con fascitis
necrotizante producida por otras bacterias. Clasicamen-

TABLA II. DIAGNOSTICO DEL SINDROME SHOCK TOXICO
ESTREPTOCOCICO

Criterios diagndsticos:

1. Aislamiento de S. pyogenes: A. De un lugar estéril (sangre, liquido

cefalorraquideo, peritoneo...) B. De un lugar no estéril (faringe,

herida cutanea...)

Hipotensién (<5 percentil; ortostatismo >15 mmHg)

Dos 0 mas de los siguientes signos:

o Afectacion renal (creatinina 2 veces el limite superior para
la edad)

o Coagulopatia (plaguetas <100.000/mm3 o signos de coagulacion
intravascular diseminada)

e Afectacion hepética (transaminasas o bilirrubina total 2 veces
el limite superior para la edad)

e Sindrome de distrés respiratorio agudo

e Exantema macular eritematoso generalizado que puede
descamarse

e Necrosis de tejidos blandos (fascitis, miositis o0 gangrena)

wn

Diagnéstico definitivo. Se cumplen todos los criterios y el germen
se aisla de un lugar estéril.

Diagnoéstico probable. Se cumplen todos los criterios y el germen se
aisla de un lugar no estéril.

Tomado de: Defining the group A streptococcal toxic shock
syndrome. Rationale and consensus definition. The Working Group
on Severe Streptococcal Infections. JAMA 1993;269:390-391

te el SSTE se ha relacionado con la infeccién por vari-
cela, aunque se esta observando una clara disminucion
de su incidencia desde la introduccién de la vacuna-
cion antivaricelosa. La enfermedad es consecuencia de
la presencia de toxinas producidas por Streptococo Pyo-
genes que actlian como superantigenos produciendo
una respuesta inflamatoria desproporcionada. Tiene una
incidencia aproximada de 0,13/100000 nifios/afio con
una mortalidad que varia segun las series entre el 30-
70% siendo mayor en adultos.

2. ;QUE ACTITUD ADOPTARIA EN ESTE MOMENTOQ?

a. Monitorizacién, asegurar via aérea, Oxigeno 100%,
canalizacion de 2 vias venosas periféricas, extraccion
de Hemograma, Biogquimica, Coagulacién, cultivos
y pruebas cruzadas.

b. Administrar 20 ml/kg de suero salino fisiolégico.
Administrar 0,1 mg/kg de Adrenalina 1:1000 subcu-
tanea.

Interconsulta a cirugia para desbridar herida.
Respuesta “a” seguida de “b”.

La respuesta correcta es la e
La administracion de adrenalina 0,1 mg/kg (opcién
c¢) serfa el tratamiento de eleccion si nos encontrara-



Ponente: A. Navarro Mingorance. Tutor: S.B. Reyes Dominguez

105

mos ante un caso de shock anafilactico pero no se trata
de esta situacion.

El tratamiento quirdrgico precoz de la lesion cuténea
que presenta el paciente (opcién d) es fundamental en
el manejo del cuadro de shock toxico estreptococico, no
obstante, su realizacién no justifica el retraso en la ins-
tauracion de las medidas de soporte iniciales.

El manejo del SSTE es principalmente de soporte,
proporcionando una adecuada estabilizacion inicial del
paciente, asegurando la via aérea y la respiracion. Algu-
nos pacientes pueden presentar sindrome de distrés res-
piratorio agudo, precisar intubacion y ventilacion meca-
nica. En todo estado de shock es fundamental la admi-
nistracion de O, suplementario para optimizar su entre-
ga a los tejidos. Es necesario asegurar un adecuado acce-
S0 venoso puesto que el primer paso en el tratamiento
del SSTE es la reposicién de volumen circulatorio. Debi-
do a la gran respuesta inflamatoria inducida por las toxi-
nas se produce una vasodilatacion sistémica y aumen-
to de la permeabilidad capilar. El tratamiento con fluidos,
cristaloides (suero salino fisiolégico) o coloides es funda-
mental para el manejo inicial, precisando grandes canti-
dades de volumen para llenar el compartimento vascu-
lar y resolver la hipotension (hasta 100-120 mi/kg). Se
han descrito casos que se han resuelto simplemente con
tratamiento de soporte.

Es recomendable la extraccion de analitica con
hemograma (puede existir alteraciones hematologi-
cas), bioquimica completa incluyendo funcién hepéa-
tica, BUN, Creatinina y reactantes de fase aguda, que
permiten valorar el grado de afeccién de otros érga-
nos. Es recomendable la extraccion de pruebas cru-
zadas pues estos pacientes pueden precisar transfu-
sién de derivados sanguineos. La extraccion de hemo-
cultivos es importante para poder confirmar el diag-
nostico. No obstante tiene una rentabilidad de aproxi-
madamente 60%. La extraccion de estos examenes
complementarios no debe en ningun caso retrasar el
inicio del tratamiento.

Se administra suero salino fisiologico (SSF) hasta 40
ml/kg durante la primera hora a pesar de lo cual persiste
hipotension, taquicardia y mala perfusion. Se reciben los
primeros resultados de laboratorio: Bioquimica: Glucosa
135 mg/dl; Urea 92 mg/dl; Creatinina 2 mg/dl; Ca 6,7
mEq/ml; PCR 25 mg/dl. PCT > 10 ng/ml. GOT 100 Ul/L;
Hemograma: Hb: 11 g/dl; hto: 33,5 % ; Plaquetas 200000
U/ml. Leucocitos 23900; Coagulacion: AP 38%; TP 25,4
segundos; TTPA 48,2 segundos; Fibrindgeno 663 mg/dl.

w

. ;QUE ACTITUD ADOPTARIA EN ESTE MOMENTO?

a. Seguir administrando cargas de SSF a 10 ml/kg.

b. Canalizacién de via central en inicio de Dopamina a
10 mcg/kg/min.

¢. Administracion de Cefotaxima 300 mg/kg .

d. Transfusién de Plasma Fresco Congelado 10 ml/kgy
una dosis de vitamina K.

e. Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la e

A pesar de haber administrado 40 ml/kg de SSF fisio-
l6gico no se consigue resolver la hipotension y taqui-
cardia y persisten los signos de mala perfusion. EIl SSTE
puede requerir grandes cantidades de volumen para relle-
nar el espacio vascular. Se han descrito administracién
de hasta 100-120 ml/kg en las primeras horas. No exis-
te evidencia que recomiende el uso de coloides frente
a cristaloides y viceversa en el SSTE.

En los casos en los que la administraciéon de volumen
en grandes dosis no consigue revertir el shock es nece-
sario la administracion de drogas vasoactivas. En este
caso seria de primera eleccion aquellas drogas que per-
mitan aumentar el tono vascular y contrarrestar asi la
vasodilatacion sistémica. Se recomienda el uso de Dopa-
mina a dosis superiores a 10 mcg/kg/min o noradrena-
lina (0,1-1 mcg/kg/min).

La administracion de antibi6ticos es importante sobre
todo en los momentos iniciales del shock, hasta que se
aclare su causa; se recomienda la administracion de anti-
bioterapia de amplio espectro.

Es frecuente la presentacion del SSTE con altera-
ciones hematoldgicas incluyendo anemia, trombocitope-
nia y alteraciones de la coagulacion con su méaxima expre-
sién en coagulacion intravascular diseminada. La pacien-
te presenta en este momento una alteracion de ambas
vias de la coagulacion por lo que estaria indicada la tras-
fusion de plasma fresco congelado.

Tras canalizacion de via venosa central, se inicia per-
fusion continua de Dopamina a 10 mcg/kg/min, se trans-
funde plasma fresco congelado y se administra una primera
dosis de Cefotaxima (300 mg/kg). Se observa mejoria de la
situacion hemodinamica, y del estado de alerta por lo que
se traslada a nuestro centro. A su llegada se constata FC
141 lpm; FR 27 rom; TA 89/38 mmHg; Sat 0. 100%; Buen
estado General; Relleno capilar adecuado. Resto sin cam-
bios respecto a la previa. Analitica: Creatinina 1,07 mg/dl;
Urea 76 mg/dl; Persiste coagulopatia. Resto anodino.
Antigeno de estreptococo A (exudado faringeo): Positivo
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Rx pie derecho: Tumefaccidn partes blandas sin evi-
dencia de lesién osea.

Estabilidad hemodindamica permitiendo disminuir DA
a las 72 horas de su ingreso. Tendencia a oliguria (0,7
ml/kg/h) durante las primeras 24 horas, precisando
furosemida en bolos (1 mg/kg/4 horas). Normalizacion
progresiva de urea y creatinina. Hipertransaminasemia
GOT/GPT 80/46 Ul/L con normalizacion posterior. A las
48 horas de su ingreso presenta trombopenia hasta 56000
plaquetas. Por lo que se transfunde un pool de plague-
tas. Se mantiene afebril .A las 36 horas del ingreso se
observa un empeoramiento de la lesion cutanea con flicte-
nas, zona necrotica en dorso del pie, zona de linfangitis
en plerna e intenso dolor. (Imagen 1) Este empeoramien-
to se acompana de elevacion de PCR hasta 39,5 mg/dl
y PCT >100 ng/ml.

4, SEGUN LA EVOLUCION DE LA PACIENTE, QUE ACTITUD

TOMARIA EN ESTE MOMENTO 0 HABRIA TOMADO

PREVIAMENTE?

a. Dejaria el tratamiento igual, esta evolucionando bien.

b. Cambiaria antibiético por Meropenem + Clindamicina.

c. Anadirfa al tratamiento una dosis de Gammaglobuli-
nas 1g/kg el dia 1,y 0,5 g/kg los dias 2 y 3.

d. Afadir al tratamiento Corticoides 10-30 mg/kg/dia.

e. by cson correctas.

La respuesta es la e

Aungue se han descrito series de casos con buena
evolucion simplemente con tratamiento de soporte, se
ha demostrado menor mortalidad y menor tasa de reca-
idas en los pacientes que han recibido ademas otros tra-
tamientos.

Se ha demostrado que el tratamiento antibiético ade-
cuado y de instauracion precoz reduce la proporcion
de recaidas de SSTE y ademas mejora el prondstico. Aun-
que se ha demostrado la utilidad de penicilina para el tra-
tamiento de infecciones leves por estreptococo, el uso
de penicilina en monoterapia ha supuesto una mortali-
dad de hasta el 85%. EI SST streptocécico se produce
porgue sus toxinas producen una reaccion hiperinmune
en el huésped que actlian como superantigenos provo-
cando la activacion de linfocitos y macroéfagos. Se libe-
ra gran cantidad de interleukina 1, IL-2, factor de necro-
sis tumoral (TNF-alfa) y TNF-beta, también de interfe-
ron-gamma, siendo estas sustancias responsables del
cuadro clinico del SST. Se recomienda el uso de Clin-

damicina en el SSTE y SSTS por varias razones, la prin-
cipal es que al actuar inhibiendo la sintesis proteica bac-
teriana, frena la produccién de la toxina, inhibe la sin-
tesis de proteinas de membrana (efecto sinérgico con B-
lactédmicos) e inhibe la produccion de proteina M, que
dificulta la fagotizacion del estreptococo. Ademas el efec-
to de la clindamicina no depende del tamafio del indcu-
lo bacteriano ni de la fase de crecimiento y suprime el
Factor de necrosis tumoral.

En la actualidad como tratamiento inicial se propone:
e Clindamicina 20-40 mg/kg/dia (6-8 horas)

e Asociado a:

a. Carbapenem (Imipenem o meropenem).

b. Betalactamico asociado a inhibidor de betalac-
tamasa (p. €j., Piperacilina-Tazobactam 200-300
mg/kg/dia (cada 4-6 horas; Precisa ajuste en insu-
ficiencia renal).

c. Encasos de SST Staphilocécico se asociaréa clo-
xacilina I.V. o Vancomicina I.V. si se sospecha
MRSA.

Una vez establecida la presencia de Estreptococo del
grupo B se recomienda mantener el tratamiento con Clin-
damicina y asociar penicilina G a altas dosis (250.000-
400.000 U/kg/dia cada 4-6 horas (max 24 mill de U/dia).

No existen estudios sobre la duracién 6ptima del tra-
tamiento, en general se recomienda una duracion de 14
dias en los pacientes que presenta bacteriemia y en el
caso de la fascitis necrotizante segln evolucién de la
infeccion, pero al menos 14 dfas tras el Ultimo cultivo
positivo.

El uso de inmunoglobulinas (Ig) intravenosas en gene-
ral se recomienda (Grado 2B) como tratamiento adyu-
vante en el SSTE aunque sigue siendo un tema contro-
vertido. Se han publicado gran cantidad de casos trata-
dos con inmunoglobulinas con buenos resultados. EI uso
de Ig puede ser eficaz porque neutralizan la toxina, inhi-
ben la proliferacién de linfocitos T e inhiben la produc-
cioén de TNF e IL-6 que han sido implicados en la fisio-
patologia del SSTE.

Se ha demostrado una menor mortalidad en dos series
publicadas en adultos, en un ensayo clinico controlado
y aleatorizado se observé una reduccion de la mortalidad
pero sin significacion estadistica. En una revision de 192
pacientes pediatricos no se demostré reduccion de la
mortalidad. Aungue se han propuesto varias pautas de
tratamiento, actualmente se recomienda administrar 3
dosis (1g/kg/dia el primer dia y 0,5 g/kg/dia los dias 2 y
3).
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FIGURA 1. Empeoramiento de lesion cuténea a las 36 horas del
ingreso.

El uso de Ig ha mostrado més eficacia en el SST
estreptocécico que en el SST por estafilococo.

No se han publicado estudios controlados sobre el
uso de corticoides aunque se han publicado una serie
de 25 casos usando metilprednisolona (10-30mgkg/dia)
y dexametasona sin mostrar una disminucién de la mor-
talidad aunque si una menor duracion de la fiebre y mejo-
ra del estado general. Actualmente no se recomienda
la administracion de corticoides en el SSTE.

Otros tratamientos: Se estan realizando ensayos en
animales con inhibidores del TNF que muestran resulta-
dos prometedores.

5. ;CREE QUE ES NECESARIO ADOPTAR ALGUNA NUEVA

ACTITUD TERAPEUTICA?

a. No, ya esta bien, jpresenta buena evolucion!

b. Ampliaria el espectro antimicrobiano afiadiendo Anfo-
tericina B liposomal.

c. Tratamiento quirdrgico de la fascitis necrotizante que
presenta la paciente.

d. Altay seguimiento en planta.

e. RMN de pie derecho para valoracion de la afeccion
de los tejidos blandos.

La respuesta correcta es la ¢

El SSTE es una patologia grave con una alta mortali-
dad y con multiples complicaciones por lo que precisa
de un manejo por un equipo multidisciplinar que inclu-
ya intensivistas pediatricos, especialistas en enfermeda-
des infecciosas y un equipo de cirugia pediétrica.

El desbridamiento, identificacion y drenaje del foco
productor de la toxina debe ser precoz. La fascitis necro-
tizante es una infeccién potencialmente letal de los teji-
dos blandos, se define por necrosis del tejido celular sub-
cutaneo, la fascia muscular y la grasa de la hipodermis,

FIGURA 2. Fasciotomia y desbridamiento quirdrgico de la zona
de fascitis necrotizante.

suele ocurrir en sujetos inmunodeprimidos pero también
se puede presentar en sujetos sanos. Se suele deber a
infecciones causadas por estreptococo B-hemolitico, o
infecciones polibacterianas. Tiene una incidencia de 500
a 1500 casos por afio en EEUU. En los nifios se suele
presentar inicialmente con fiebre, eritema, exudado de
la piel y dolor muy intenso (desproporcionado con la apa-
riencia de la lesion). En un 50% de los casos de fascitis
necrotizante se produce SST. La mortalidad varia segiin
las series entre el 6-76% de los pacientes.

El manejo de esta entidad es fundamentalmente qui-
rargico, se debe proceder al desbridamiento de la lesion
y fasciotomia lo antes posible antes de que la lesion se
extienda de tal manera que sea imposible su tratamiento.
El retraso en la cirugia es el principal factor de mal pronds-
tico. El tratamiento incluye cobertura antibiética de amplio
espectro asociada a Clindamicina. La exploracion y trata-
miento quirdrgico debe incluir la recogida de cultivos.

La realizacion de pruebas de imagen (opcion €) no
debe retrasar en ningln caso el tratamiento quirdrgico
en el caso de la fascitis necrotizante. No tiene sentido en
esta paciente cubrir una infeccion fungica (opcion a).

Se cambi6 el tratamiento antibidtico de la paciente
afadiendo Clindamicina y vancomicina, y se adminis-
traron 2 dosis de Ig por via intravenosa.

A las 36 horas del ingreso la paciente fue interveni-
da realizando fasciotomia y desbridamiento de la lesion
(Fig. 2). Se observé una clara mejoria tras la interven-
cion. En los cultivos recogidos durante el acto quirdrgi-
co se aislo Estreptococo pyogenes. La paciente presen-
10 mejoria progresiva siendo alta a los 5 dias de su ingre-
soen la UCIP.
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6. ;CREE QUE LA PACIENTE PODRIA PRESENTAR UN
CUADRO DE CARACTERISTICAS SIMILARES EN LOS
PROXIMOS MESES/ANOS?

a. No, el SSTE nunca se presenta de manera recurren-
te.

b. Si, se ha observado cierta recurrencia, aunque siem-
pre tras 5 afios del primer episodio.

c. La mayoria de los casos de SSTE recidivan asi que
seguramente vuelva a ingresar por el mismo cuadro
clinico.

d. Recidivan mas los casos relacionados con Stafiloco-
co.

e. Eluso de Clindamicina se ha asociado a mayor recu-
rrencia.

La respuesta correcta es la d

Comentarios: Se ha documentado recurrencia del SST
hasta en un 30-40% de los pacientes. La recurrencia del
SST puede ocurrir desde dias hasta meses después del
primer episodio. Es mas frecuente en aquellos SST rela-
cionados con estafilococo, en pacientes VIH, en mujeres
y en aquellos pacientes que no desarrollan una respues-
ta inmunolégica adecuada a las toxinas. Se considera
que el mayor factor de riesgo para presentar un caso
recurrente de SST es no haber recibido tratamiento anti-
bidtico adecuado.

Los episodios recurrentes suelen presentarse de una
forma mas leve que el cuadro inicial.

DIAGNOSTICOS FINALES
e Fascitis necrotizante por Estreptococo pyogenes.
¢ Sindrome de shock téxico estreptocécico.
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Niflo con sincope y dolor toracico

Ponente: L. Gonzalez Vives. Tutor: A.C. Sdnchez Galindo

Varén de 15 afios que acude al Servicio de Urgencias
por un cuadro de pérdida de conocimiento y dolor cen-
trotoracico de 4 dias de evolucion, que refiere de carac-
ter opresivo, continuo y progresivo. El dolor mejora par-
cialmente al incorporarse y con analgesia pero empeo-
ra en dectibito. Ademas asocia dolor abdominal, cuadro
catarral y sensacion febril.

Seis horas previas al ingreso presenta un episo-
dio de pérdida de conciencia con caida al suelo y sud-
oracion, con recuperacion espontanea a los pocos
segundos.

Antecedentes personales

Nacido en Espafia. Padres marroquies. Ultimo viaje
a Marruecos hace dos afios. Episodios de broncoespas-
mo (1 crisis al afio) desde los 5 afios, que precisan Sal-
butamol nebulizado. No ingresos ni intervenciones qui-
rurgicas previas. No alergias conocidas. Calendario vacu-
nal incompleto. No antecedentes familiares de miocar-
diopatias conocidas.

Exploracion fisica

Peso: 40 kg, FC: 143 Ipm. TA: 81/50 mmHg. PVC:
9 mmHg. SatO, 100%. FR 25 rom. T? 36,4°C. Regular
estado general. Aceptable coloracion de piel y muco-
sas. Mala perfusion periférica con relleno capilar enlen-
tecido. Gradiente térmico a nivel de tercio medio de
extremidades. Auscultacion cardiaca: taquicardico, tonos
arritmicos sin soplos. Auscultacion pulmonar: hipoven-
tilacion y subcrepitantes en ambas bases. Abdomen:
blando y depresible; no visceromegalias. Resto de explo-
racion normal.

Pruebas complementarias iniciales

e Hemograma: 19.700 leucocitos/mm3 (90,5% granu-
locitos); Hb: 13,1 g/dl; Hto: 39,7%; plaquetas:
31.2000/mm3.

e Gasometria (venoso): pH: 7,19 ; pCO»: 57 mmHg;
p02: 24 mmHg; bicarbonato: 21 mmol/L.

e Bioquimica: Glucosa: 171 mg/dl. Urea: 32 mg/dl. Cre-
atinina: 1,12 mg/dl. Acido drico: 5 mg/dl. Triglicéri-
dos: 51 mg/dl. Colesterol: 79 mg/dl. Calcio: 8,6 mg/dl.
Fdsforo: 4,1 mg/dl. Proteinas totales: 7 mg/dl. Bilirru-
bina total: 1 mg/dl. GOT: 133 Ul/L. GPT: 42 Ul/L. GGT:
24 Ul/L. Fosfatasa alcalina: 235 Ul/L. Albumina: 3,2
g/dl. Sodio: 135 mEq/L. Potasio: 4,2 mEq/L. Magne-
sio: 2,1 mg/dl. Acido lactico: 5,2 mM/L. PCR: 19,1
mg/dl. Troponina T 4,02 ng/ml, CK-MB 96 ng/ml. Pro-
calcitonina: 0,3 ng/L. BNP: 587 ng/L.

e Coagulacion: INR: 1,12; PTTA: 29,9" (control: 31,3");
Fibrindgeno: 822 mg/dl.

e Rx torax: compatible con edema agudo de pul-
mon.

e [FCG: taquicardia sinusal, extrasistoles ventriculares,
descenso del segmento ST en derivacion Il y VF.

1. EN ESTE MOMENTO Y CON LOS DATOS CLINICOS Y
ANALITICOS DEL PACIENTE CUAL SERIA EL DIAGNGSTICO
MAS PROBABLE?

a. Pericarditis.

Infeccion respiratoria.

Miocarditis.

Infeccién digestiva.

Infarto agudo de miocardio.

® oo o

109



110

Nifio con sincope y dolor toracico

La opcidn correcta es la ¢

La miocarditis se define como una enfermedad infla-
matoria del miocardio producida por una infiltracion leu-
cocitaria con necrosis y degeneracion de los miocitos de
etiologia variable. La forma de presentacion es muy amplia
desde los pacientes asintomaticos hasta la muerte subi-
ta. En los nifios y adolescentes se presenta habitualmen-
te con sintomatologia inespecifica (fiebre, dificultad res-
piratoria, vomitos, mialgias...) lo que hace que en su
mayoria, (hasta el 83% de los casos), tengan un diag-
nostico inicial incorrecto, siendo los diagnésticos mas fre-
cuentes la infeccion respiratoria y la infeccién digestiva
(opciones by d). Aunque generalmente se asocian los
vomitos y las nauseas con una afeccion digestiva, la
ausencia de diarrea nos puede hacer pensar en que tam-
bién podrian corresponder a clinica de bajo gasto car-
diaco.

Se debe de sospechar en aquellos pacientes con ante-
cedente de un cuadro febril, habitualmente con clinica
respiratoria y con mialgias, que inician clinica de bajo
gasto cardiaco, pudiendo presentar sincopes o dolor tora-
cico sobre todo en los adolescentes o adultos jovenes. Es
frecuente encontrar a la exploracion inicial una arritmia
desconocida para el paciente previamente.

La alanino aminotransferasa (AST) es uno de los datos
analiticos con mayor sensibilidad para el diagndéstico de
miocarditis (se encuentra elevado en el 85% de los casos).
Otros como la proteina C reactiva (PCR) y la velocidad de
sedimentacion globular (VSG) pueden elevarse como
parametros de inflamacion sin ser especificos de la enfer-
medad.

De entre las enzimas cardiacas estudiadas, no se reco-
mienda el uso de la CKMB por su baja sensibilidad y
especificidad, en cambio la troponina Ty la troponina |
aparecen elevadas en sangre a partir de las primeras
horas del dafio celular miocardico como signo de necro-
sis miocardica. Resultados de la troponina T mayores de
0.052 ng/ml presentan una sensibilidad del 70% y una
especificidad del 85% para la miocarditis pediatrica y
niveles > 0,1 ofrecen una sensiblidad algo menor 53%
pero una mayor especificidad de hasta 93%.

En cuanto al electrocardiograma es una de las prue-
bas complementarias que se recomiendan en todos los
pacientes en los que se sospecha miocarditis, mas aun
si han presentado un episodio de pérdida de conocimien-
to o dolor toracico. Se han descrito anomalias en el 93-
100% de los pacientes con miocarditis. Son frecuentes
las arritmias tanto taquicardia sinusal como extrasistoles

ventriculares o bloqueos cardiacos. Se consideran que
un electrocardiograma es sugestivo de miocarditis si pre-
senta alguna de estas alteraciones: desviacion del eje,
QRS de bajo voltaje (<bmm), descenso del segmento ST
o inversion en la onda T (32-60%), dilatacion auricular
o ventricular, o datos de infartos localizados.

Los datos obtenidos mediante la radiografia de térax
no suelen presentar de forma aislada buena sensibilidad
ni especificidad, pero resulta Util asociada al resto de las
pruebas complementarias, especialmente a la realiza-
cion de un electrocardiograma aumentando de esta forma
la potencia diagnostica. Respecto a los signos maés fre-
cuentemente encontrados, destaca la presencia de car-
diomegalia, no siempre observada en las miocarditis
aguda, la congestion vascular pulmonar o el derrame
pleural.

Tanto la pericarditis como el infarto agudo de miocar-
dio (opciones a y e) pueden presentarse asociadas a la
miocarditis o suponer un reto en el diagnéstico diferen-
cial ya que comparten datos clinicos, analiticos y alte-
raciones en el electrocardiograma. En la pericarditis puede
ser de utilidad el roce en la auscultacion cardiaca que es
patognomanico, siendo frecuente que presenten estos
pacientes ruidos cardiacos disminuidos con pulso para-
ddjico. En el electrocardiograma es tipica la elevacion del
segmento ST con concavidad hacia arriba de forma gene-
ralizada y el ecocardiograma proporciona el diagnostico
al observar despegamiento de las hojas pericardicas
durante todo el ciclo cardiaco.

En el caso del infarto agudo de miocardio (IAM) los
factores de riesgo o las alteraciones en el segmento ST
focales del electrocardiograma pueden ayudarnos aun-
que en ocasiones sea imprescindible la realizacion de
pruebas mas invasivas para su diagnostico diferencial.

2. CUAL CREES QUE ES LA ETIOLOGIA MAS FRECUENTE
EN LA MIOCARDITIS PEDIATRICA?

a. Virus.

Bacterias.

Toxicos.

Idiopatica.

Procesos autoinmunes.

®ao o

La respuesta correcta es la a

En la edad pediéatrica la etiologia mas frecuente es la
infecciosa y en concreto la virica aunque todas las opcio-
nes previas se han considerado causas mas o menos fre-
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TABLA I. ETIOLOGIA DELA MIOCARDITIS

INFECCIOSAS

1.VIRUS 2. BACTERIAS
Adenovirus Estafilococo
Coxsackie Estreptococo
Citomegalovirus Haemophilus
VEB Difteria
VHS Micoplasma
Parvovirus B19 Salmonella

NO INFECCIOSAS

1.AGENTES QUIMICOS 2. HIPERSENSIBILIDAD A FARMACOS
Antraciclinas Metildopa
Ciclosporina Penicilinas
Fenotiacinas Sulfamidas

Antidepresivos triciclicos Tetraciclinas

Metisergida Antituberculosos
Litio Diuréticos
Catecolaminas Digoxina
Cocaina

Doxorrubicina

3.HONGOS 4. PARASITOS
Candida Toxoplasma,
Actinomices Trypanosoma cruzi, etc.

coccidiomicosis

3.PROCESOS AUTOINMUNES 4. OTROS
Vasculitis Hipocalcemia
Colagenosis Hipomagnesemia
Hipofosfatemia
Deficit de carnitina

TABLA II. FISIOPATOLOGIA DE LA MIOCARDITIS

cuentes. Entre el 10-80% de los pacientes con diagnos-
tico de miocarditis referian un antecedente de infec-
cién virica previo (Tabla I).

Dos hechos complican el diagnostico de la infec-
cién virica como causa de la miocarditis, el primero es el
hecho de que la miocarditis es una enfermedad parche-
ada por lo que no siempre se consigue muestra adecua-
da en la biopsia y el segundo es el hecho de que los virus
habitualmente se mantienen en el miocito durante 4 dias
por lo que en biopsias realizadas posteriormente en oca-
siones no eran concluyentes para diagnosticar la infec-
cion virica. El diagnostico ha mejorado en los Gltimos

tiempos con nuevos métodos diagndsticos como son la
reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) tanto en los
tejidos de las biopsias como en el aspirado traqueal.
Asi pues en aquellos pacientes sin biopsia en los que ten-
gamos un aspirado traqueal con PCR positiva para un
virus junto con clinica de bajo gasto y /o dilatacion de
cavidades cardiacas, podriamos considerar como diag-
nostico la miocarditis aguda virica.

Gracias a los estudios, principalmente aquellos rea-
lizados en ratones, se ha podido investigar sobre la fisio-
patologia de la miocarditis, y se sabe que frecuentemen-
te el virus penetra por via digestiva llegando a los gan-
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glios linfaticos de ahi al bazo y posteriormente al torren-
te circulatorio hasta llegar al miocardio, donde genera
una reaccion inflamatoria que se caracteriza por infil-
tracion linfocitaria y necrosis miocdardica. Parece que en
los primeros 4 dias del inicio de la infeccion el virus per-
manece en 10s miocitos y posteriormente el dafio miocéar-
dico es generado por la reaccion inflamatoria que se gene-
ra. Se produce un aumento de citokinas como el factor
de necrosis tumoral alfa (TNF a), la interleukina 1alfa (IL
a 1), e IL 1 beta y toda esta cadena inflamatoria termina
en un aumento de la produccién del oxido nitrico (NO)
que parece dafar las células miocéardicas

3. UNA VEZ QUE SE SOSPECHA QUE PUEDA TRATARSE DE
UNA MIOCARDITIS, ;QUE OTRA PRUEBA DIAGNGSTICA LE
PARECE QUE DEBERIAMOS REALIZAR A CONTINUACION?
a. Resonancia magnética (RM).

Ecocardiograma.

Biopsia miocéardica.

Gammagrafia.

Tomografia computarizada (TC).

o o0 o

La respuesta correcta es la b

Todas las opciones forman parte de las pruebas diag-
nosticas de la miocarditis, excepto el TAC, pero quiza el eco-
cardiograma es la que deberfa realizarse de forma inicial.

El ecocardiograma presenta un alto rendimiento diag-
nostico y ademas es una prueba no invasiva y accesi-
ble en el servicio de urgencias. Se encuentran alteracio-
nes hasta en el 98% de los pacientes aunque no sean
especificas.

La disfuncion del ventriculo izquierdo es lo més fre-
cuentemente observado (69% de los pacientes) y un
aumento de las presiones pulmonares (15-30 mmHg),
encontrandose disfuncién del ventriculo derecho Uni-
camente en el 23% de ellos. En més del 60% de los
pacientes se encuentra alteraciones en la movilidad del
septo, aumento del volumen telediastélico, disminucion
de la fraccion de eyeccion, insuficiencia de las vélvulas
auriculoventriculares, estrechamiento de la pared poste-
rior del ventriculo izquierdo y del septo interventricular.

En el caso del paciente el ecocardiograma presen-
taba disfuncion sistélica segmentaria de la cara inferior
del ventriculo izquierdo (VI) con fraccion de acortamien-
to del 19%.

La biopsia endocardica se ha presentado habitual-
mente como el gold estandar para el diagnostico de mio-

carditis habiéndose aceptado de forma general los cri-
terios de Dallas (Tablas Il y IV) para su clasificacion.
Pero al ser la miocarditis una inflamacion del miocar-
dio habitualmente de presentacion parcheada, la sen-
sibilidad y la especificidad de esta prueba pueden no
ser muy altas, realizandose el diagnostico en el 10-20%
de los pacientes. En el caso de realizarla, se ha descri-
to que mejora su rentabilidad diagnostica si la realiza-
mos en las primeras 72 horas del inicio de la clinica. Lo
recomendado es realizar entre 4-6 biopsias, aunque en
estudios realizados en autopsias se describe la necesi-
dad de hasta 17 muestras para conseguir un valor pre-
dictivo positivo (VPP) del 80%. El hecho de que se trata
de una prueba de caracteristicas invasivas con impor-
tantes riesgos asociados (como el neumotérax, hemo-
torax, arritmias, paro cardiaco y muerte), han hecho
que no se considere de primera eleccion. EI ACC /AHA
en su guia para el tratamiento del fallo cardiaco reco-
mienda la biopsia con un grado de recomendacion 11B,
quedando habitualmente reservado para los pacien-
tes con miocardiopatia rapidamente progresiva y refrac-
taria al tratamiento habitual.

Existen multiples argumentos a favor y en contra de
la toma de biopsias en el curso de una miocarditis:

e A favor de la biopsia:

—Ayuda a distinguir las miocarditis viricas en las que
el tratamiento inmunosupresor puede ser efectivo
de aquellas miocardiopatias de otra etiologia donde
no lo serfa. La realizacién de PCR para diagnoéstico
de virus en las muestras de las biopsias potencia
la capacidad diagnostica.

— Valorar el pronostico.

— Valorar la posibilidad de un soporte ventricular.

e Encontra:

— Alta tasa de falsos negativos por su caracter par-
cheado

— El riesgo de la toma de biopsias en corazones ya
dafhados, con riesgo de arritmias, paro cardiaco.

— La duda que existe sobre los resultados del trata-
miento en las miocarditis hace que en ocasiones
se plantee la necesidad de un diagnostico etiologi-
co.

En este paciente, y ante la mala evoluciéon que des-
arrolla, se decide a las 24 horas de su ingreso realizar
biopsia con el siguiente resultado: Histolégicamente, se
trata de tomas de miocardio, con presencia de infiltrados
linfomonocitarios en situacién perivascular y edema inters-
ticial, acompafiados de algunos leucocitos polimorfo-
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TABLA IIl. CRITERIOS DE DALLAS

Miocarditis activa

Miocarditis borderline

Miocarditis persistente

Miocarditis en resolucion o resuelta

Degeneracién y necrosis de los miocitos con infiltrado celular (habitualmente lifocitario) +/- fibrosis
Infiltrado celular sin dafio de los miocitos

Persistencia de miocarditis activa en sucesivas biopsias

Disminucion o desaparicién del infiltrado con evidencia de tejido sano

TABLA IV. CLASIFICACION DE LA MIOCARDITIS SEGUN CLINICA, HISTOLOGIA Y EVOLUCION

Tipo Presentacion clinica

Caracteristicas histologicas

Pronéstico

Miocarditis fulminante Antecedente de cuadro viral
Bloqueo cardiaco o arritmia

ventricular

Tamafio del corazén normal

por Rx

Disminucién de la funcion VI

Antecedente de cuadro viral
o crénica

Fallo cardiaco
Cardiomegalia

Puede presentarse subclinicamente
Disminucion funcién VI

Miocarditis subaguda

Antecedente de fallo cardiaco
congestivo +/- cuadro viral
Cardiomegalia

Disfuncion de VI

+ Antecedente familiar

Miocardiopatia dilatada

Infiltracién linfocitaria
corto Necrosis de miocitos
+ degeneracion de miocitos

Infiltracion linfocitaria +
necrosis miocitos

Hipertrofia de miocitos con
pérdida de miofibrillas

Fibrosis intersticial con inflamacion
minima o ausente

Fallecimiento o supervivencia con
funcion miocdrdica normal
Necesidad de suporte mecanico

Miocardiopatia dilatada

Fallo cardiaco crénico +/- trasplante
Supervivencia del 60% a los 5 afios

nucleares. La imagen en conjunto, es sugestiva de corres-
ponder a una Miocarditis aguda.

En cuanto a la resonancia magnética con contraste,
esta tomando importancia en los Ultimos afios conside-
randose de gran utilidad en el diagndstico de inflamacion
miocérdica y dafio de los miocitos. Ademas de propor-
cionar datos anatémicos y morfolégicos puede informar
sobre el estado de los tejidos, su grado de edema, infla-
macion o necrosis mediante la medicion de los tiempos
de relajacion y los tiempos de realce del contraste en T1
y T2 (Lake Louis Consensus Criteria).

Ademas del uso de la RM de forma aislada, se ha
reconocido su utilidad para realizar biopsias guiadas con-
siguiéndose de esta forma un VPP 71 % y un valor pre-
dictivo negativo (VPN) del 100%.

Respecto a los estudios con radioisétopos, como la
gammagrafia cardiaca con galio-67, pirofosfato de tec-
necio-99 o con anticuerpos antimiosina marcados con
indio-111 son ampliamente utilizados aunque segura-
mente no en el primer momento, por su capacidad de
identificar el proceso inflamatorio y los cambios necréti-
cos en el miocardio.

4. UNA VEZ QUE HEMOS REALIZADO EL DIAGNOSTICO DE

SOSPECHA DE MIOCARDITIS

a. Ingreso en planta y monitorizacion.

b. Ingreso en UCIP y monitorizacion.

c¢. Ingreso en UCIP y monitorizacion+ tratamiento de
soporte hemodinamico + ventilacion invasiva.

d. Ingreso en UCIP y monitorizacion+ tratamiento de
soporte hemodinamico + ventilacién no invasiva.

e. Alta a domicilio y derivacion a la consulta de cardio-
logia.

La respuesta correcta es la d

El ingreso en UCIP en un paciente con sospecha de
miocarditis y con inestabilidad hemodinamica es impres-
cindible por la probable rapida y mala evolucion.

El tratamiento de soporte es la primera linea de tra-
tamiento. Existen numerosos articulos con recomenda-
ciones sobre el tratamiento para el bajo gasto cardiaco
en las miocarditis pero la mayor parte de ellos estan uni-
camente basados en la opinién de expertos.

En aquellos pacientes con clinica de bajo gasto y mala
oxigenacion se recomienda iniciar soporte inotrépico con
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dobutamina o milrinona y tratamiento vasodilatador salvo
que el paciente esté hipotenso. Si precisara mayor sopor-
te se deberia afiadir al tratamiento dopamina y/o adrena-
lina. En la mayor parte de los estudios recomiendan anti-
coagulacion para evitar procesos tromboembolicos por
el bajo gasto.

Ademas se deberia iniciar tratamiento diurético con
diuréticos del asa y/o espironolactona.

En algunos estudios encuentran diferencias estadis-
ticamente significativas en cuanto a la mejoria de la frac-
cion de eyeccion y de la supervivencia con el levosimen-
dan frente a la dobutamina aunque no se puede gene-
ralizar la recomendacion.

En cuanto al apoyo respiratorio se ha demostrado el
beneficio que el aumento de la presion intratoracica gene-
ra sobre la funcién del ventriculo izquierdo, con un des-
censo de la postcarga y un aumento del gasto cardia-
co. Multiples estudios recomiendan de forma inicial el
uso de ventilacion no invasiva que aportaria estos bene-
ficios asociados a la ventilacion, pudiendo evitar en algu-
nos casos la intubacioén y la ventilacién mecéanica invasi-
va ademas de la mayor necesidad de sedacién que pudie-
ra descompensar a un paciente en una fase inicial de
inestabilidad.

Para aquellos pacientes con una baja fraccion de
eyeccion pero con estabilidad hemodinamica y respira-
toria se recomienda iniciar el tratamiento con inhibido-
res de la enzima convertidora de angiotensina (IECAS) y
[ blogueantes. Los antagonistas de la angiotensina (losar-
tan), parecen una buena opcion para aquellos pacientes
que no toleren los IECAS.

Asi el paciente ingresé en la UCIP donde se canalizo
via central y tras expansion con suero salino fisiologico
se inicia perfusion de dopamina y milrinona. Inicialmente
se considero la ventilacion no invasiva y ademas se ini-
cio tratamiento con furosemida, para forzar diuresis por
edema agudo de pulman.

Se inicié ademas tratamiento empirico con cefazoli-
na que posteriormente se cambio por meropenem. Desde
el punto de vista infeccioso se realizé un estudio exten-
so con:

e Hemocultivo y urocultivo: negativos
e Serologias para VIH, VEB, CMV, toxoplasma, VHB,

VHC: negativas
e Serologias para Virus Herpes 6 y VHS: compatibles

con Infeccién pasada.

e Rosa de Bengala, Lues, Rickettsia, Borrelia y

Mycoplasma: negativos

e Mantoux: negativo.

e [n la biopsia endomiocardica se realizo PCR uni-
versal 16S rARN que fue negativa. En el cultivo se
aislo en medio de enriquecimiento Estreptococo viri-
dans sensible a penicilina.

e Anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos (ANCA):
negativos.

e Anticuerpos antinucleares (ANA) negativos.

En suero: complemento C3: 138 mg/dl(valores nor-
males 82-171), C4: 37.4 mg/dl (valores normales 15-45),
properdina factor B: 56.5 mg/dl (valores normales19-50),
factor reumatoide: 22.1 Ul/ml (valores normales 0-20),
Inmunoglobulina G: 1190 mg/dL (valores normales 650-
1600), Inmunoglobulina A: 286 mg/dL (normal 68-379),
Inmunoglobulina M: 90,2 mg/dL (normal 41-251).

Con estos estudios se pretendia hacer un primer crib-
aje tanto infeccioso como inmunoldégico de las etiologias,
pudiendo diagnosticar al paciente con todas las pruebas
previas de miocarditis aguda por Estreptococo Viridans.

El paciente a pesar del tratamiento inicial prosigue
con inestabilidad hemodinamica Persiste alteracion ritmo
cardiaco (extrasistoles ventriculares en bigeminismo) que
alternan con ritmo sinusal y alteracion segmentaria de la
contractilidad compatible con infarto agudo de miocar-
dio de cara inferior por lo que precisa ahadir adrenalina
al tratamiento inotropico y amiodarona como antiarritmi-
co. Se mantiene con hipoxemia y con aumento de la difi-
cultad respiratoria por lo que en ese momento se decide
intubacion y ventilacion mecanica y ademas presenta
empeoramiento de la funcién renal con oliguria y aumen-
to de la creatinina hasta un méaximo de 2.8 mg/dl por lo
que ademas se inicia hemodiafiltracion.

. ;QUE HARIA A CONTINUACION?

Esteroides.

Gammaglobulina.

Azatioprina.

Esteroides + gammaglobulina + azatioprina.
Esteroides + gammaglobulina.

® a0 oo oo

La respuesta correcta es la b

Existe una gran controversia en cuanto a la utilizacion
de inmunosupresores y gammaglobulina en la miocardi-
tis. Se han realizado multiples estudios en adultos y en
nifos sin conseguirse un consenso en el uso ni en el
momento de iniciar el tratamiento. Se han realizado tra-
bajos en los que se comparan diferentes inmunosupre-
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sores entre si, asociados frente a gammaglobulina o gam-
maglobulina frente al no tratamiento y los resultados son
diversos, aunque parece que muchos de ellos hablan a
favor del uso de la gammaglobulina.

especto a los inmunosupresores tenemos datos que
los apoyan como la probable mejoria histolégica de la
inflamacién miocéardica aunque ésta no siempre se no
se relacione con mejoria de la funcién ventricular. Se
cuestiona ademas la posibilidad de que los esteroides
disminuyan la capacidad de respuesta del sistema inmu-
ne en el momento de la infeccién, aunque por otra parte
parece que la clinica de la miocarditis suele ocurrir una
vez que los virus ya no estan presentes en las células y
que en ese momento los corticoides ayudarian a modu-
lar la cascada inflamatoria que se desarrolla.

En cuanto a la gammaglobulina se sabe que puede
ayudar a eliminar el virus asi como a reducir la respues-
ta inflamatoria que producen las citoquinas.

Se han realizado estudios en los que se encuentra
diferencia estadisticamente significativa en cuanto a la
mejoria de la fraccién de eyeccién en pacientes con diag-
nostico de miocarditis tratados con inmunoglobulina en
las primeras 24 horas sin encontrarse diferencias signi-
ficativas en la supervivencia. Ademas parece que esta
mejoria es mas importante en los pacientes con datos de
inflamacion en la biopsia que aquellos en los que por
biopsia el diagnostico de miocarditis no queda claro.

Se ha encontrado buena respuesta al tratamiento
inmunosupresor en aquellos pacientes con una mio-
carditis secundaria a una enfermedad inmunitaria (lupus,
polimiositis...) 0 en aquellos con una miocarditis de célu-
las gigantes idiopatica, poco frecuente en la poblacién
pediatrica).

A pesar de que el uso de gammaglobulina es una
practica habitual en los casos de miocarditis en las uni-
dades de cuidados intensivos pediatricos, no se puede
generalizar esta recomendacion por ser la mayor parte
de los estudios realizados en poblacion pediatrica retros-
pectivos, sin randomizar o con controles historicos.

En el paciente, y tras consultar con cardiologia se
decidio en ese momento y ante la mala evolucion del
cuadro iniciar perfusion de gammaglobulina y amiodarona.

A pesar de todo ello el paciente empeora presen-
tando parada cardiorrespiratoria por lo que se decide ini-

ciar iniciar soporte ventricular extracorpdreo con dispos-
itivo de membrana de oxigenacion extracorpoérea (ECMO)
sin mejoria falleciendo el paciente.

Es dificil hablar del prondstico de los pacientes con
miocarditis teniendo en cuenta que muchos no se diag-
nostican por su rapida evolucion y su sintomatologia ines-
pecifica. En muchas de las autopsias realizadas en pacien-
tes con muerte subita se han observado datos compati-
bles con miocarditis. Parece que un tercio de los pacien-
tes presentan un curso benigno hacia una recuperacion
espontanea, otro tercio fallecen de en pocas horas y otro
tercio desarrollan una disfuncién ventricular severa y que
precisan de trasplante cardiaco. En contra de lo que
puede parecer aquellas miocarditis fulminantes que pre-
sentan un fallo hemodindmico brusco y que precisan un
tratamiento méas agresivo presentan una mejor evolucion
con una buena supervivencia a largo plazo. Como datos
de mal pronoéstico se han descrito una fraccién de eyec-
cion menor del 30% o una fraccién de acortamiento
menor del 15%.
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Nifio con dolor toracico

Ponente: A.M. Marcos Oltra. Tutor: S. Belda Hofheinz

Motivo de consulta: Nifio de 4 afios, que acude a
Urgencias por cuadro de dolor centrotoracico continuo
que le despierta por la noche mientras dormia, de unos
30 minutos de duracion. Sintomas catarrales los dias pre-
vios, con febricula. tador de lentes.

Exploracion fisica: Peso 16 kg, FC 100 lpm, FR 37
rom, TA 92/50 mmHg. Presenta regular estado gene-
ral, facies de dolor, palidez cutdnea y sudoracion fria. Sin
signos de dificultad respiratoria. Normohidratado y nor-
moperfundido. A la auscultacion cardiaca destaca 4° tono,
sin soplos. Auscultacion pulmonar con buena entrada y
salida de aire bilateral, sin otros ruidos sobreafiadidos.
Faringe hiperémica. Abdomen con ruidos presentes, blan-
do a la palpacion y sin masas ni visceromegalias. Pre-
senta edema y dolor a la palpacion y movilizacion de rodi-
llas y tobillos, de forma simétrica.

1. ANTE UN NINO CON DOLOR TORACICO, ;QUE DATOS
SON LOS MAS IMPORTANTES EN LA ANAMNESIS?

a. Edad.

Caracteristicas del dolor.

Tiempo de evolucion.

Antecedentes personales y familiares.

Episodios previos similares.

o oo o

La respuesta correcta es la d

El dolor toracico es un motivo de consulta relativa-
mente frecuente en los servicios de urgencias pediatri-
cos. Dada la tendencia a compararlo con el adulto, gene-
ra mucha ansiedad tanto en el nifio como en su familia.
Sin embargo, el dolor toracico en nifios es frecuentemen-

te de etiologia benigna y muy pocas veces se debe a pato-
logia cardiaca (ver tabla ).

En primer lugar habra que valorar si existe riesgo vital
inmediato, evaluando el estado hemodinamico y respira-
torio para tomar las medidas de atencion inicial al nifio
grave. Asi, el primer objetivo de la anamnesis sera dife-
renciar las causas graves, es especial descartando pato-
logia cardiaca, aunque no debemos olvidar otras causas
de origen no cardiaco que implican gravedad, como son
el tromboembolismo pulmonar, neumotorax, etc.

En la evaluacion del dolor toracico en adultos, las
caracteristicas de dolor son el dato méas importante de la
anamnesis. En cambio en pediatria, el dolor toracico de
origen isquémico es mucho menos frecuente, por ello
aunque las caracteristicas del dolor son fundamentales
(opcion b, ver tabla 1l), lo sera aun mas la anamnesis
detallada de los antecedentes (opcion d), puesto que nos
permitira evaluar si el riesgo de dolor toracico de causa
cardiaca esta aumentado.

Con el conjunto de los datos recogidos en la anam-
nesis deberemos hacer una primera aproximacion diag-
nostica acerca de la etiologia del dolor y a partir de ahi,
orientar las pruebas diagndsticas oportunas.

En cuanto a los antecedentes personales, es impor-
tante interrogar acerca de procesos febriles recientes,
traumatismos, intervenciones quirdrgicas previas y sin-
tomas respiratorios o gastrointestinales asociados al dolor
los dias previos. Habra que preguntar a la familia por
antecedentes de enfermedades hereditarias, episodios
de muerte subita, arritmias, sincopes de origen incier-
to, miocardiopatias o enfermedades del tejido conectivo
(ver tabla Il1).

117
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TABLA I. CAUSAS DE DOLOR TORACICO EN NINOS

Idiopética (35%)
Musculoesquelética (30%)
e Costocondritis
e Sindrome de Tietze
e Punzada de Teixidor o sd. de captura
¢ Sindrome de la costilla flotante

Psicogena (14%)

Respiratoria (12%)

e Asma, especialmente la inducida por ejercicio
e Neumonia
e Neumotorax, neumomediastino y enfisema subcutaneo
e Pleuritis
e Derrame pleural
e Tromboembolismo pulmonar

Alteraciones gastrointestinales (4-7%)

e Reflujo gastroesofagico

e Cuerpo extrafio esofagico

e Esofagitis y gastritis

e Pancreatitis, colecistitis
Cuténea (<1%)

e Herpes zoster

e Dolor mamario

Hematologicas y vasculares (<1%)
Crisis falciforme

Anemia

Diseccion o aneurisma coronario
Enfermedad cerebrovascular

Cardiacas (1-4%)
e Cardiopatias congénitas
— Lesiones obstructivas al tracto de salida
Estenosis adrtica o pulmonar
Alteracion congénita de las coronarias
Prolapso mitral
e Alteraciones cardiacas adquiridas
Estructurales: sidrome de Kawasaki, switch arterial.
Inflamatorias pericarditis, sindrome postpericardiotomia,
miocarditis
— Consumo de cocaina
— Trastorno del tejido conectivo
e Arritmias
— Taquicardia paroxistica supraventricular
— Extrasistoles ventriculares
— Taquicardia ventricular

TABLA II. DATOS DE ALARMA EN EL DOLOR TORACICO DEL
NINO

e Dolor de caracteristicas isquémicas

¢ Antecedente de cardiopatia que predispone a la isquemia, cirugia
cardiaca o enfermedad sistémica con afectacién cardiaca

e Antecedente de traumatismo

e Riesgo tromboembdlico (inmovilizacion, cirugia traumatolégica,
hipercoagulabilidad)

e Dolor muy intenso y agudo

Otra sintomatologia cardiolégica asociada: signos de insuficiencia

cardiaca, sincope, palpitaciones

Inestabilidad hemodinamica

Dificultad respiratoria y/o hipoxemia

Mal estado general

Alteracion del nivel de conciencia

TABLA Il. ANTECEDENTES FAMILIARES CON RIESGO DE PATO-
LOGIA CARDIACA EN NINOS

A la hora de evaluar las caracteristicas del dolor, ten-
dremos en cuenta que el dolor es subjetivo y se percibe
de forma muy diferente entre diferentes pacientes. A esto
se suma que en pediatria muchas veces nos encontra-
mos ante nifios que no son capaces de explicar las carac-
teristicas del dolor o que pueden confundir otros sinto-
mas con dolor, como son disnea, palpitaciones, pirosis,
etc. Por ejemplo, en un lactante la irritabilidad dificilmen-
te consolable puede ser sintoma de dolor intenso.

En la evaluacion de las caracteristicas del dolor, se
recogera la duracion de los sintomas, la intensidad, modi-
ficaciones del dolor con cambios de posicion, con la res-

Miocardiopatias

e Hipertrdfica: AD. Frecuente presentacion con sincope y/o dolor
por isquemia. Causa de muerte subita.

e Metabolica: asociada a defecto de la oxidacion de los acidos
grasos, trastorno de la glicosilacién de la proteinas, glucogenosis,
etc.

¢ Dilatada: enfermedad coronaria, miocarditis, enf. autoinmunes,
etc.

Sindrome de Brugada
e AD. Causa de muerte subita. ECG tipico: elevacién de ST en
V1 -V3 + bloqueo incompleto/completo de rama derecha +

onda T negativa.

Displasia arritmogénica del ventriculo derecho
e AD. Individuos jévenes aparentemente sanos. Més frecuente
en varones. ECG: ondas epsilon.

Sindrome deQT largo y torsades de pointes
e Sindrome de Lange-Nielsen: AR. Asocia sordera
e Sindrome de Romano-Ward: AD.
e Riesgo de muerte subita

Taquicardia ventricular polimorfa catecolaminérgica
e Desencadenada por catecolaminas. Presentacion en la 17
década de la vida. Sincope y muerte subita.

Sindrome deQT corto
e AD. Debut en lactantes y nifios pequefios. Fibrilacién auricular,
muerte sUbita y arritmias ventriculares.

Tr. tejido conectivo
e Sd. de Marfan o de Ehlers-Danlos. Aneurisma o diseccion
aodrtica y valvuopatias.

AD: Autosémica dominante. AR: Autosémica recesiva.

piracién o con la comida y factores precipitantes. El dolor
de origen isquémico es un dolor relacionado con el ejer-
cicio, retroesternal, opresivo y difuso, que puede acom-
pafarse de sintomas vegetativos, sincope o disnea. Puede
irradiar hacia cualquiera de los brazos, al cuello o inclu-
so hacia la espalda y suele tener una duracién de al
menos 20 minutos. El dolor no cardiaco es un dolor loca-
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lizado, que no se relaciona con el esfuerzo, sin clinica
acompafiante y que se modifica con maniobras de Val-
salva 0 cambios de posicion. A pesar de esto, los sinto-
mas de isquemia no son especificos y pueden llevarnos
a confusion, sin olvidar que puede haber casos con sin-
tomas atipicos.

Ademas hay que recordar que puede haber diferen-
cias significativas respecto a las caracteristicas del sin-
drome coronario agudo (SCA) en adultos. En neonatos
la presentacion suele ser con sintomas generales como
irritabilidad, empeoramiento de las tomas, vomitos, pali-
dez, cianosis distal de las extremidades o taquipnea.
En nifios mas mayores, es posible que puedan describir
caracteristicas del dolor (aunque con frecuencia dirén
que es punzante si se les pregunta) e irradiacion. A la
exploracion deberemos buscar signos como: palidez, des-
censo de actividad, taquipnea, signos de dificultad res-
piratoria, taquicardia, hipotension, alteraciones del ritmo,
pulsos débiles o por el contrario saltones.

Como ya se ha dicho previamente el dolor toracico es
un sintoma frecuente entre las consultas de urgencias
pediatricas, pero el SCA es extremadamente infrecuen-
te, siendo el principal factor de riesgo la existencia de
cardiopatias congénitas. Por ello, ante anamnesis y cli-
nica compatibles deberemos plantear las posibles cau-
sas por las que puede haber afectaciéon coronaria (ver
tabla 4). La més frecuente es el origen anémalo de la
coronaria izquierda (ALCAPA o Sd. de Bland-White-Gar-
land), que se manifiesta clinicamente las primeras sema-
nas de vida. Aquellos pacientes con diagnéstico de tras-
posicion de grandes arterias sometidos a cirugia de switch
arterial o los pacientes con afectacion de la valvula aér-
tica con cirugia de Ross componen otro grupo con mayor
riesgo, ya que en estas cirugias se hara una reimplan-
tacion de las arterias coronarias. Los neonatos con atre-
sia pulmonar y septo integro pueden tener flujo corona-
rio dependiente de fistulas a ventriculo derecho, dato
esencial a conocer antes de la correccion quirtrgica. Un
factor de riego para la isquemia subendocardica en nifios
mayores y adolescentes es la hipertrofia de ventriculo
izquierdo, bien por miocardiopatia hipertréfica heredi-
taria, obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquier-
do o hipertension arterial.

En este caso, el nifio tenia antecedente de proceso
febril que se inicié 2 meses antes de la fecha de consul-
la, que se acompafiaba de exantema maculo-papuloso
en tronco y miembros superiores, edema indurado de

pies y manos, adenopatia cervical, hiperemia conjuntival
y labios fisurados con lengua aframbuesada. Fue diag-
nosticado de sindrome de Kawasaki y recibio tratamien-
to precoz a los 4 dias del inicio de la fiebre con gam-
maglobulina intravenosa y acido acetilsalicilico (AAS).

2. RESPECTO AL TRATAMIENTO DEL SINDROME DE

KAWASAKI, ;CUAL ES LA FALSA?

a. Debe iniciarse una vez que se cumplan todos los cri-
terios de la enfermedad.

b. Eltratamiento precoz previene la aparicion de aneu-
rismas coronarios.

c. Consiste en la administracién de gammaglobulina y
AAS a dosis altas en la fase aguda.

d. En caso de persistencia de la fiebre, se debe admi-
nistrar una segunda dosis de gammaglobulina.

e. Larespuesta al tratamiento es imprevisible.

La respuesta falsa es la a

Dado que se trata de una enfermedad con diagnés-
tico mediante criterios clinicos y que puede implicar un
riesgo alto de complicaciones, siempre se debe iniciar el
tratamiento de forma precoz al establecer el diagnéstico.
Ademés, no debemos olvidar que los pacientes con mayor
riesgo son los lactantes y niflos pequefos, quienes con
mas frecuencia presentan sintomas atipicos o sindro-
me de Kawasaki incompleto (opcién a). Por ello, siem-
pre se busca frenar la escala inflamatoria responsable de
la progresion a aneurismas coronarios de forma precoz
(opcién b).

El tratamiento consiste en la administracion de gam-
maglobulina IV a 2 g/lkg en 10-12h junto con antiagrega-
cion plaguetaria con AAS a 50-100 mg/kg/dia repartidos
en 4 dosis (opcién c). Aproximadamente en un 10-20%
de los casos este tratamiento no es efectivo, persistien-
do la fiebre y los parametros de infeccién. En los Gltimos
afios se han describo varios factores como posibles pre-
dictores de la respuesta y cese de la fiebre, aunque toda-
via no hay consenso entre los diferentes grupos de tra-
bajo (hiponatremia, hipoalbuminemia, contaje de neu-
trofilos, hipertransaminasemia, ascenso de PCR, momen-
to en el que se inicia el tratamiento o edad del pacien-
te, opcion e).

En el sindrome de Kawasaki refractario debe repetir-
se una segunda dosis de gammaglobulina, ya que hasta
dos tercios de los pacientes responderan (opcion d).
En el que caso de que no sea asi, no existen guias cli-
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TABLA IV. ANOMALIAS CORONARIAS EN LA EDAD PEDIATRICA

CONGENITAS

Sin cardiopatia estructural
Origen en seno coronario inapropiado

Origen andémalo de la coronaria izquierda (ALCAPA)

Origen anémalo de la coronaria derecha (ARCAPA)
Arteria coronaria Unica

Atresia/estenosis coronaria

Arterias coronarias con trayecto intramiocardico (puente)
Fistulas coronarias

Asociadas a cardiopatia estructural
D-trasposicién de grandes arterias
Tetralogia de Fallot/Atresia pulmonar y CIV
Truncus arterioso

Hipoplasia de cavidades derechas

ADQUIRIDAS
Sindrome de Kawasaki

Postoperatorio de CC

OTRAS
Miocardiopatia dilatada

Miocardiopatia hipertrofica

Causa de muerte subita, sobre todo cuando el ostium izquierdo nace
del seno coronario derecho. Isquemia asociada al ejercicio.

Nacimiento de la coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar.
Clinica al bajar las presiones pulmonares. Colaterales de la coronaria
derecha a la izquierda (shunt). Aislada o asociada a otras CC.

Nacimiento de la coronaria derecha de la arteria pulmonar. Infrecuente.

40% asociada a otras CC. Amplio espectro clinico: asintomética a muerte slbita.
Muy infrecuente. Presentacion a cualquier edad.

Clinica de angina.

Conexién entre una arteria coronaria y una cdmara intraventricular, mas frecuente
a ventriculo derecho. Clinica de insuficiencia cardiaca por sobrecarga de volumen
0 isquemia si robo elevado.

Aneurismas coronarios. Tratamiento precoz para evitarlos.

Fistulas coronarias traumaticas.
Tras switch arterial o cirugia de Ross (reimplantacion).
Post-trasplante cardiaco (rechazo cronico con vasculopatia).

Descartar siempre la causa coronaria
Estenosis anatémica o funcional de las coronarias.

CC: cardiopatias congénita.

nicas especificas, pero se recomienda el uso de metil-
prednisolona a dosis altas durante 3 dias consecutivos.
El los casos refractarios a pesar de ello, la literatura des-
cribe el uso de agentes biolégicos (infliximab y etaner- a.

cept), metrotexate o plasmaféresis.

Volviendo al caso clinico, nuestro paciente habia
recibido la primera dosis de gammaglobulina de forma b.
precoz y se habia iniciado tratamiento antiagregante por
el riesgo de trombosis con AAS. A pesar de ello y ante la
persistencia de la fiebre, recibe una segunda dosis de C.
gammaglobulina, cediendo ésta a las 4 semanas del ini-
cio del cuadro. En el control ecocardiografico a los 20 d.
dias de evolucion se objetiva dilatacion proximal de ambas
arterias coronarias, no presente en los controles ecogra-
ficos previos, con buena funcidn ventricular. Es dado de
alta con diagndstico de aneurismas coronarios pequenos, e.

3. ;COMO SE HACE EL SEGUIMIENTO DE LOS NINOS CON
DIAGNOSTICO DE SD. KAWASAKI CON ANEURISMAS
CORONARIOS?

Se recomienda que la primera ecografia sea a partir
de la tercera semana del diagndstico, pues los aneu-
rismas no aparecen antes de las 3-5 semanas de evo-
lucion.

Las alteraciones en el endotelio puede persistir muchos
afos después de la fase aguda de la enfermedad, por
lo que el seguimiento debe ser a largo plazo.

El pronéstico en principio es reservado, dado que las
lesiones suelen ser importantes.

Las pruebas a realizar son: ECG, ecocardiograma,
coronariografia o TC en los casos indicados, pero
nunca prueba de estrés, por el riesgo de desencade-
nar complicaciones isquémicas.

Todas son ciertas.

manteniendo tratamiento al alta con AAS y profilaxis diges-

tiva.

La respuesta correcta es la b
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TABLA V. NIVEL DE ESTRATIFICACION DEL RIESGO EN PACIENTES CON SINDROME DE KAWASAKI

Nivel de riesgo Tratamiento domiciliario Actividad fisica recomendada Seguimiento Indicacion de
coronariografia
I. Sin afectacion Mantener hasta 6-8 sem  Sin restriccién a partir de las 6-8 sem  Cada 5 afios No

[I. Ectasia coronaria  Mantener hasta 6-8 sem

Sin restriccion a partir de las 6-8 sem

Cada 3-5afios  No

transitoria
[Il. Un aneurisma AAS a bajas dosis hasta la  <11a: sin restriccion. Anual Sélo si la prueba de estrés
pequefio/mediano regresion >11a: restringir deportes de contacto descarta isquemia

y entrenamiento duro, en funcién de

prueba de estrés.

IV. =1aneurisma AAS
gigante/multiples Anticoagulacion
aneurismas,

sin obstruccion

V. Obstruccion AAS

coronaria Anticoagulacion

Valorar ejercicio leve-moderado segiin ~ Semestral
prueba de estrés. Evitar deportes de agudo
contacto o entrenamiento duro

Valorar ejercicio leve-moderado segin ~ Semestral
prueba de estrés. Evitar deportes de

A los 6-12 m del episodio

Indicada para valorar
opciones terapeuticas

contacto o entrenamiento duro

El primer control ecogréfico de los nifios con sindro-
me de Kawasaki o con sospecha de Kawasaki atipico
debe realizarse al diagndstico, pudiendo ser la presen-
cia de aneurismas coronarios la confirmacion diagnoés-
tica en los casos atipicos (opcion a). Se debe realizar un
estudio ecocardiografico completo, prestando especial
atencion a la anatomia coronaria, funcion ventricular, fun-
cion valvular y pericardio.

Los aneurismas aparecen en un 20-25% de los
pacientes no tratados y en menos del 5% de los tratados
correctamente. Tienen mas riesgo 10s nifios varones meno-
res de un afio o mayores de 6, aquellos con persistencia
de la fiebre méas de 10 dias y en los que persisten los sig-
nos y sintomas de inflamacion a pesar del tratamiento
adecuado. El hallazgo de aneurismas suele describirse
entre la primera y cuarta semanas de evolucion. No debe-
mos olvidar que también pueden existir aneurismas en
arterias sistémicas, pericarditis, miocarditis o valvulitis.

El curso natural de los aneurismas consiste en una
fase de crecimiento en las primeras semanas durante
el proceso agudo, con regresion del tamafio de la dila-
tacion habitualmente a las 6-8 semanas en los casos
de afectacion leve. Entre el afio y los 2 afios de evolu-
cién suelen desaparecen mas del 50% de los aneuris-
mas no gigantes, aunque pueden dejar lesiones resi-
duales tipo estenosis, por fibrosis de la pared del vaso.
Para evaluar el riesgo de complicacion de los aneuris-
mas coronarios, deberemos tener en cuenta su nime-
ro, situacién, morfologia (saculares, con mismo diame-
tro axial y lateral, o fusiformes) y tamafio (pequefios <5

mm, medianos 5-8 mm y grandes o gigantes >8 mm).
Cuando la coronaria no tiene dilataciones segmentarias,
pero su diametro es mayor de lo normal se describe
como ectasica.

El prondstico es excelente en general, con una mor-
talidad menor al 0,01%, debida a la aparicién de infar-
to agudo de miocardio como resultado de la oclusion
coronaria por trombosis 0 por estenosis progresiva de
ésta. Incluso en los casos en los que se desarrollan aneu-
rismas gigantes, el diagnostico a largo plazo es bueno
(opcién ¢), ya que las complicaciones isquémicas son
susceptibles de manejo mediante angioplastia o cirugia,
con buenos resultados. Estas medidas terapéuticas se
hacen mas necesarias con los afios de evolucion de estos
casos, hecho que refleja el continuo remodelamiento del
endotelio (opcion b).

Segun los estudios ecogréficos y la evolucion en la apa-
ricion de los aneurismas se clasificara a los pacientes seglin
el riesgo a largo plazo, para establecer un plan de segui-
miento y tratamiento en domicilio. Se recomienda en todos
los casos realizar al menos ecografia al diagnéstico, a los14
dias y a las 6-8 semanas (opcion d, ver tabla V).

El paciente habia permanecido asintomatico hasta el
dia que acude a urgencias, con revisiones en consulta de
cardiologia en las que mantenia ECG sin hallazgos signi-
ficativos. En controles ecocardiograficos posteriores al alta
se describen aneurismas en el origen de ambas coronar-
ias, derecha de 4 mm e izquierda de 3.9 mm, sin obser-
var trombos en su interior (estratificacion en nivel IV).
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4, EN CUANTO AL USO DE PRUEBAS DIAGNOSTICAS EN
EL DOLOR TORACICO, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES
AFIRMACIONES ES CIERTA?

a. Deben realizarse de manera sistematica, para des-
cartar patologia grave.

b. Un ECG y/o placa de térax normal, con una explora-
cion normal, descartan o confirman la mayoria de
causas potencialmente graves de dolor toracico.

c. Solamente son Utiles en el diagnéstico si la anam-
nesis y la exploracion orientan a la causa.

d. by cson correctas.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la d

Las pruebas complementarias no son muy Utiles en
el diagndstico del dolor toracico cuando la anamnesis no
orienta la causa, la exploracion cardiopulmonar es nor-
mal y si no hay datos de alarma (opcion c, ver tabla I1).
No deben realizarse de forma sistemética, sino siempre
siguiendo una orientacién diagnostica (opcion a). En casos
de duda, ansiedad familiar importante o sospecha de
enfermedad cardiopulmonar, un ECG y/o placa de térax
normal, con una exploracién normal, descartan o confir-
man la mayoria de causas potencialmente graves de dolor
toracico (opcion b).

A su llegada a urgencias se sospechd desde un primer
momento dolor de origen coronario, por lo que se solici-
taron placa de térax, ECG y enzimas cardiacas. La placa
de torax no desvelo cardiomegalia ni ningtin otro signo de
interés. En el ECG presentaba ritmo sinusal regular, con
marcado descenso de ST en precordiales izquierdas, en
especial de V2-V5, y onda Q en DI, aVL y V3-V6 (Fig. 1).

5. PARA HACER EL DIAGNOSTICO DE SINDROME

CORONARIO AGUDO (SCA), ;CUAL ES CIERTA?

a. Se debe realizar ECG de 12 derivaciones y enzimas
cardiacas en todos los pacientes en los que se so0s-
peche.

b. Es ascenso de enzimas cardiacos es especifico de
isquemia.

c. El hallazgo mas sensible y especifico del ECG como
marcador de IAM es el descenso de ST.

d. Elaumento de troponina es poco duradero en el tiem-
po.

e. Una de las claves para hacer el diagnéstico diferen-
cial con pericarditis/miocarditis, relativamente fre-

FIGURA 1. ECG a su llegada a urgencias, coincidiendo con dolor.

cuente en nifos, es el ascenso de ST en derivacio-
nes aisladas, lo que le da mas valor.

La respuesta correcta es la a

El término infarto agudo de miocardio (IAM) es el refle-
jo de la muerte de los miocitos cardiacos como resulta-
do de un proceso isquémico mantenido en el tiempo, en
el que existe un desequilibrio entre el consumo y apor-
te. Para hacer el diagndéstico es necesario el hallazgo
de ascenso de enzimas cardiacas por encima del per-
centil 99, acompafiado de al menos uno de los siguien-
tes: clinica compatible, cambios en el ECG indicativos de
isquemia de reciente aparicion (cambios ST-T o bloqueo
completo de rama izquierda), aparicion de ondas Q pato-
l6gicas e imagen de hipoquinesia/disquinesia regional
(opcién a).

La isquemia de los miocitos libera al torrente san-
guineo enzimas cardiacas, tales como mioglobina, tro-
ponina, LDH o creatin-fosfoquinasa. Aunque son un
claro reflejo de necrosis, no siempre identifican 1AM,
puesto que pueden subir también en miocarditis, peri-
carditis, diseccion adrtica, tromboembolismo pulmonar,
cirugia cardiaca, etc. (opcién b). Por ello, el ascenso de
enzimas cardiacas es especifico de isquemia, pero no
del mecanismo. De todos ellos el marcador mas sen-
sible y especifico de tejido miocardico es la troponina,
definiendo como niveles elevados los que superan el
percentil 99 respecto a la poblacion de referencia (una
de las limitaciones en pediatria es la escasez de estu-
dios pediatricos a este respecto). Los niveles de tropo-
nina pueden permaneces elevados hasta 7-14 dias tras
la isquemia (opcién d). Si no es posible el anélisis de
troponina, la segunda opcion es la cretatinfosfoquina-
sa-fraccion MB (CK-MB). Ambas deben cuantificarse
por primera vez al inicio de los sintomas, con controles
alas6-8 hy 12-24 h en los casos en los que exista duda
diagnostica o en monitorizacion tras las medidas tera-
péuticas.

Analizando los hallazgos en el ECG, la aparicion de
cambios en el segmento ST-onda T y onda Q nos permi-
te evaluar el inicio y evolucion del evento, sugieren loca-
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TABLA V1. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CON IAM

FALSOS POSITIVOS
e Repolarizacién precoz
e Blogueo completo de rama izquierda
e Sindrome de Brugada
e Pericarditis o miocarditis
e TEP
e Alteraciones hidroelectroliticas
e Hemorragia subaracnoidea

FALSOS NEGATIVOS
e |AM previo con ondas Q persistentes o elevacion de ST
mantenida
e Marcapasos
e Bloqueo completo de rama izquierda

TEP: tromboembolismo pulmonar

lizacion y permiten hacer una estimacion de la cuantia
del episodio isquémico. A pesar de ello, las alteracio-
nes electrocardiograficas no son especificas de isquemia
miocardica. Junto a esto, hemos de tener en cuenta que
también pueden revelar arritmias, signos de hipertrofia
ventricular, bloqueos de rama, etc.

El hallazgo més sensible y especifico del ECG como
marcador de IAM en adultos es el ascenso de ST, que
ademas aparece a los pocos minutos del inicio de los sin-
tomas (opcion c). Ademas, la aparicion de ondas T hipe-
ragudas y simétricas en al menos dos derivaciones con-
tiguas es un signo precoz que muchas veces precede
la elevacion del ST. En cualquier caso, no debemos olvi-
dar que éstas pueden estar en relacion a otras causas,
como por ejemplo alteraciones hidroelectroliticas. La espe-
cificidad aumenta cuando el hallazgo se extiende a varias
derivaciones (opcion e, ver tablas VI 'y VII).

Una de las principales dificultades con las que nos
encontramos al sospechar SCA en los pacientes pedia-
tricos es que, asi como en adultos los criterios electro-
cardiograficos de IAM estén claramente establecidos, no
son iguales para la edad pediatrica. Asi, algunos gru-
pos han intentado definir criterios pediatricos para el diag-
néstico y localizacion de IAM (ver tabla VIII).

Cuando ya se han realizado las pruebas analiticas y
ECG, sera fundamental el estudio ecocardiogréafico del
paciente, pues sera probablemente el que permita esta-
blecer el diagndstico etiolégico y con el ello el tratamien-
to a seguir. Los puntos clave seran la valoracién de la fun-
cion ventricular global y segmentaria para ver la afecta-
cion tras el evento y el estudio de las arterias coronarias
(implantacion, calibre, presencia de aneurismas, depen-
dencia de flujo, etc.).

TABLA VII. FACTORES LIMITANTES DEL ECG EN DIAGNOSTICO
DE IAM

Extension de la isquemia

Tiempo de evolucion

Localizacion

Presencia de alteraciones de la conduccién
Fendmenos isquémicos previos
Alteraciones hidroelectroliticas
Pericarditis/miocarditis

Tratamiento con farmacos inotrépicos

TABLA VIII. HALLAZGOS SIGNIFICATIVOS DE INFARTO AGUDO
DE MIOCARDIO EN NINOS

e Onda Q ancha (>35 ms) con o sin muesca.
o Elevacion del segmento ST (> 2 ms)
e QT corregido alargado (> 440 ms) con onda Q alterada

Segun Towbin et al. Am J Cardiol 1992; 69: 1545-1548.

Los hallazgos en el ECG de urgencias del paciente
son compatibles con isquemia subendocardica en pared
anteroapical y lateral. Por ello y dado que a su llegada
persiste el dolor, se inicia fratamiento y se decide su ingre-
so en UCIP tras contactar con cardidlogo pediatrico de
guardia. Tras el tratamiento recibido cede el dolor de
forma inmediata, normalizando repolarizacion.

. RESPECTO AL TRATAMIENTO DEL SCA EN NINOS

a. Se basa en la fisiopatologia de la ateroesclerosis y rup-
tura de la placa de ateroma.

b. Varfa segun los hallazgos electrocardiograficos.

c. La cirugia de las coronarias es la Unica opcién posi-
ble en nifios.

d. El enfoque terapéutico se basa en la etiologia de la
isquemia.

e. Todas son falsas.

[+2]

La respuesta correcta es la d

En el adulto con SCA hay un esquema de tratamien-
to claro a seguir en funcién del grupo en el que nos encon-
tremos (angina inestable, IAM con ascenso de ST y sin
ascenso de ST). Esto se basa en la fisiopatologia de la
ateroesclerosis y la ruptura de la placa de ateroma, con
la consiguiente cascada inflamatoria y de la coagulacion
(opciones a y b). A diferencia de esto, en los nifios los
eventos isquémicos tienen una fisiopatologia diferente,
lo que hace que en la mayoria de los casos no se pueda
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TABLA IX. MEDIDAS FARMACOLOGICAS EN EL SCA

Farmacos

Efecto

NITRATOS

BETA-BLOQUEANTES

CALCIO-ANTAGONISTAS

ANTIAGREGANTES

ANTICOAGULANTES

IECAS
DIURETICOS
DIGOXINA

AGONISTAS BETA-ADRENERGICOS
INHIBIDOR DE LA FOSFODIESTERASA
OTRAS MEDIDAS

Vasodilatadores periféricos clasicos: nitroglicerina, nitroprusiato, etc. Reducen el dolor
asociado a AE, Al o IAM aumentando el flujo coronario y con ello el gasto cardiaco,
disminuyendo el dolor.

Contraindicacion principal: hipotension arterial.

Inotropos y cronotropos negativos, intentan limitar el consumo miocéardico de oxigeno y la
extension de la lesion. Ademas, reducen el dolor.
Contraindicaciones: asma, bradiarritmias, disfuncion ventricular grave.

Vasodilatadores, algunos con efecto en la conduccion AV y frecuencia cardiaca. Uso en
angina por vasoespasmo.

AAS: inhibicion funcional y permanente de las plaquetas.
Clopidogrel: coadyuvante de AAS, reduce riesgo cardiovascular. Importante variabilidad
interpersonal de su eficacia.

Inhiben la formacién y actividad de la trombina. Recomendacion de uso concomitante
con antiagregantes.

Evitan el remodelado ventricular.
Tratamiento de la insuficiencia cardiaca.

Puede disminuir el consumo de oxigeno reduciendo la frecuencia cardiaca, mejorando la
funcién diastélica o como antitarritmico.
Contraindicacion: IAM reciente. Muchas interacciones.

Dopamina y dobutamina. Efecto inotrépico y cronotrépico positivo.
Milrinona. Vasodilatador sistémico y pulmonar, con menor efecto cronotropico.
Oxigenoterapia, dieta, disminucion de la actividad fisica, medidas antiestrefiimiento, etc.

AE: angina estable, Al: angina inestable, AV: auriculo-ventricular.

seguir este mismo esquema. La medicacién y técnicas
de reperfusion miocardica (angioplastia, fibrinolisis, anti-
coagulacion/antiagregacion y cirugfa) seran las mismas,
con el Unico limitante de la experiencia de uso en nifos
por falta de ensayos clinicos, falta de instrumentacion y
material para los nifos pequenos, etc. Asi, antes de esta-
blecer el plan terapéutico sera imprescindible conocer la
causa del SCA (opcion d).

En los casos en los que el problema sea estructural
0 anatémico, el tratamiento definitivo en lineas genera-
les implicara su correccion quirudrgica o valoracion del
trasplante cardiaco como Ultima opcion. Dado que en
cualquiera de los casos se trata de cirugias complejas,
habra que hacer una valoracion prequirurgica integral de
la situacion del paciente, gravedad, momento 6ptimo de
la cirugia, técnicas de reparacion o abordaje y posibles
medidas de soporte ante situaciones de bajo gasto car-
diaco, entre ellos, el uso de drogas inotropicas, vasodila-
tadores y soporte en ECMO (ver tabla IX).

En el caso del IAM sobre lesiones del endotelio en
el Sd. de Kawasaki la isquemia se presenta por trombo-
sis dentro de la luz de los aneurisma y es el mecanismo
por el cual se puede presentar isquemia en la fase aguda
de la enfermedad. En los primeros meses después de la

fase aguda se hacen menos manifiestas las células infla-
matorias y se observa la formacién de tejido conectivo
fibroso, la intima prolifera, se engrosa y finalmente se
vuelve estendtica, lo que condicionara la isquemia. Por
este motivo, el tratamiento del evento isquémico agudo
genera dudas en el manejo, dado que no existen guias
especificas para nifios con Sd. de Kawasaki y sélo se pue-
den tomar como referencia estudios en adultos o estu-
dios descriptivos de casos. En las lesiones cronicas se ha
utilizado el tratamiento intervencionista mediante angio-
plastia con balén y colocacion de stents, siendo la casu-
istica pequefia (opcion c). Esta indicacion se considera
cuando las lesiones son Unicas 0 en segmentos cortos,
lo que es bastante infrecuente. Por otro lado, se puede
plantear la cirugia de revascularizacion coronaria, tenien-
do en cuenta tamafio de los aneurismas, funcién ven-
tricular y riesgo de desarrollar ateroesclerosis temprana
como consecuencia de la lesion endotelial secundaria
a la vasculitis.

Inicialmente en urgencias se administra nitroglice-
rina sublingual, cloruro mdrfico como tratamiento del
dolor y acido acetilsalicilico. Una vez ingresado en UCIP
se inicia perfusion de nitroglicerina a 1mcg/kg/min y se
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FIGURA 2. Imagen ccografica que muestra aneurisma en tron-
Cco coronario izquierdo.

realiza ecocardiografia. En ella se objetiva disquinesia
marcada en region anteroseptal en tercio medio-infe-
rior y apical, con funcién segmentaria deprimida y fun-
cion global conservada. Se describe a su vez dilatacion
aneurismatica en tronco coronario izquierdo y del ini-
cio de la arteria descendente anterior (DA) de 7.5-8.5
mm de diametro, con leve dilatacion del inicio de la arte-
ria circunfleja (AC). Dilatacion aneurismatica de gran
extension de la coronaria derecha de 7 mm de didmetro
en su trayecto a lo largo del surco auriculo-ventricular.
Sin signos de trombos intracoronarios o intracavitarios.

A las 12 horas de su ingreso presenta nuevo episo-
dio de dolor precordial intenso, acompafiado de sudo-
racion profusa, palidez y cianosis labial, sin cambios en
el ECG. Se administra entonces nueva dosis de nitroglice-
rina sublingual y se sube la perfusion a 2 mcg/kg/min.
Ascenso de enzimas cardiacas, con pico maximo a las
12h del inicio de la clinica. En los controles ECG se nor-
maliza segmento ST, apareciendo onda T negativa no pro-
funda, con onda Q amplia en V3-V5, aVL. Ecogréfica-
mente se visualiza imagen compatible con trombo intra-
coronario izquierdo, iniciando anticoagulacion con hepa-
rina y posteriormente con acenocumarol oral. Tras estas
medidas queda asintomatico, decidiendo el alta a plan-
ta de cardiologia a los 10 dias de ingreso en UCIP. con
diagnéstico de infarto agudo de miocardio anteroapical
y lateral.

Se completa estudio con RMN y ventriculografia, gue
muestran hipoquinesia anteroseptal e inferiorapical, con

FIGURA 3. Alteraciones residuales en
ECG tras IAM anteroapical y lateral.

FE estimada de 35%. En Holter de 24h presenta extrasis-
foles aislados y en ECG basal persiste onda Q en I, V4-
V6 y aVL, con ondas T simétricas en VI-V4. Al alta
tratamiento con captopril (1mg/kg/dia) + propranolol
(1mg/kg/dia), AAS (6mg/kg/dia), ranitidina y acenocumarol
(controles de INR por hematologia).

Seis meses tras el alta a domicilio, presenta de nuevo
episodio de dolor precordial de caracteristicas similares
a las previas, sin ir acompafado de cortejo vegetativo
ni irradiacion. El episodio se precedia de un vémito
después de cenar. Tras la administracion de nitroglice-
rina sublingual el dolor cede, pero acuden a urgencias
para valoracion. Se decide su ingreso en UCIP para mon-
itorizacion. No presenta cambios en ECG ni en la ecocar-
diografia respecto a los previos, sin ascenso de enzimas.
Asi, es dado de alta a domicilio con diagndstico de angor
inestable, con el mismo tratamiento de base.

En controles posteriores en consulta presenta mejoria
progresiva de la funcion ventricular, aunque persiste disc-
reta hipoquinesia/disquinesia apical y en la pared del ven-
triculo derecho.
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FIGURA 4. Iméagenes ecogréaficas que muestran la progresion
del aneurisma en tronco principal izquierdo, que pasa de tener
un didmetro de 4,3 mm a 7,6 mm a los 3 meses.

Al afio del episodio inicial, presenta nuevo episodio
de dolor precordial de mds de 30 minutos de duracion,
que se acompafa de palidez. El episodio se ha desen-
cadenado por la mafana, después de desayunar. Acude
a urgencias, donde se solicita de nuevo estudio para
despistaje de patologia coronaria isquémica e ingresa en
UCIP. En el ECG al ingreso coincidiendo con dolor pre-
senta las alteraciones descritas previamente, incorporan-
do elevacion del segmento ST en aVL, VI1-V3, descenso
de STenll, Il yaVF, y onda T negativa hasta V5. Apare-
cen ondas @ no descritas previamente en Il, Ill, aVF y V4.
Se administra entonces nitroglicerina sublingual y cloruro
morfico, sin que ceda el dolor, y heparina en perfusion.
A lo largo del ingreso presenta multiples episodios de
dolor tordcico que se acompafian de palidez y sudoracion
fria. Tiene 1-2 episodios al dia, siendo algunos autolimi-
tados y otros precisan nitroglicerina sublingual. Ascenso
de enzimas y cambios en el ECG unicamente al ingreso,
con normalizacion del segmento ST y descenso de enz-
imas hasta su normalizacion. Diagndstico al alta a plan-
ta de nuevo IAM anteroapical con obstruccion comple-
la de la coronaria derecha segtin las imdgenes de la coro-
nariografia, persistiendo los hallazgos previos en tronco
principal izquierdo (ver figura 5).

Ante esta situacion de angina inestable y dado que la
funcidn ventricular todavia es aceptable, se decide
plantear la opcidn de revascularizacion coronaria medi-
ante by-pass con injerto desde A. mamaria interna. La
cirugia cursa sin complicaciones, saliendo en ritmo sinusal
de bomba y con buena funcién ventricular global en eco
transesofagico de control. Tan solo persiste minima dis-
funcién segmentaria anteroseptal.

En cateterismo de control al mes de la intervencion
se visualizan ambas A. mamarias internas permeables
en toda su extension. Anastomosis de la A. mamaria
izquierda con la A. descendente anterior y de la A.
mamaria derecha con la descendente posterior, sin sig-
nos de obstruccion y mostrando buen flujo distal a la

FIGURA 5. Imagenes de cateterismo. A la izquierda, aneurisma
gigante en tronco principal izquierdo, previamente a la bifurca-
cién en A. descendente anterior y A. circunfleja. A la dere-
cha, ausencia de flujo en A. Coronaria derecha, con presencia
Unicamente de pequefas colaterales.

FIGURA 6. ECG basal en la actualidad.

anastomosis. Contintia en tratamiento de base con
acenocumarol, AAS y ranitidina, con controles anuales.
En las ecografias de los ultimos afios muestra buena fun-
cion miocardica global y segmentaria. En ECG basal per-
sisten ondas Q profundas en V5-V6, con ondas T nega-
tivas y simétricas en V1-V4 (ver figura 6).

A modo de resumen, el paciente descrito fue diag-
nosticado de Sd. de Kawasaki, con desarrollo de aneuris-
mas coronarios multiples, uno de ellos gigante. Dos infar-
tos agudos de miocardio de localizacion anteroapical y
lateral, con evolucién a angina inestable y discreta
alteracion segmentaria de la contractilidad ventricular.
Por ello se decide tratamiento de revascularizacion medi-
ante by-pass con injerto desde A. mamaria interna a
ambas coronarias. En la actualidad es un chico de 17
afios, que lleva una vida normal.
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MI: Nifio de 4 afios remitido desde otro hospital por
sospecha de apendicitis. Cuadro clinico de 36 horas de
evolucion caracterizado por fiebre, maximo 38,8°C, dolor
abdominal, y dolor toracico intenso en ultimas horas, irra-
diado a region dorsal. Asocia cuadro catarral. Valorado
inicialmente por Servicio de Cirugia Pedidtrica se descar-
ta patologia quirdrgica.

AP: Embarazo, parto y periodo neonatal sin inciden-
cias. Vacunacion correcta. Sin antecedentes patolégicos
vy familiares de interés

EF: T2 38°C Fc:120 Ipm TA: 90/56 mmHg FR:30 rpm.
SatO,: 96%

Regular estado general, mejor tolerancia a la sedes-
tacion que al decubito, presenta taquipnea y quejido. En
la exploracion presenta hipertrofia amigdalar con orofa-
ringe hiperémica, resto de exploracion por aparatos nor-
mal.

1. A CONTINUACION QUE PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
SOLICITARIA:

a. Hemograma + Proteina C Reactiva (PCR) + Rx térax.
Rx torax.

Electrocardiograma (ECG) + Rx térax.

Hemograma + PCR.

ECG + hemograma + Rx térax + enzimas cardiacas.

® oo o

La respuesta correcta es la a

Se trata de un paciente con cuadro compatible con
un SRIS por lo que se debe realizar de inicio la solicitud
de hemograma y reactantes de fase aguda.

Si tenemos en cuenta la asociacion de dolor toracico

y fiebre la principal etiologia a considerar sera un proce-
so infeccioso/inflamatorio respiratorio (pleuritis/neumo-
nia). Para descartarlo en un paciente con afectacion del
estado general, aunque la auscultacion pulmonar sea
normal, estaria indicado realizar Rx torax.

El ECG (opcidn ¢) no debe realizarse de inicio ya que
la primera sospecha diagnostica sera un proceso respi-
ratorio, aungue presente signos clinicos sugestivos de
patologia cardiaca como la mejor tolerancia a la sedes-
tacion.

Las enzimas miocdrdicas (opcion e) deben solicitar-
se si sospecha isquemia miocardica, situacion que no se
considera ante presentacion de dolor toracico con sin-
drome febril.

En analitica presenta: Leucocitos: 63.100; NT: 58400;
PCR 228 mg/L, Hto: 35,7%.

La Rx torax (Fig. 1).

Se pauta una dosis de ceftriaxona, y por la imagen de
cardiomegalia (Fig. 1) se contacta con el servicio de Car-
diologia y se realiza ECG (Fig. 2) que muestra:

. S| OBSERVA EL ECG NO DIRIA QUE:

a. Seevidencia una alteracion en la repolarizacion.

b. Se descarta una pericarditis al no existir ascenso del
segmento ST.

c. Existe un disminucion de voltaje compatible con derra-
me pericardico.

d. Podria tratarse de una miocarditis.

e. Solicitariamos una ecocardiografia.

N

La respuesta correcta es la b

129
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FIGURA 1.

El ECG de una pericarditis muestra 4 fases con distin-
tas alteraciones. La fase inicial se caracteriza por elevacion
generalizada del segmento ST con onda T positiva y depre-
sion del intervalo PR. Posteriormente se produce aplana-
miento del segmento ST y modificaciones en la onda T.
Por ello, como es este caso, la ausencia de la elevacion
del segmento ST no descarta la presencia de pericardi-
tis. En el ECG se observa una alteracion en la repolariza-
cion como se evidencia en V1 (opcion a) junto con una
disminucion del voltaje visible en Il'y AVF1 (opcién ¢) com-
patible con presencia de derrame pericardico. Las alte-
raciones electrocardiograficas visibles en una miocarditis
pueden ser similares a una pericarditis, aunque en el caso
de miocarditis el ECG suele presentar otros cambios en
forma de arritmia (bloqueo AV) u ondas Q (opcién d).

Dada la sospecha de patologia cardiaca se debe ampli-
ar el estudio mediante ecocardiografia (Fig. 3). Se real-
iza y muestra la siguiente imagen.

3. EN ESTE PACIENTE CUAL SERIA LA ETIOLOGIA MAS
PROBABLE DE LA PERICARDITIS.

a. Virica.

Bacteriana.

Tumoral.

Tuberculosa.

Colagenopatia.

® oo o

FIGURA 2.

FIGURA 3.

La respuesta correcta es la b

La causa mas frecuente de pericarditis en pacien-
tes sin antecedentes patolégicos es la etiologia infeccio-
sa. En dicho grupo la mas frecuente es la virica-idiopati-
ca (opcion a). Algunos autores diferencian estos 2 térmi-
nos y otro los utilizan de una forma casi sinébnima. Se con-
sidera que la mayoria de pericarditis «idiopaticas» son,
en realidad, de origen viral (etiologia que no se investi-
ga en la préactica clinica habitual dada la limitacion de las
técnicas de laboratorio y la muy escasa repercusion en
el tratamiento de la enfermedad). Los nifios con pericar-
ditis bacteriana suelen asociar un estado toxico con fie-
bre alta, junto con elevacién de reactantes de fase aguda,
como es nuestro caso. Su origen se debe a la progresion
de la infeccion por contigliidad, o menos frecuentemen-
te, por via hematdgena.

El resto de etiologias (tumoral y colagenopatia) (opcion
dy e) se deben considerar en pericarditis con derrame peri-
cardico persistente de méas de una semana de evolucion.
Remarcar que el debut de estas patologias en forma de
pericarditis-derrame pericardico es muy poco frecuente.

4. EN EL MOMENTO ACTUAL CUAL SERIA LA ACTITUD A

TOMAR MAS APROPIADA

a. Vigilancia clinica y tratamiento en Planta de Pediatra,
en caso de empeoramiento ingreso en Unidad de Cui-
dados Intensivos Pediatricos (UCIP).
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b. Ingreso en UCIP para vigilancia clinica, monitoriza-
cién y tratamiento farmacolégico.

c. Ingreso en UCIP para vigilancia clinica, monitoriza-
cion y tratamiento farmacolégico y pericardiocente-
sis evacuadora urgente.

d. Ingreso en UCIP para vigilancia clinica, monitoriza-
cién y colocacion de drenaje pericardico.

e. Vigilancia clinica con controles ecocardiograficos y si
aumento progresivo del derrame ingreso en UCIP para
colocacién de drenaje pericardico.

La respuesta correcta es la b

Se trata de un paciente con derrame pericardico con
sepsis que precisa ingreso en UCI para monitorizacion
continua y vigilancia clinica. El tratamiento de la pericar-
ditis de inicio es farmacolégico, sblo esté indicada la peri-
cardiocentesis de urgencia en 10s casos en que Se S0s-
peche un taponamiento cardiaco. En los casos de peri-
carditis bacteriana la pericardiocentesis desempefia una
funcion tanto diagndstica como terapeutica. Para su tra-
tamiento puede precisar ademas la colocacion de un dre-
naje pericardico o incluso la realizacién de una ventana
pericéardica.

En este paciente no se realiza pericardiocentesis de
inicio y se mantiene vigilancia clinica junto con tratamien-
to farmacoldgico.

5. CUAL PIENSA QUE SERA EL TRATAMIENTO

FARMACOLOGICO DE ESTA PERICARDITIS MAS OPORTUNO

a. Acido acetilsalicilico + ATB de amplio espectro.

b. Acido acetilsalicilico + Corticoides + ATB de amplio
espectro.

c. Acido acetilsalicilico + Colchicina.

d. Ibuprofeno + ATB de amplio espectro.

e. Corticoides.

La respuesta correcta es la a

El tratamiento de eleccion de inicio en las pericardi-
tis es el acido acetilsalicilico. Una alternativa es el trata-
miento con otros antiinflamatorios no esteroideos (AINES)
como el ibuprofeno (opcién d). El tratamiento asociado
a corticoides es contravertido de inicio, debido a que pare-
ce que se relaciona con un aumento de recidivas de peri-
carditis (opcion b). Se puede valorar su uso en aquellas
pericarditis con mala respuesta al tratamiento con AINES.
En la actualidad esta en estudio la asociacion de col-

FIGURA 4.

chicina (opcién ¢) al &cido acetilsalicilico como tratamien-
to de inicio. En nuestro caso debemos asociar tratamien-
to antibidtico por la sospecha de pericarditis bacteriana
(cefalosporina de 3° generacion+ cloxacilina o vanco-
micina).

A las 24 horas de su ingreso se repite ecocardiografia
(Fig. 4) donde presenta aumento del derrame pericardi-
co.

6. SI EL PACIENTE INICIASE HIPOTENSION SEVERA CUAL

SERIA LA DECISION MAS APROPIADA

a. Intubacion + inotropos+ infusion de carga de volu-
men (20 ml/kg).

b. Intubacion + inotropos + diuréticos + pericardiocen-
tesis.

c. Pericardiocentesis.

d. Oxigenoterapia + infusion de carga de volumen (20
ml/kg) + pericardiocentesis.

e. Oxigenoterapia + infusion de carga de volumen (20
ml/kg) + diuréticos + pericardiocentesis.

La opcidn mas correcta d

En una situacion de shock el primer farmaco a utili-
zar es la oxigenoterapia. La principal complicacion de
riesgo vital de una pericarditis es el taponamiento cardia-
co. En esta situacion interesa el aumento de la precarga,
por ello estarfa indicado la infusién de carga de volumen
y contraindicado la pauta de diuréticos (opcion €). La
intubacién deberfa realizarse en situaciones de insufi-
ciencia respiratoria grave ya que aumentariamos la pre-
sion intratoracica y por tanto se disminuiria la precarga,
por ello debemos intentar evitarla (opcion b). La pericar-
diocentesis es el principal tratamiento en caso de tapo-
namiento cardiaco, mientras el resto debemos conside-
rarlo como tratamiento de soporte (opcion c).
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Se realiza pericardiocentesis evacuadora. Se obtienen
170 ml y se envian muestras para cultivo bacterologico,
virus y hongos. Bioquimica del liquido compatible con
etiologia bacteriana: Leucocitos: 46.700/ L, Neutrofilos:
78%, Glucosa: 2 mg/dl, Proteinas: 3,7 g/dl.

Evolucion posterior favorable, con disminucion de
reactantes de fase aguda y desaparicion de la fiebre en
48 horas. Hemocultivo, cultivo y antigeno de neumoco-
co en liquido pericardico negativos. Elevacion de cifra de
ASLO de 899 U/ml al ingreso a 3.265 U/ml a los 7 dias.
Frotis faringeo realizado el segundo dia de ingreso habi-
endo recibido antibioticoterapia: negativo. Completa 10
dias de tratamiento antibidtico iv. Dado de alta a domi-
cilio a los 11 dias manteniéndose tratamiento con aspi-
rina y cefuroxima.

Diagndstico: Pericarditis purulenta por Streptococcus

hemolitico del grupo A como etiologia sospechada por
elevacion de ASLO.
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Caso clf n

Neonato con insuficiencia respiratoria aguda y
afectacion del estado general

Ponente: E. Névoa Garcia. Tutora: A. Ferrer Barba

Neonato, varon, de 7 dias de vida, remitido a nues-
tro centro por su pediatra por cuadro de 24 horas de evo-
lucién de irritabilidad, rechazo de la ingesta y dificultad
respiratoria, que ha ido en aumento en las horas previas
al ingreso, sin fiebre. No tiene antecedentes familiares ni
perinatales de interés.

Antecedentes personales: 22 gestacion de una mujer
de 41 afios de curso normal, recibié profilaxis antibioti-
ca por cultivo de estreptococo del grupo B positivo. Naci-
do mediante parto vaginal eutdcico a término. Apgar 9/9.
Peso al nacimiento de 3020 gr.

En la exploracion fisica a su llegada al servicio de
urgencias presentaba:

Peso: 3205 gr, Frecuencia cardiaca 182 lpom; Ten-
sion arterial: 75/58 (64) mmHg; Frecuencia respiratoria
80 rpm; Saturacion de oxigeno 93% (100% con oxigeno
a 0,5 [/min en canula nasal); Temperatura rectal 36,9° C.

Afectacion del estado general. Mala perfusion perifé-
rica, con frialdad acra. Quejoso a la manipulacion. Cia-
nosis perioral. Polipneico, tiraje sub e intercostal. Edema
palpebral bilateral. Auscultacion cardiaca: latido ritmico,
no se auscultan soplos. Auscultacion pulmonar: hipoven-
tilacion con crepitantes bilaterales. Abdomen: blando,
depresible, sin masas ni megalias. Neuroldgico: fontane-
la anterior normotensa, irritable, buen tono.

1. ;CUAL SERIA SU ACTITUD INICIAL ANTE ESTE

PACIENTE?

a. Ingreso en sala de observacion con tratamiento sin-
tomatico y posterior seguimiento ambulatorio.

b. Ingreso en UCI; realizacién de despistaje infeccioso
completo e inicio de antibioterapia empirica.

c. Ingreso en planta de hospitalizacion, realizacion de
gasometria, estudio de virus respiratorios y radio-
grafia de térax.

d. Ingreso en UCI, gasometria, anién gap, bioquimica
de sangre y orina y estudio de liquido cefalorraqui-
deo.

e. Ingreso en UCI, realizacion de radiografia toracica,
gasometria, analitica completa y ecocardiografia.

La respuesta correcta es la e

El hecho de encontrarse ante un neonato, que pre-
senta en la exploracion fisica dificultad respiratoria, con
signos de alarma como cianosis perioral, taquicardia y
mala perfusion periférica deben alertar acerca de la gra-
vedad del cuadro e indicarian la necesidad de su ingre-
so hospitalario (opcion a).

La presencia de dificultad respiratoria grave (Score
de Wood-Downes-Ferres de 7 puntos), asi como la pre-
sencia de sintomas extrapulmonares (mala perfusion peri-
férica, afectacion del estado general) y un curso clinico
rapidamente progresivo indican el ingreso en UCI (opcio-
nesb,dye).

La presencia de taquipnea y auscultacion patologica
en un neonato puede deberse a una infeccién respirato-
ria, si bien en este caso, la ausencia de cuadro prodro-
mico catarral y fiebre en los dias previos, y de sibilancias
en la exploracion, la hace poco probable. Ademas, dada
la gravedad del caso comentada previamente esté indi-
cado su ingreso en una unidad de cuidados intensivos
(opcion c).

La irritabilidad, los problemas alimentarios y la polip-
nea pueden indicar afectacién neurolégica en situacio-
nes de desequilibrio metabdlico, pero se deben realizar
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FIGURA 1. Radiograffa de térax.

mas estudios para buscar patologias frecuentes que pro-
vocan éstas alteraciones de forma secundaria. Sélo tras
descartar otras causas se pensara en el origen metabo-
lico primario de las mismas (opcién d).

La aparicion de esta clinica en la primera semana de
vida puede hacerte sospechar un cuadro compatible con
sepsis tardia, pero la presencia de determinados signos
como hipertension arterial, edema palpebral y ganancia
ponderal respecto al nacimiento del 6% del peso, hace
pensar en otras posibilidades y plantear la realizacion de
otros estudios complementarios (opcién e).

Ingresa en UCI evidenciandose en la exploracion fisi-
ca, ademas de lo previamente descrito: pulsos femorales
débiles, soplo sistélico I/VI audible en borde esternal
izquierdo y se confirma hipertension arterial (Tension arte-
rial 75/54(68) mmHg).

Se monitoriza y se realizan pruebas complementarias:

Gasometria arterial: pH 7,37; pO. 161 mmHg; pCO-
34 mmHg; Exeso de bases -5 mmmol/L; Bicarbonato
20,6 mmol/L; Lactato 4,8 mmol/L; Na 129 mmol/L; Cl
108 mmol/L; Ca 1,17 mmol/L; Glucosa 239 mg/dlL.

Hemograma: Hemoglobina 12,2 g/dL, Hematocrito
37,5%, 254000 plaquetas, 7800 leucocitos (12 % lin-
focitos, 59 % neutrdfilos).

Bioquimica: Urea: 11 mg/dL, Creatinina 1,1 mg/dl,
Proteinas totales < 2 g/dl, GOT o AST (Transaminasa
Glutamico-oxalacética o Aspartato Aminotransferasa) 223
Ul/L; GPT o ALT (Glutamicopirtvica o Alanina Amino-
transferasa) 57 Ul/L.

Coagulacion: T. P. 2,77; T.P. correccion 1,15; TTPA
4,3: TTPA correccion 1,16; T: Trombina 1,66; T. Trombi-
na correccion 1,13; INR 2,68; Fibrinégeno 84 mg/dl.

Virus respiratorios: negativos, incluida técnica rapida
para virus respiratorio sincitial.

Electrocardiograma: se objetiva tinicamente hipertrofia
de ventriculo derecho.

Radiografia de térax: edema pulmonar bilateral y
aumento de la silueta cardio-pericardica (Fig. 1).

2. ;CUAL SERIA EL DIAGNOSTICO DE PRESUNCION MAS

CORRECTO EN ESTE CASO?

a. Miocarditis viral.

b. Shock séptico con insuficiencia cardiaca secundaria.

¢. Shock cardiogénico secundario a cardiopatia congé-
nita.

d. Enfermedad poliquistica renal e insuficiencia renal
secundaria.

e. Error innato del metabolismo.

La respuesta correcta es la ¢

La miocarditis viral puede tener una presentacion
brusca en el neonato, con datos de insuficiencia cardia-
ca severa y el consecuente fallo multiorgéanico. Las mani-
festaciones clinicas y analiticas de este cuadro podrian
ser compatibles con las del caso, pero clasicamente la
miocarditis se presenta en nifios de mayor edad, con dis-
minucion de los tonos cardiacos y cuadro prodrémico o
infeccioso previo. Ademas los cambios electrocardiogra-
ficos clasicos de la miocarditis incluyen alteraciones del
segmento ST y de la onda T y disminucion del voltaje del
QRS, cambios que este paciente no muestra en el elec-
trocardiograma (opcién a). Sin embargo la existencia
de datos electrocardiograficos de hipertrofia y dilata-
cion de ventriculo derecho hace pensar en una patolo-
gia cardiaca subyacente (opcién c).

Como anteriormente se explica, la ausencia de cli-
nica infecciosa y la negatividad de los marcadores de
infeccion, con formula 'y recuento celular normal no apo-
yarian de forma clara el diagnéstico de shock séptico ni
de miocarditis (opciones a y b). Sin embargo, la existen-
cia de acidosis lactica con datos clinicos de bajo gasto
cardiaco, y en la radiografia de edema pulmonar y car-
diomegalia, debe hacer pensar en un fallo cardiaco (opcio-
nesa, byc).

La presencia en la exploracion de hipertension arte-
rial, pulsos femorales débiles y soplo sistélico indi-
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FIGURA 2. Ecocardiografia.

can la necesidad de realizar una ecocardiografia para
poder confirmar el origen cardiogénico del shock,
teniendo ademas en cuenta que nos encontramos ante
un paciente con datos de fallo ventricular izquierdo
(opcion c).

Los edemas generalizados, la hipoproteinemia, la
hipertension arterial y la presencia en la radiografia de
edema pulmonar y cardiomegalia sugieren hipervolemia,
que junto con oliguria y elevacion de la urea y creatinina
en la bioquimica pueden hacer pensar en un dafio renal
ya establecido. Pero la presencia de un soplo sistolico en
el borde esternal izquierdo y la disminucion de los pul-
sos femorales no orientan hacia una causa renal (opcion
d).

Algunos errores innatos del metabolismo se pueden
presentar de forma aguda en el periodo neonatal, con
datos de afectacién multiorganica, con fallo hepatico y
miocardico por depdsito de metabolitos o por toxicidad
de los mismos. Muchos de estos procesos cursan clasi-
camente con hipoglucemia, que el paciente no tiene, y
para llegar a su diagnostico se deben descartar otras cau-
sas (opcion e).

Para poder descarta la existencia de cardiopatia con-
génita se realizo ecocardiografia en la que se confirma:

Cardiopatia congénita tipo coartacion de aorta yuxta-
ductal critica con arco adrtico transverso hipodesarrolla-
do y largo, con practicamente nulo flujo en la aorta
descendente; comunicacion interauricular tipo ostium
secundum, comunicacion interventricular perimembra-
nosa y otra muscular apical. Dilatacion de cavidades dere-
chas e hipertension pulmonar severa.

3. INMEDIATAMENTE TRAS LA CONFIRMACION DE
COARTACION DE AORTA CRITICA CON HIPOPLASIA DE
ARCO AGRTICO Y SHOCK CARDIOGENICO SECUNDARIO.
;QUE HARIA USTED?

a. Intubacion, conexion a ventilacion mecanica y cana-
lizacion de via central para traslado a centro de refe-
rencia en cirugia cardiaca.

b. Intubacién, conexion a ventilacion mecéanica, canali-
zacion de via central e inicio de dopamina en perfu-
sién continua.

c. Canalizacién de via central e inicio de perfusion de
dopamina y prostaglandinas y, en funcion de la evo-
lucién, valorar ventilacion mecéanica.

d. Intubacion, conexion a ventilacion mecanica y cana-
lizacién de via central para realizacion de dilatacion
percutanea.

e. Intubacion, conexion a ventilaciéon mecanica, canali-
zacion de via central e inicio de urapidilo en perfu-
sion.

La respuesta correcta es la ¢

Si se encuentra en un centro en el que no hay ciru-
gia cardiaca, efectivamente debe organizar el traslado del
paciente. Serfa correcto, en vistas al mismo, asegurar la
via aérea y obtener una buen acceso venoso, principal-
mente teniendo en cuenta que en este caso el paciente se
encuentra inestable y tiene una cardiopatia ductus depen-
diente, pero Unicamente esto no seria suficiente. Aun-
que el tratamiento definitivo de la coartacion de aorta cri-
tica pasa por la reparacion quirlrgica, en la situacion actual
tanto la intervencion como el traslado debe posponerse
hasta mejorar la situacién hemodinadmica (opcién a).

Este paciente esté en shock cardiogénico, por tanto,
debe intentar disminuir el consumo miocéardico de oxi-
geno. Para esto puede llevar a cabo sedacion, intubacion
y conexion a ventilacion mecanica. Ademas, debe mejo-
rar la contractilidad cardiaca mediante el empleo de far-
macos inotrépicos, como la dopamina que también favo-
rece el flujo sanguineo renal a dosis bajas (opcién b).

Pero, al haber detectado la existencia de una coarta-
cion de aorta, y tratarse de un paciente de 7 dias de vida,
se sabe que el mantenimiento de la perfusién sistémica
depende en gran medida de la persistencia del ductus.
Generalmente la clinica de insuficiencia cardiaca apare-
ce al cerrarse éste. La prostaglandina E1 (PGE1) cons-
tituye la primera linea de tratamiento para mantener o
reabrir el ductus. Esto permite la estabilizacion de neo-
natos en insuficiencia cardiaca y shock, ya que favore-
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cera un adecuado flujo sanguineo y aporte tisular de oxi-
geno hasta que se pueda llevar a cabo la intervencion
quirdrgica. Aunqgue es cierto que en la mayor parte de
los casos se inicia ventilacion mecéanica al iniciar prosta-
glandinas, en ausencia de shock su empleo no es obli-
gado, asi que ésta puede retrasarse y ser valorada en fun-
cion de la evolucion (opcion ¢).

La dilatacion percutanea mediante cateterismo car-
diaco tiene cada vez un papel méas importante en el tra-
tamiento de la coartacion adrtica, permitiendo reducir de
forma aguda el gradiente transaértico. Pero, se debe tener
en cuenta que, esta opcién se recomienda en nifos de
mayor edad y en aquellos en los que existe una esteno-
sis fija sin hipoplasia del arco aértico asociada, ya que
esto Ultimo aumenta el riesgo de recoartacion o de com-
plicaciones de la pared adrtica. Por este motivo en este
caso como se ha explicado previamente la primera elec-
cién es la cirugia (opcién d).

Como previamente se ha explicado, la intubacion, cone-
Xion a ventilacion mecéanica y canalizacion de via central
son opciones validas en el manejo inicial de este pacien-
te, debido a su situacién hemodindmica. Ademas de una
disfuncién miocardica izquierda severa, el paciente pre-
senta hipertension arterial, motivo por el que se podria que-
rer disminuir la poscarga del VI mediante el empleo de
vasodilatadores sistémicos como el urapidilo, y simultane-
amente, controlar la hipertension arterial. Pero se debe
tener presente que el empleo de estos farmacos en los
casos de obstruccion fija del tracto de salida del ventri-
culo izquierdo o de estenosis de las anastomosis estan con-
traindicados. El empleo de vasodilatadores produce dila-
tacion pre y postobstructiva, generando un incremento del
gradiente de flujo a través de la obstruccién empeorando
la situacion hemodindmica del paciente (opcion e).

Este paciente se intuba, se conecta a ventilacion
mecanica, se inician perfusion de PGE1 (0,1 mcg/kg/min)
y dopamina (5 mcg/kg/min), se restringen los aportes
hidricos y se afiade al tratamiento furosemida intermi-
tente. Evolucion clinica favorable, con disminucion de
lactato, desaparicion de la acidosis y mejoria de la oxige-
nacion tisular. A las 24 horas del diagndstico se realiza
cirugia cardiaca consistente en reseccion de la esteno-
Sis adrtica con anastomosis término-terminal extendida
y clipaje del ductus con reseccion del tejido ductal, post-
poniéndose cierre de las comunicaciones interauricular
e interventriculares para un segundo tiempo quirtrgico.
La cirugia transcurre sin incidencias pero ...

4. A SU LLEGADA A UCI PRESENTA DE MANERA BRUSCA
DIFICULTAD PARA LA OXIGENACION Y VENTILACION, SIN
AUMENTO SIGNIFICATIVO DEL DEBITO HEMATICO A
TRAVES DE TUBO TORACICO Y CON AUMENTO DEL
GRADIENTE TENSIONAL ENTRE EL TERRITORIO SUPERIOR
E INFERIOR ;QUE COMPLICACION SOSPECHARIA USTED
Y QUE EXAMENES SOLICITARIA?

a. Hemorragia a través de la anastomosis; solicitaria estu-
dio analitico con coagulacion y administraria inme-
diatamente concentrado de hematies.

b. Disfuncién miocardica severa; solicitaria ecocardio-
grama e iniciaria tratamiento con adrenalina en per-
fusion.

c. Aneurisma de la anastomosis; solicitaria tomografia
computerizada urgente.

d. Trombosis de la anastomosis; solicitaria ecocardio-
grama urgente y estudio de coagulacion para valorar
tratamiento con heparina y cirugia.

e. Crisis de hipertension pulmonar; optimizaria sedacion
y relajacion y las demas medidas de vasodilatacion
pulmonar.

La respuesta correcta es la d

La hemorragia es una de las complicaciones mas
frecuentes tras la intervencion, por lo que pensar en
ésta como una de las primeras posibilidades seria razo-
nable. El sangrado generalmente se produce en pacien-
tes en los que existe una dehiscencia de la anastomo-
sis, en los que no se ha revertido completamente el efec-
to de la protamina o en aquellos de mayor edad que
presentan abundantes colaterales. La ausencia de dre-
naje hematico a través de los tubos de tdrax hace impro-
bable esta opcion, pero no puede descartarla. Se debe-
ria realizar un estudio analitico en el que se apreciaria
la anemizacion o la existencia de alteraciones de la coa-
gulacion para poder confirmar el sangrado. Si éste se
confirmase efectivamente estaria indicada la reinterven-
cién urgente para revisar la zona de la anastomosis.
Pero en este caso no apareceria un aumento del gra-
diente tensional, sino hipotension generalizada secun-
daria a hipovolemia, por lo que debe pensar en otra
complicacion (opcion a).

Después de someter a la cirugia a un corazdn con
disfuncién previamente establecida ésta puede agra-
varse. Es frecuente en el postoperatorio de la coarta-
cion de aorta que la funcién miocardica se vea méas
deprimida y precise el aumento del soporte inotrépi-
co. Pero la presentacion de la disfuncién miocéardica



Ponente: E. Névoa Garcfa. Tutor: A. Ferrer Barba

137

en este contexto no suele ser subita y predominan la
hipotension y la hipoxia tisular, sin aumento del gra-
diente de tensién en el territorio superior (opcion
b).

Mucho menos frecuente es la aparicién de un aneu-
risma/pseudoaneurisma de la zona de la anastomosis.
Estas dilataciones aneurisméaticas se producen con mas
frecuencia cuando se realiza ampliacion con parche de
dacron o plastia con subclavia y ninguna de las dos téc-
nicas quirargicas se han llevado a cabo en este caso, lo
que la convierte en una opcién muy improbable. Ade-
mas generalmente no dan clinica y se descubren afios
tras la cirugia de forma casual. En el caso de alta sospe-
cha clinica acompafiada de datos de repercusion hemo-
dindmica estaria indicada la realizacion urgente de eco-
cardiografia transtoracica, ya que es el método inicial de
diagnostico por su accesibilidad y permite descartar o
confirmar la presencia del mismo y su repercusién hemo-
dindmica (opcioén c).

La trombosis de la anastomosis es una complicacion
postquirtrgica poco frecuente, que puede verse desen-
cadenada por un gradiente de presion y una estenosis
residual importante a nivel de la zona reparada. Al pro-
ducirse desencadena un aumento brusco de la poscar-
ga de ventriculo izquierdo que provoca un fallo de la
bomba caracterizado por la imposibilidad de alcanzar un
flujo adrtico mas allé de la zona trombosada, aparecien-
do de forma caracteristica el aumento del gradiente entre
el territorio superior y el inferior. Si se produce es impres-
cindible la reentrada en quiréfano para la reparacion
de la zona (opcion d).

Las lesiones con obstruccion del corazon izquierdo y
disfuncién del ventriculo del mismo lado asociada pue-
den presentar crisis de hipertensién pulmonar. Esta jus-
tificaria la aparicion de forma brusca de un empeora-
miento respiratorio, desencadenado por el aumento de
las resistencias vasculares pulmonares. Seria correcta la
actitud terapéutica con medidas de vasodilatacion pul-
monar. En la crisis ademas del empeoramiento respira-
torio se produciria una caida del gasto cardiaco con hipo-
tension e hipoxemia, pero no se producira un aumento
gradiente de tension (opcién e).

A este paciente se le realizo un ecocardiograma de
forma urgente en el que se evidencia ausencia de flujo
a nivel de aorta abdominal por lo que se decide reen-
trada urgente en quiréfano para inspeccion de la zona
de la anastomosis. Tras revisar y localizar trombosis en

FIGURA 3. Radiografia de térax.

la zona de la anastomosis proximal, se realiza subclavio-
plastia (con subclavia derecha aberrante) y reconstruc-
cién de la zona de la coartacion. Se realiza ademas
banding de la arteria pulmonar para evitar sobrecircu-
lacion por comunicacion interauricular e interventric-
ular.

En el postoperatorio se mantiene estable, precisan-
do dopamina y adrenalina en perfusion. Presenta dis-
funcién hepaética con coagulopatia secundaria y datos
de insuficiencia renal en relacion con isquemia durante
la cirugia, que se normalizan en los dias sucesivos.
No presenta datos de sangrado y se inicia tratamiento
anticoagulante con enoxaparina subcutanea. Avance
respiratorio lentamente progresivo y descenso del drena-
Je pleural, retirandose éste a los cuatro dias de la cirugia
sin ninguna incidencias. Ese mismo dia se inicia trofis-
mo intestinal a través de sonda transpildrica con leche
materna, manteniéndose la nutricion parenteral suple-
mentaria.

Se extuba el octavo dia tras la cirugia, presentando
un minimo estridor inspiratorio, y 24 horas mas tarde
empeoramiento respiratorio importante (taquipnea, tira-
Je a todos los niveles y desaturacion) con hipoventilacion
del hemitérax izquierdo en la auscultacion. En la radi-
ografia de térax presenta derrame pleural bilateral, pre-
dominantemente izquierdo, con atelectasia de Iébulo
medio derecho, y de practicamente todo el hemitorax
izquierdo.
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5. EL PACIENTE PRECISA REINTUBACION ;CUAL PODRIA
SER LA CAUSA DE ESTE EMPEORAMIENTO
RESPIRATORIO? Y ;QUE MEDIDAS TOMARIA USTED?

a. Insuficiencia cardiaca congestiva con derrame pleu-
ral asociado. Optimizar el tratamiento diurético y colo-
car un tubo de drenaje pleural si procede.

b. Quilotérax postquirdrgico. Drenaje pleural y alimen-
tacion con férmula con triglicéridos de cadena media
(MCT) como primera opcion.

c. Infeccion respiratoria. Estudio analitico y microbio-
|6gico e inicio tratamiento antibidtico empirico.

d. Paralisis diafragmaética y/o de cuerdas vocales por
lesion del frénico o laringeo recurrente. Optimizacion
nutricional y soporte respiratorio continuo o intermi-
tente segln la gravedad.

e. Recoartacion. Solicitaria ecocardiograma y valoracion
quirdrgica urgente.

La respuesta correctaeslabyla d

Tratdndose de un paciente con cardiopatia congéni-
ta, la insuficiencia cardiaca podria ser una de las causas
de este empeoramiento respiratorio. Generalmente, cuan-
do se establece el derrame pleural secundario a fallo car-
diaco éste es bilateral y en la presentacion clinica apare-
cen previamente datos de bajo gasto. En cuanto al mane-
jo en este supuesto, la optimizacion del tratamiento médi-
co puede conseguir resolver el cuadro, principalmente si
se trata de un derrame de pequefia cuantia, evitando la
necesidad de realizar una toracocentesis. Pero en este
caso no existen datos que sugieran que el paciente estu-
viese descompensado desde el punto de vista hemodi-
namico, lo que debe llevar a pensar en otras causas
(opcion a).

El conducto toracico puede lesionarse durante la ciru-
gia al diseccionar los tejidos circundantes al arco aorti-
co. La aparicion de un quilotérax tras una cirugia cardia-
ca se debe generalmente a la lesion del conducto tora-
cico o de los pequefios vasos linfaticos que rodean la
arteria subclavia. Se debemos tener en cuenta que el
paciente fue sometido a una subclavioplastia, interven-
cion de mayor riesgo, y que el empeoramiento respirato-
rio se produce varios dias tras el inicio de la alimentacion
enteral. Estos dos datos deben hacer pensar en el quilo-
térax como la complicacion méas probable. Sera enton-
ces necesario realizar una toracocentesis diagndstica y
colocar un drenaje pleural (opcién b).

El buen estado clinico del paciente, sin presencia en
la exploracion y los estudios de laboratorio previos de

datos de infeccion activa (férmula y recuento normal, con
procalcitonina negativa, proteina C reactiva en descen-
so desde la cirugia y cultivos negativos), hace préactica-
mente imposible que se trate de una infeccion respira-
toria con derrame paraneumonico asociado. El estudio
del liquido pleural permitird confirmar o descartar esta
probabilidad (opcion c).

La lesion del nervio laringeo recurrente o del nervio
frénico son relativamente frecuentes durante la cirugia
de reparacion del arco &ortico, debido a la disposicion
anatomica de estas estructuras. La presencia de estri-
dor inspiratorio o disfonia tras la extubacién puede indi-
car afectacion de la movilidad de las cuerdas vocales, y
esta lesion puede condicionar la reintubacion en muchas
ocasiones. Los neonatos son mas susceptibles al fraca-
SO respiratorio, ya que su térax se retrae con mayor faci-
lidad si existe durante la inspiracion una obstruccion
parcial al paso de aire. Si a esto afiadimos una hemipa-
resia diafragmatica por lesion del nervio frénico la pro-
babilidad del fracaso respiratorio se incrementa. Ambas
podrian ser la causa del empeoramiento respiratorio,
aunque suelen condicionar compromiso respiratorio
inmediatamente tras la extubacion. La conjuncién de
estas dos entidades con alguna otra de las anteriormen-
te descritas puede, con mayor facilidad, desencadenar
una insuficiencia respiratoria aguda que conlleve la rein-
tubacion (opcion d).

La recoartacion es una complicacién habitual y fre-
cuente en los pacientes intervenidos a una edad tempra-
na, como éste caso. Pero, generalmente, no se produ-
ce en el postoperatorio inmediato, sino en una etapa mas
tardia. Haria sospechar esta complicacion la presencia
de hipertension arterial y datos de bajo gasto sistémico,
signos que el paciente no presentaba antes de su empe-
oramiento (opcion e).

Se realiza ecografia tordcica en la que se objetiva der-
rame pleural izquierdo > 2cm y derecho de < Icm; y
escasa movilidad de hemidiafragma izquierdo. Se real-
iza toracocentesis y colocacion de tubo de drenaje pleu-
ral izquierdo y se extraen liquido pleural que es de aspec-
to lechoso. En el estudio citoquimico se obtienen los sigu-
ientes resultados: glucosa 70 mg/dl, LDH 1089 Ul/L, ADA
18 Ul/L, proteinas 3,7 g/dl, albumina 2,7 g/dl, TG 66
mg/dl, Leucocitos 35600/l con un 99% de mononu-
cleares. Tras obtener estos datos, que apoyan el diagnds-
tico de quilotorax, se inicia alimentacion enteral contin-
ua con formula con triglicéridos de cadena media (MCT).
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En la radiografia de torax se aprecia ademds elevacion
del hemidiafragma izquierdo. Evolucion desfavorable del
quilotérax bilateral precisando nutricion parenteral exclu-
siva, colocacion también de drenaje pleural derecho y
administracion de octredtide (max 8 mcg/kg/h) para la
resolucion del cuadro.

Extubacion definitiva una semana mas tarde presen-
tando tras la misma llanto disfénico y persistiendo en la
radiografia elevacion de hemidiafragma izquierdo con
escasa movilidad en ecografias. Tras establecer la
sospecha clinica de paresia de cuerdas vocales y de
hemidiafragma izquierdo podemos deducir que el fraca-
so en la extubacion previo se viera condicionado por la
existencia de éstas y el acimulo de quilo en la cavidad
pleural, factores que afiadidos entre si suponen un impor-
tante compromiso respiratorio. Se mantiene entonces
soporte respiratorio no invasivo con CPAP inicialmente
continuo y posteriormente intermitente mientras se con-
sigue optimizacion nutricional.

Tras seis semanas desde la cirugia aparece sudo-
racion con el llanto y las tomas, vomitos ocasionales y
disminucion de la diuresis acompafado de incremento
progresivo de las cifras de tension arterial.

6. ; EN QUE COMPLICACION PENSARIA USTED? Y ;QUE
OPCION TERAPEUTICA PLANTEARIA COMO LA MAS
ADECUADA?

a. Persistencia de la paresia diafragmatica y de cuerdas
vocales con repercusion clinica. Valoracion otorrino-
laringoldgica y de la plicatura diafragmatica.

b. Recoartacion adrtica. Tras la valoracion ecocardiogra-
fica y confirmacion reintervencién quirlrgica.

c. Recoartacion adrtica. Tras la valoracion ecocardiogra-
fica y confirmacion cateterismo cardiaco para implan-
tacion de protesis endovascular.

d. Descompensacion de insuficiencia cardiaca por CIA,
CIV. Tras la valoracion ecocardiogréfica y confirma-
cién reparacion quirargica.

e. Descompensacion de insuficiencia cardiaca por CIA,
CIV y recoartacion. Tras la valoraciéon ecocardiogra-
fica y confirmacion reintervencién quirlrgica.

La respuesta correcta es la e

La existencia de paresia de cuerdas vocales y hemi-
paresia diafragmatica izquierda condiciona una presion
negativa intratoracica que aumenta la postcarga del ven-
triculo izquierdo. Esto puede agravar la disfuncién ven-

tricular, pero no puede por si sélo provocar el bajo gasto
esplacnico que el paciente presenta. Efectivamente si la
causa del empeoramiento clinico fuese Unicamente ésta
seria necesaria la evaluacion de la movilidad de las cuer-
das vocales mediante laringoscopia y la valoracion fun-
cional del nervio frénico. Y si se confirma la axonotmesis
del mismo estaria indicada la plicatura diafragmatica
(opcién a).

La recoartacion es la complicacion tardia mas fre-
cuente de los pacientes con coartacion adrtica inter-
venidos en la infancia. La presencia de hipertension
arterial en los miembros superiores en el postoperato-
rio debe hacer pensar en esta posibilidad. La apari-
cién de vomitos, sudoracion tras las tomas y escaso
gasto urinario alerta hacia la existencia de un impor-
tante bajo gasto mesentérico y renal. La hipertension
arterial en el territorio superior asociada a estos datos
de bajo gasto orienta a la existencia de recoartacion
(opciones b, cy e).

A pesar de haber empleado una técnica quirurgica
que disminuye el riesgo de recoartacion (anastomosis
termino-terminal extendida) el empeoramiento del gasto
cardiaco y aumento progresivo de la tension arterial obli-
ga a pensar en ésta. Es preciso realizar un estudio eco-
cardiogréafico para confirmar la presencia y plantear la
reparacién de la misma (opciones b, c y e).

Cada vez esta mas extendido el uso de técnicas inter-
vencionistas (angioplastia percutanea/colocacion de stent)
de forma segura. Pero el empleo de estos métodos se
destina prioritariamente a pacientes de mayor edad, con
estenosis localizada o casos en los que el riesgo quirdr-
gico es muy elevado (opcion c).

No se debe olvidar que este paciente tiene una CIV'y
una CIA y que se le habia realizado un banding de la arte-
ria pulmonar. La presencia de datos de bajo gasto car-
diaco pueden hacer pensar en una descompensacion
motivada por los defectos intracardiacos, que se acom-
pafaria de hipotension arterial (opcion d).

Cuando existe recoartacion asociada a los defectos
del septo interauricular e interventricular condiciona una
situacion de hiperaflujo y sobrecarga pulmonar, a pesar
de la existencia de un banding, que puede provocar la
descompensacioén de la insuficiencia cardiaca, presen-
tando ésta caracteristicamente gradiente tensional. Como
la eleccion de la técnica para la reparacion debe ser indi-
vidualizada, en este paciente la realizacion de cirugia car-
diaca seréa la mejor opcion, ya que permitira en el mismo
acto quirdrgico realizar la reparacion de la recoartacion,
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el cierre de los defectos y la retirada del banding de la
pulmonar (opcion e).

Efectivamente se realizo cirugia cardiaca se cerro la
CIA y la CIV, se amplio el arco adrtico y se retiré el band-
ing de la pulmonar. EI postoperatorio transcurrio sin inci-
dencias con soporte inotropico con adrenalina durante 3
dias y milrinona durante 5 dias. Recibio posteriormente
tratamiento con captoprilo. Ya confirmada la paresia de
cuerda vocal izquierda y la paresia diafragmatica izquier-
da se extubd a los 7 dias de la intervencion y se mantu-
vo CPAP continuo y posteriomente intermitente. Tres sem-
anas tras la cirugia se retiro el soporte respiratorio con
buena tolerancia clinica.

DIAGNOSTICOS FINALES
1. Coartacion adrtica yuxtaductal critica con hipoplasia
de arco adrtico.

2. Comunicacién interauricular ostium secundum .
3. Comunicacién interventricular.

4. Shock cardiogénico.

5. Quilotérax bilateral.

6. Paresia hemidiafragmaética izquierda.

7. Paresia de cuerda vocal unilateral izquierda.

8. Recoartacién aortica.

RESUMEN

La coartacion aortica supone del 5-8% de las car-
diopatias congénitas. El 60% de estos pacientes son
varones. Se asocia con relativa frecuencia con las triso-
mias del 13y el 18 y también con el sindrome de Tur-
ner. La coartacién adrtica se localiza proxima al ductus
arterioso o al ligamento arterioso y normalmente distal
a la arteria subclavia izquierda. Cuando se diagnosti-
ca en el periodo de lactante generalmente se asocia a
hipoplasia del arco adrtico y otras anomalias cardiacas,
que pueden ser dificiles de diagnosticar en el periodo
neonatal precoz. Su diagnéstico generalmente se retra-
sa hasta el momento del cierre ductal, cuando se pro-
duce el shock. También tras el cierre ductal se pone de
manifiesto un gradiente tensional (> 20 mmHg) entre
miembros superiores e inferiores. La persistencia del
ductus jugara un papel primordial en las coartaciones
aorticas, fundamentalmente cuando éstas son severas.
Cuando se produce su cierre se desencadena un fallo
ventricular izquierdo con congestion retrograda, corto-

circuito izquierda derecha y sobrecarga de volumen que
desemboca en shock y edema pulmonar. Para llegar a
su diagnostico es necesaria la sospecha clinica y la exis-
tencia datos que lo apoyen (acidosis metabdlica, car-
diomegalia, hiperaflujo o congestion pulmonar, hiper-
trofia de VD en el electrocardiograma, muescas costa-
les, ...) en las pruebas complementarias, e imprescin-
dible la realizacion de ecocardiografia doppler donde
se confirmara su existencia.

Una vez confirmado, la estabilizacion del paciente
seréa el primer objetivo, precisando para ello el inicio de
prostaglandinas (PGE1) en perfusién, que si logran rea-
pertura del ductus provocaran un aumento progresivo de
la TA'y de la perfusion sistémica. Asimismo y en funcién
de la situacion hemodinémica y respiratoria sera preciso
instaurar soporte inotrépico y respiratorio.

Solo tras la estabilizacién inicial se procederé a la
reparacion de aorta. Esta sera de eleccién quirdrgica
en los primeros meses de la vida, debido a la alta tasa de
reestenosis y formacion de aneurismas en la zona de dila-
tacion cuando se emplea angioplastia. El empleo de estos
procedimientos ha demostrado en los Ultimos afos su
utilidad en pacientes de mayor edad o con restenosis
sobre cirugias previas. La existencia de anomalias aso-
ciadas (CIV importantes) puede hacer necesaria la repa-
racion en dos tiempos (primero aortoplastia y banding de
la arteria pulmonar; y segundo cierre de la CIV y deban-
ding) para disminuir la mortalidad, aunque cada vez es
mas frecuente, en centros con amplia experiencia en
cirugia neonatal, intentar la reparacion en un solo tiem-
po.

Las complicaciones mas frecuentes en el postopera-
torio son el sangrado y la hipertension arterial, y con menor
frecuencia el sindrome postcoartectomia (isquemia intes-
tinal) , quilotérax, paralisis del nervio recurrente y extraor-
dinariamente paraplejia.

Aunque la mortalidad de la coartacion aislada es baja,
la mala situacion al ingreso y la presencia de lesiones
asociadas hace que éstas cifras se eleven mas alla del
10%. Los recién nacidos son insuficiencia cardiaca tie-
nen una mortalidad del 90% sin intervencién, sélo el 10%
con una IC leve pueden sobrevivir hasta la edad adulta
sin ella.

Este caso ilustra la aproximacion diagnostica inicial
de esta cardiopatfa, con la forma clésica de presentacion,
e incluye ademas la mayoria de las complicaciones que
pueden producirse y condicionar en gran medida el curso
clinico de esta enfermedad.
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Lactante con dificultad respiratoria persistente

Ponente: M. Trivifio Rodriguez. Tutor: S. Segura Matute

Motivo de Consulta: Lactante de 5 meses de sexo
femenino que acude a urgencias remitido por su pedia-
tra por dificultad respiratoria persistente en contexto de
cuadro catarral. Diagnosticado de bronquiolitis en la Ulti-
ma semana y en tratamiento con salbutamol inhalado y
prednisolona oral, refieren persistencia de distrés respi-
ratorio y quejido. Afebril. La familia comenta que desde
la segunda semana de vida habia notado un quejido espi-
ratorio tanto en acividad como en reposo. Sudoracion
profusa habitual y tomas escasas. No refieren otra sinto-
matologia acompanante.

Antecedentes Personales: Fruto de una primera ges-
tacion controlada y sin incidencias. Frotis vaginorectal
para S. agalactiae negativo. Recién nacido a término de
bajo peso para la edad gestacional (2.585 g). Sin inci-
dencias perinatoldgicas. Lactancia artificial con correcta
ganancia ponderal.

Exploracion Fisica: T° axilar 36,1°C, FC 145 Iom, FR
48 rpm, TA 89/56 (67) mmHg, Sat. Hb 98% FiO, 0,21.
Peso 5,5 kg. Buen estado general, ligera palidez cutanea
y normohidratada. Tiempo de recapilarizacion inferior a
2 segundos. No exantemas ni petequias. Tonos cardia-
cos ritmicos sin soplos. Pulsos presentes y simétricos.
Tiraje universal y quejido espiratorio. Buena entrada de
aire bilateral con algun subcrepitante bibasal aislado.
Abdomen blando y depresible, sin masas ni viscerome-
galias; no dolor ni defensa a la palpacion. Orofaringe y
otoscopia normales. Fontanela normotensa, activa y reac-
tiva, buen tono y sin focalidades neuroldgicas.

Evolucion: En el Servicio de Urgencias se estabiliza a
la paciente. Se aspiran secreciones, se coloca en decu-
bito supino con elevacion de la cabecera y se monitoriza
mediante pulsioximetria. Se administra oxigenoterapia y,

tras la orientacion diagnostica inicial de bronquiolitis mode-
rada, se realiza prueba terapéutica con adrenalina nebu-
lizada. Tras esto persiste con los mismos signos de dificul-
tad respiratoria y la auscultacion no se modifica.

1. ANTE PACIENTE DIAGNOSTICADA DE BRONQUIOLITIS
CON MALA EVOLUCION CLINICA Y PERSISTENCIA DE
SIGNOS DE DIFICULTAD RESPIRATORIA, ;QUE HARIA EN
ESTE MOMENTO?

a. Extraccion analitica y muestras para cultivos de san-
gre, orina y muestras respiratorias.

Radiografia de térax.

Prueba terapéutica con salbutamol nebulizado.
Ninguna es correcta.

Todas son correctas.

® o0 o

La respuesta correcta es la b

Esta es una paciente diagnosticada previamente de
bronquiolitis y con mala evolucion clinica. En estos casos
estd indicada la realizacion de una radiografia de térax,
bien para diagnosticar posibles complicaciones asocia-
das a la bronquiolitis 0 bien para hacer una primera apro-
ximacién diagnostica al paciente con dificultad respira-
toria de posible etiologia no respiratoria (Tabla I).

En cuanto a la extraccion analitica (opcién a) también
serfa correcto realizarla en estos momentos, principal-
mente para tener una gasometria; no obstante, la reco-
gida de muestras para cultivos no seria una prioridad
ya que la paciente no ha presentado fiebre en ninglin
momento.

Por lo que respecta a la realizacion de una prueba tera-
péutica con salbutamol (opcién ¢), no parece indicado en
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Lactante con dificultad respiratoria persistente

TABLA I. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA DIFICULTAD RES-
PIRATORIA

PATOLOGIA RESPIRATORIA

e Infecciones: epiglotitis, absceso retrofaringeo o periamigdalino,
laringitis, traqueitis, bronquiolitis, neumonia

e Asma

e Anomalias de la via aérea: laringomalacia, fistula traqueoesofagica,
estenosis traqueal, anillo vascular

e Cuerpo extrafio en la via aérea

e Contusion pulmonar, neumotérax, hemotérax

e TEP

PATOLOGIA CARDIOVASCULAR
e Cardiopatias congénitas
e [nsuficiencia cardiaca aguda
e Miocarditis, pericarditis
e Taponamiento cardiaco

PATOLOGIA DEL SISTEMA NERVIOSO

e Depresion respiratoria: intoxicacion, traumatismo craneal,
convulsiones, infecciéon del SNC

e Hipotonia (E. Duchenne, E. Werdnig-Hoffman,...)

e Parélisis diafragmatica

e Aspiracion pulmonar secundaria a ausencia de los reflejos
protectores

PATOLOGIA GASTROINTESTINAL

e Trauma intraabdominal

e Distension abdominal: obstruccién intestinal, perforacion intestinal,
tumores,...

e Reflujo gastroesoféagico con aspiracién pulmonar

PATOLOGIA METABOLICA Y ENDOCRINOLOGICA

e Acidosis metabdlica: cetoacidosis diabética, deshidratacién severa,
sepsis, intoxicaciones

e Hipertiroidismo, hipotiroidismo

e Hiperamoniemia

PATOLOGIA HEMATOLOGICA

e Disminucién de la capacidad de transporte de oxigeno: anemia
severa secundaria a hemolisis, metahemoglobinemia, intoxicacion
por CO, etc.

e Sindrome toracico agudo en pacientes con anemia de células
falciformes

MISCELANEA
e Hernia diafragmatica, fiebre, ansiedad, anafilaxia

estos momentos debido a la ausencia de auscultacion
espastica y, principalmente, porque los antecedentes de
la paciente y la mala evolucion de la bronquiolitis actual
nos debe hacer pensar en otras opciones diagndsticas.

En el servicio de Urgencias se solicita una radiografia
fordcica que es la que se muestra en la figura 1.

2. ;COMO ORIENTARIA AHORA EL CASO?

a. Laradiografia es normal. Ingresaria al paciente con
nebulizaciones de suero salino hipertonico para ver
evolucion.

FIGURA 1.

b. La radiografia muestra un infiltrado en base izquier-
da, por lo que ingresaria al paciente con tratamien-
to antibidtico con amoxicilina-clavulanico iv.

c. La radiografia muestra una cardiomegalia importan-
te junto con un infiltrado intersticial bilateral. Daria de
alta al paciente con control en Consultas Externas de
Cardiologia.

d. La radiografia muestra una cardiomegalia importan-
te junto con un infiltrado intersticial bilateral. Ingre-
saria al paciente para monitorizacion, soporte res-
piratorio y exploraciones complementarias pertinen-
tes.

e. Ninguna es correcta.

La respuesta correcta es la d

La radiografia toracica muestra una cardiomegalia,
con un indice cardiotoracico de 0O,7. Este indice se cal-
cula midiendo en la proyeccion AP o PA el diametro hori-
zontal mayor cardiaco en relacion con el diametro tora-
cico horizontal mayor (Fig. 2). Valores inferiores a 0,5 en
pediatria (0,6 en neonatos y lactantes) se consideran nor-
males. La presencia de una cardiomegalia puede ser indi-
cativa de la presencia de un cortocircuito izquierda-dere-
cha (p. ej. comunicacion interventricular), aumento seve-
ro de la poscarga (atresia critica pulmonar y aértica) o
bien a miocardiopatias. Por este motivo y debido a los
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FIGURA 2. Calculo del indice cardiotoracico (= A+B/C).

signos de dificultad respiratoria francos que presenta la
paciente, y hasta obtener un diagnostico de certeza, se
le debe monitorizar de manera estrechay, por lo tanto,
ingresar si es posible en una Unidad de Cuidados Inten-
sivos Pediatrica (UCIP) o Semicriticos (opcién d).

La paciente ingresa en la Unidad de Cuidados Inten-
sivos, se coloca SNG y se inicia soporte respiratorio con
CPAP a 6 cm de H-0, con mejoria de los signos de dis-
trés. Se solicita valoracion por el servicio de Cardiologia.
Se realiza ecocardiograma que muestra: dilatacion de
cavidades izquierdas, contractilidad miocardica disminui-
da con una fraccion de eyeccion del 35% y una insufi-
ciencia mitral ligera-moderada.

3. ANTE LA ORIENTACION DIAGNOSTICA INICIAL DE
PACIENTE CON MIOCARDIOPATIA DILATADA CON
DISFUNCION SEVERA DEL VENTRICULO IZQUIERDO, ;QUE
HARIA EN ESTOS MOMENTOS?

a. Solicitar analitica sanguinea con serologias y enzimas
cardiacas entre otros.

b. Solicitar RM cardiaca urgente ya que es la Unica explo-
racion que revelara la etiologia de la miocardiopatia
dilatada.

c. Valorar iniciar tratamiento con gammaglobulina iv.

d. La clinica del paciente no es compatible con los hallaz-
gos objetivados en las exploraciones complementa-
rias. Repetiria el ecocardiograma en 24 horas.

€. ay cson correctas.

La respuesta correcta es la e
La incidencia descrita de miocardiopatia dilatada en
la poblacién pediatrica es de 0,57 casos por 100.000

TABLA Il. CAUSAS DE MIOCARDIOPATIA DILATADA EN NINOS

IDIOPATICA
* 70%

MIOCARDITIS
e \firicas:

— Coxsackie Ay B, adenovirus, parvovirus B19, herpes virus 6,
influenzae Ay B, CMV, VVZ, VEB, sarampién, rubéola, rabia,
coronavirus, hepatitis By VIH, ...

e Bacterianas:
— Difteria, TBC, Salmonella, Brucelosis, Chlamydia,
Mycoplasma,...
e Espiroquetas:
— Sifilis, Enfermedad de Lyme,...
e Protozoos:

— Enfermedad de Chagas, Toxoplasmosis, Malaria, Leishmaniasis,
etc.

e QOtras infecciones: Histoplasmosis, Fiebre tifoidea, filariasis, etc.
e |nflamatorias:
— Sepsis, Kawasaki, enfermedades del colageno, etc.

ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES
e Duchenne, Becker, Barth, cardiomiopatia ligada al X, atrofia
muscular espinal juvenil progresiva, miopatia miotubular, etc.

ISQUEMICAS
e Sindrome hipdxico-isquémico del recién nacido
e Anomalias coronarias:

— Congénitas (ALCAPA)

— Adquiridas (Kawasaki)

FAMILIAR

e Herencia autosdmica dominante
e Herencia recesiva

® Herencia ligada al X

ENFERMEDADES METABOLICAS
e Errores innatos del metabolismo, enfermedades de depésito

TOXICOS

e Antraciclinas, cobalto, plomo, alcohol, simpatico-miméticos
DEFICIT NUTRICIONAL

e Kwashiorkor, selenio, carnitina, tiamina, vitamina E

TAQUIARRITMIAS

e Taquicardia supraventricular, flutter auricular, taquicardia
ventricular

ENDOCRINAS

e Hipo/hipertiroidismo,  hipoglucemia,  feocromocitoma,
neuroblastoma, hiperplasia adrenal congénita

ESTADIO FINAL DE LA MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

personas/afio. No obstante, a pesar de su baja inciden-
cia, es la causa mas frecuente de insuficiencia cardia-
cay trasplante cardiaco, tanto en adultos como en nifios.

Existen multiples patologias que pueden dar lugar a
una miocardiopatia dilatada (Tabla Il), atin asi, en el 70%
de los casos no se consigue establecer un diagnostico
etiolégico. Dentro de las causas més frecuentes de mio-
cardiopatia dilatada se encuentran los fendbmenos autoin-
munes post-miocarditis en primer lugar y las formas aso-
ciadas a enfermedades neuromusculares.
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Las infecciones virales, bien sea por dafio directo o
por respuesta inmune secundaria desencadenada en
el huésped, son la causa mas frecuente de miocarditis.
Es por este motivo que, dentro del estudio de un pacien-
te en que se sospecha que pueda presentar esta patolo-
gia, esta indicada la realizacion de analitica sanguinea
con serologias (opcién a). Los agentes virales mas fre-
cuentemente implicados son enterovirus (Coxsackie A
y B principalmente), adenovirus, parvovirus B19, cito-
megalovirus, herpes virus, influenzae, VEB y VIH. Es habi-
tual hallar la presencia de datos analiticos sugestivos
de inflamacién como leucocitosis, aumento de la prote-
ina C reactiva y aceleracion de la velocidad de sedimen-
tacion globular. Otros parametros a solicitar son marca-
dores de dafio miocardico (troponinas, creatincinasa MB),
ya que su magnitud y tiempo de aclaramiento se han rela-
cionado con el grado de severidad del dafio.

La RM cardiaca (opcién b) es una técnica incruenta
y es mas sensible en el diagnéstico de afectacion mio-
cardica que la ecografia, ya que puede definir bien las
areas de edema, necrosis y fibrosis. Ademas puede detec-
tar focos de hipercaptacion del gadolinio, indicando infla-
macién activa. No obstante, no definira la etiologia de
la miocarditis.

Por lo que al tratamiento de la miocarditis respecta,
los dos aspectos fundamentales en que se ha de prestar
especial atencion son el tratamiento de la disfuncién ven-
tricular izquierda, asi como el manejo de las alteraciones
del ritmo cardiaco que puedan ocurrir. A pesar de que
no existe una terapia especifica para revertir el dafio mio-
cardico ya establecido, se recomienda mantener una fun-
cion cardiaca adecuada para poder suplir las necesida-
des de perfusion tisular y prevenir alteraciones metabo-
licas. Por otro lado, existen tratamientos especificos en
funcién de la sospecha etioldgica y la base fisiopatolo-
gica subyacente. Entre ellos cabe destacar las inmuno-
globulinas (opcidn ¢). Si bien hay muchas controver-
sias en la literatura respecto a su uso, parece que tienen
un efecto modulador de la respuesta inflamatoria en deter-
minadas etiologias.

En cuanto a la clinica presentada por la paciente
(opcién b) si que es compatible con los hallazgos obje-
tivados en el ecocardiograma, ya que son signos frecuen-
tes de insuficiencia cardiaca en un lactante (dificultad
respiratoria, cansancio con las tomas, sudoracion,...).

Se solicita analitica sanguinea a la paciente y se
administra una dosis de gammaglobulina a 2 mg/kg.

Hb 10,7 g/dL, Hto 33,6%. Plaquetas 485.000/mm3.
Leucocitos 17.500/mms3 (L 35%/ M 4% NS 55%). Tiem-
po de protrombina 66,8%, Tiempo de cefalina 26,9 seg
(control 28 seg), Fibrinégeno 1,9 g/L. VSG 5 mm/h. pH
7,35, pC0O- 38,2 mmHg, pO- 43 mmHg, Bicarbonato 20,3
mmol/L, EB -4,4 mmol/L. Na 142 mmol/L, K 4,3 mmol/L,
Cl' 107 mmol/L, Ca iénico 1,20 mmol/L. Urea 32 mg/dL,
Creatinina 0,47 mg/dL. ALT 38 UI/L, AST 63 Ul/L. Creat-
inquinasa MB 46 UI/L, Troponina-1 0,18 ng/mL. PCR 0,2
mg/L. Lactato 2,2 mmol/L.

Serologias para VHB, VHC, VHA, VEB, CMV, V. Her-
pes 6, Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoni-
ae, Coxiella burnetti, Rickettsia conorii negativas.

PCR en sangre para VRS, VEB, CMV. V. Parainfluen-
za, Coronavirus, V. Influenza, Adenovirus, Metapneu-
movirus, Rinovirus, Enterovirus y Bocavirus negativas.

La paciente se mantiene hemodinamicamente estable
desde el momento del ingreso en cuidados intensivos,
sin necesidad de iniciar soporte inotrépico. Presenta una
diuresis de 1,5 cc/kg/h.

4. EN ESTOS MOMENTOS, ;INICIARIA ALGUN
TRATAMIENTO MAS EN ESTE PACIENTE?

a. Furosemida.

Antiagregante.

Espironolactona.

Captopril.

Todas son correctas.

® o0 o

La respuesta correcta es la e

El pilar fundamental del tratamiento de la miocardio-
patia dilatada / miocarditis es aquél enfocado a optimi-
zar la funcion cardiaca, es decir, aumentar el gasto car-
diaco, mejorar la liberacion tisular de oxigeno y mante-
ner la funcién de los 6rganos vitales.

La furosemida (opcién a) es el de eleccion en la mayo-
ria de los pacientes. Actla a nivel del asa de Henle, inhi-
biendo la reabsorcion de electrolitos (Na, K, Cl), por lo
que aumenta la excrecion de agua libre reduciendo asi
la congestion venosa sistémica y pulmonar. Es importan-
te hacer controles de equilibrio acido-base e iones en
estos pacientes, puesto que no es infrecuente objetivar
hiponatremia, hipocloremia, hipokaliemia y alcalosis meta-
boélica en el contexto del tratamiento con furosemida. Para
potenciar el efecto diurético pueden asociarse las tiazi-
das (actuan en el tubulo distal) y los inhibidores de la
aldosterona como, por ejemplo, la espironolactona (opcion
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c). Este Ultimo actta a nivel del tubulo distal inhibiendo
la accion de la aldosterona y, como efecto beneficioso,
reduce la pérdida de potasio por la orina.

En cuanto al captopril (opcion d) es un farmaco inhi-
bidor de la enzima de conversion de la angiotensina.
Posee un efecto vasodilatador y actla también sobre la
remodelacion del ventriculo izquierdo. Reduce la resis-
tencia vascular sistémica e incrementa la capacitancia
venosa, por lo que reduce la poscarga, la precarga y mejo-
ra el gasto cardiaco sin aumentar la frecuencia cardiaca.
Las guias de la ISHLT recomiendan el uso de IECA en los
pacientes con grado moderado o severo de disfuncién
del ventriculo izquierdo, como en este caso.

El paciente se ha mantenido hemodinamicamente
estable sin precisar soporte inotropico. No obstante, es
importante remarcar en este punto que en los Ultimos
afos se esta utilizando un nuevo grupo de inotropos, los
mas representativos de los cuales son el levosimendan y
la milrinona. Ambos poseen efecto vasodilatador sistémi-
coy pulmonary, en cuanto al levosimendan, aumenta la
sensibilidad de los miofilamentos al calcio.

El uso de antiagregantes (opcién b) esté indicado de
manera profilactica por el riesgo de formacion de trom-
bos que existe debido al estasis sanguineo en las cavi-
dades cardiacas dilatadas.

Otros farmacos que pueden emplearse en el trata-
miento de la miocardiopatia dilatada son los betablo-
queantes y la digoxina. Los betabloqueantes son farma-
cos el mecanismo primario de accion de los cuales es
prevenir y revertir la disfuncion miocéardica intrinseca y
el remodelamiento mediado adrenérgicamente. El uso
de IECAs, betablogueantes y espironolactona ha demos-
trado su eficacia tanto en adultos como en nifios.

La digoxina es un glucdsido ampliamente utilizado para
mejorar la contractilidad cardiaca a largo plazo. Bloguea la
bomba Na-K-ATPasa en el miocardio, hecho que conlle-
va a un aumento en la concentracién de calcio intracelu-
lar. También tiene efecto en el sistema neurohormonal,
incrementando el tono vagal y disminuye la conduccion a
nivel de los nodos sinusal y auriculo-ventricular, con lo que
facilita un mayor llenado ventricular. No obstante, debe ser
usada con precaucion ya que en pacientes con altera-
cién de la funcion renal se puede producir una intoxica-
cion digitalica (nauseas, vomitos, alteraciones del ritmo car-
diaco). Ademas, en pacientes con un miocardio inflamado
puede promover la aparicion de arritmias ventriculares. Su
uso no ha demostrado cambios en la morbimortalidad pero
se ha observado que reduce la incidencia de ingresos.

FIGURA 3.

La carnitina y los macrélidos son otros farmacos que
se deben tener presente en estos casos. La carnitina se
debe administrar en los casos de sospecha de enferme-
dad metabdlica (en pacientes con el déficit de carnitina
demostrado o bien en pacientes menores de 1 afio de
forma empirica). Si la clinica del paciente es sugestiva
de infeccion por Chlamydia o Mycoplasma esta indicado
afiadir un macrolido al tratamiento.

Tras la realizacion del ecocardiograma con los resul-
tados anteriormente descritos se decide iniciar tratamien-
to con furosemida (1 mg/kg/d), espironolactona (2
mg/kg/d) y captopril (0,4 mg/kg/d). A las pocas horas de
ingreso se realiza ECG de 12 derivaciones, que es el sigu-
iente:

5. ;COMO INTERPRETARIA EL RESULTADO DE DICHA PRUEBA?
Es un ECG normal.

Es un ECG sugestivo de isquemia.

Se objetiva un ritmo nodal.

Es un ECG compatible con una pericarditis.

Se objetiva un bloqueo auriculo-ventricular.

® a0 oo

La respuesta correcta es la b

El ECG presenta onda Q en DI y avL, y alteracion de
la repolarizacion de V4 a V6 (con un ST elevadoy T
izquierdas planas). Estos signos son sugestivos de Sd. de
ALCAPA (Anomalous Left Coronary Artery from Pulmo-
nary Artery).

El Sindrome de ALCAPA (también conocido como Sd.
de Bland-White-Garland) consiste en el nacimiento anoé-
malo de la arteria coronaria izquierda en el tronco de la
arteria pulmonar. Su incidencia es de 1 caso por 300.000
personas/afio y constituye el 0,24% de los defectos car-
diacos congénitos. Suele constituir una malformacion ais-
lada pero, en ocasiones, se ha visto asociada a otros defec-
tos cardiacos congénitos como comunicacion interven-
tricular, ductus arterioso persistente o tetralogia de Fallot.
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FIGURA 4. Diagrama de la circulacién coronaria normal (A: Visién
anterior. B: Vision posterior. SVC: vena cava superior; Ao: aorta;
RCA: arteria coronaria derecha; PDA: arteria descendente pos-
terior; PA: arteria pulmonar; LCA: arteria coronaria izquierda;
CFX: arteria coronaria circunfleja; LAD: arteria descendente
anterior).

En condiciones normales, el miocardio se nutre a tra-
vés de las dos arterias coronarias principales que nacen
de los senos adrticos derecho e izquierdo de Valsalva (Fig.
4). En el 90% de la poblacién, la coronaria derecha es la
dominante; da una rama conal y contintia con la descen-
dente posterior, que se extiende al apex, a la parte pos-
terior del septo interventricular y a la cara inferior del ven-
triculo y el nodo auriculo-ventricular. De la coronaria
izquierda nace la circunfleja y la descendente anterior,
dando solo la circulacion de la pared libre del ventricu-
lo izquierdo.

En los casos en que la coronaria izquierda nace del
tronco de la pulmonar (Fig. 5), durante el periodo neo-
natal la irrigacion y funcién ventricular se mantienen nor-
males, debido a que la hipertension pulmonar evita el
robo de sangre. Esto deja de ser asi en la vida post-natal,
momento en que la disminucion de la presion pulmonar
produce la aparicion de un shunt de la coronaria dere-
cha a la izquierda, con lo que la sangre que debe nutrir
el territorio de la coronaria izquierda pasa a ser sangre
no oxigenada (puesto que ya ha pasado por el ventricu-
lo derecho). Conforme las demandas de oxigeno del mio-
cardio aumentan, se inicia una isquemia miocardica que
puede producir fallo cardiaco e insuficiencia mitral secun-
daria. Las arterias septales pueden dilatarse para inten-
tar mantener el flujo sanguineo miocérdico.

Los sintomas mas frecuentes son aquellos secun-
darios a la insuficiencia cardiaca, como son taquipnea,
palidez, rechazo del alimento, diaforesis, escasa ganan-
cia ponderal, etc, que tipicamente aparecen entre los 3-
4 meses de edad. En la auscultacion cardiaca de estos
pacientes puede objetivarse un ritmo de galope junto con
soplo de insuficiencia mitral, y en la palpacién abdomi-
nal una hepatomegalia. Como se puede observar, los

FIGURA 5. Representacién esquemaética del origen anémalo de
la coronaria izquierda en el tronco de la pulmonar.

FIGURA 6. Visién ecocardiogréfica de las arterias septales dila-
tadas.

hallazgos clinicos asociados al ALCAPA dificilmente se
pueden diferenciar de aquellos ocasionados por fallo car-
diaco en el contexto de una miocarditis 0 una cardiomio-
patia, es por este motivo que este diagndstico debe tener-
se siempre en mente en el diagndstico diferencial de estas
situaciones clinicas.

Los hallazgos electrocardiogréaficos corresponden sobre
todo a signos de isquemia en la zona anterior y lateral
(correspondiente a la circulacion por la coronaria izquier-
da), por lo que es tipico objetivar onda Q en las deriva-
ciones | y avL y alteraciones de la repolarizacion de V4 a
V6.

El ecocardiograma es una herramienta muy util para
el diagndstico de esta entidad, puesto que el hallazgo de
un flujo diastélico por Doppler-color en el tronco de la
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FIGURA 7.

arteria pulmonar (que corresponde al flujo de drenaje de
la coronaria izquierda en la pulmonar) orientara hacia el
diagnostico. También pueden objetivarse pequefios flu-
jos Doppler-color dentro del septo (que corresponden a
las arterias septales dilatadas, Fig. 6).

No obstante, en ocasiones estos aspectos no son faci-
les de visualizar por ecocardiograma, por lo que es nece-
sario un alto grado de sospecha clinica por la edad de
presentacion y los hallazgos del ECG. El diagndstico defi-
nitivo seré mediante coronariografia.

Al quinto dia de ingreso, se realiza cateterismo cardia-
co que confirma la presencia de Sd. ALCAPA. En la figu-
ra 7 se puede objetivar una coronaria derecha dilatada
con ausencia de la coronaria izquierda.

Tras el diagndstico de certeza de Sd. de ALCAPA se
programa cirugia correctora.

Se realiza, bajo anestesia general y circulacion extra-
corpdrea convencional, correccion completa de la car-
diopatia, mediante la translocacion de la arteria coronar-
ia izquierda desde su origen anémalo en la arteria pul-
monar, hasta la aorta. Salida de by-pass con hemodinami-
ca estable y ritmo sinusal.

Cirugia con tiempo de CEC de 74’, clampaje 32" y
ultrafiltrado de 300 cc. Durante la intervencion se admin-
istran un concentrado de plaquetas, uno de plasma y dos
de hematies. El paciente llega a UCIP intubado, con via
central yugular derecha, arteria radial derecha, cuatro
vias periféricas y un drenaje pericardico. Tratamiento

FIGURA 8.

inotrépico con milrinona en bomba de infusion continua
(BIC) a 0,37 mcg/kg/min y dopamina a 5 mcg/kg/min.

Se realiza analitica sanguinea que no muestra
alteraciones destacables. La radiografia tordcica post-
cirugia es la que se muestra en la figura 8.

Se objetiva derrame pleural izquierdo y signos de
edema pulmonar, por lo que se intensifica el tratamien-
fo diurético con furosemida, espironolactona e hidrocloro-
tiazida. Buena evolucion clinica, permitiendo la extubacion
alas 12 horas.

A las 36 horas de ingreso se mantiene estable a nivel
hemodinamico, hecho que permite suspender el soporte
inotropico.

6. SE OBJETIVA UN DEBITO A TRAVES DEL DRENAJE

PERICARDICO DE 165 CC DE LiQUIDO HEMATICO A

PARTIR DE LA 5% HORA TRAS EL INGRESO EN LA UNIDAD.

{QUE HARIA EN ESTOS MOMENTOS?

a. Esun débito excesivo. Avisaria de manera urgente al
cirujano cardiovascular para valorar al paciente.

b. Es un débito excesivo. Solicitaria analitica sanguinea.

c. Solicitarfa una transfusién de concentrado de hema-
ties.

d. Es un débito normal pero, no obstante, solicitaria una
radiografia de térax.

e. Esun débito normal. Mantendria actitud expectante.

La respuesta correcta es la b
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El débito a través de un drenaje pericardico debe
ser inferior a 5 cc/kg en la primera hora tras la cirugia
y alrededor de 1 cc/kg en las siguientes horas. En este
caso el débito resulta de 5 cc/kg/h, por lo que es exce-
sivo. Se debe solicitar una analitica sanguinea para valo-
rar en primer lugar las pruebas de coagulacion y pla-
quetas y, en segundo lugar, la caida del hematocrito
(opcién b). En funcion de los resultados se valoraré la
administracion de hemoderivados. En el caso de que la
analitica resultase anodina estaria indicado avisar al
cirujano cardiovascular para valorar la situacion. Otro
aspecto a tener en cuenta en este tipo de situaciones
es confirmar que la antiagregacién que tomaba el
paciente ha sido suspendida (si es AAS se debe sus-
pender una semana antes de la intervencion quirlrgi-
cay si se trata de heparina es suficiente con un mar-
gen de 12-24 horas).

Se realiza analitica sanguinea que muestra un hema-
tocrito normal junto con un Quick del 40% y una Cefali-
na de 34 seg. Se administra transfusion de plasma a
15 cc/kg con normalizacion en las siguientes horas del
débito a través del drenaje pericardico, pudiéndose reti-
rar a las 24 horas. Se realiza ecocardiograma de con-
trol que muestra una mejoria franca de la funcion con-
tractil del ventriculo izquierdo y un patrén Doppler-color
normalizado.

Afebril en todo momento y sin incidencias clinicas,
es dado de alta a la Unidad de Hospitalizacion tras 7 dias
de ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos.

DIAGNOSTICOS FINALES

e Disfuncioén ventricular.

e Dilatacion de cavidades cardiacas.
e Sindrome de ALCAPA.
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Antecedentes obstétricos y personales

Primera gestacion de 37 2/7 semanas de duracion,
bien controlada, que cursa sin incidencias. Serologias
negativas, ecografias prenatales congruentes y norma-
les. Cultivo vagino-rectal positivo a Streptococcus aga-
lactiae. Profilaxis antibidtica intraparto con una dosis de
penicilina. Parto eutdcico, amniorrexis espontanea con
liguido amnidtico claro una hora antes del expulsivo.
pH de cordon arterial 7.37/venoso 7.33. Test de Apgar
9/10.

Exploracion fisica al nacimiento

Peso 2250 gramos (p3), Talla 44 cm (p<3), Perime-
tro Craneal 31 cm (p3).

Buen estado general. Activo y reactivo. Normocolo-
reado. No malformaciones externas aparentes. Fenotipo
normal. Fontanela normotensa. Tonos cardiacos ritmi-
cos, no desplazados, soplo sistélico I/VI en mesocardio.
Pulsos presentes y simétricos. Correcta perfusion perifé-
rica. Buena entrada de aire bilateral sin ruidos sobrea-
Aadidos. Resto de exploracion compatible con la norma-
lidad.

Evolucion

A las 6 horas de vida se le aprecia una cianosis inten-
sa (Saturacion de hemoglobina (Sat.Hb) del 50%), que
no responde a la administracion de oxigeno (FiO2 60%),
sin otra sintomatologia asociada. Se extraen cultivos y
se inicia antibioterapia con ampicilina y gentamicina.
Se realiza una radiografia de térax que resulta normal.
Se decide intubacidn y conexion a ventilacion meca-
nica, sin mejoria de la oxigenacion. Se cateteriza la vena
umbilical.

. {CUAL SERIA SU ACTITUD A CONTINUACION?
Realizacion de gasometria y analitica.
Aumento de FiO, hasta el 100%.

a+b.

Valorar inicio de prostaglandinas.

Todas las anteriores.

® a0 T e =

La respuesta correcta es la e

Se realiza una gasometria, para comprobar la ade-
cuada ventilacion y la repercusion metabdlica de la hipo-
xia, hemograma y bioquimica para valorar una posible
infeccion.

Si la desaturacion persiste tras la intubacion, incre-
mentariamos la concentracion del oxigeno administrado
hasta el 100% para valorar la respuesta.

También se inician prostaglandinas ante la hipoxia sin
respuesta a la oxigenoterapia con la orientacion diagnoés-
tica de probable cardiopatia congénita cianosante duc-
tus-dependiente, y con una radiograffa sin hallazgos pato-
l6gicos.

Dosis de inicio de prostaglandinas: 0,02-0,1 mcg/kg/
min y dosis de mantenimiento: 0,02-0,03 mcg/kg/min,
en infusién continua.

Su administracion, al dilatar el ductus, permite el cor-
tocircuito desde la aorta a la arteria pulmonar y conse-
cuentemente aumenta el flujo en auricula izquierda.

Se deben administrar aisladas de otras medicacio-
nes, en infusién continua y en una via venosa segura.

La dosis habitual de inicio es la minima efectiva, aun-
que en ocasiones, es preciso comenzar con dosis altas.
A causa de sus posibles efectos secundarios se debe
monitorizar al paciente, vigilando fundamentalmente Sat.
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Hb, TA, FC, T?y ECG. Dichos efectos se pueden man-
tener mientras dure la infusion, y son mas importantes y
maés frecuentes cuanto mayor es la dosis (se presentan
en un porcentaje cercano al 20% de los pacientes). Los
mas habituales son fiebre, hipotension y apneas; la pre-
sencia de estas Ultimas, aunque poco frecuentes en nifios
a término, hacen que sea recomendable la intubacion
y ventilacion mecanica de aquellos pacientes en trata-
miento que requieran transporte a otro centro. Si apa-
rece fiebre, se deben utilizar antitérmicos que no sean
del grupo de AINES (inhiben su accion).

En casos de tratamiento a largo plazo, se han descri-
to otros efectos como edemas, diarrea, friabilidad del teji-
do ductal, engrosamiento de tejidos blandos, hiperosto-
sis cortical en huesos largos, hiperplasia antral e impre-
siones en la mucosa gastrica.

Gasometria venosa: pH 7.34, pCO- 40, Bicarbonato
22, EB -2. En la analitica se objetiva leucocitosis con lig-
era desviacion a la izquierda, sin aumento de reactantes
de fase aguda, con ionograma y glicemia normales.

Se decide la administracion de prostaglandinas (PGE1)
con mejoria de la Sat. Hb hasta el 70% postductal (FiO-
100%).

Después del inicio de prostaglandinas se traslada a
nuestro centro sin incidencias. A su llegada presenta
aceptable estado general, esta palido y ciandtico y ha
aumentado la intensidad del soplo hasta Ill/VI, con el
resto de exploracion sin cambios respecto a la previa.
Destaca una Sat.Hb preductal del 60% con una postduc-
tal del 75%.

2. ANTE ESTA SITUACION DE HIPOXEMIA MANTENIDA
REFRACTARIA A LA ADMINISTRACION DE OXIGENO Y
BASANDONOS EN LA CLINICA DEL PACIENTE Y SU
RESPUESTA AL TRATAMIENTO CON PROSTAGLANDINAS,
;CUAL SERIA EL DIAGNOSTICO DE PRESUNCION MAS
PROBABLE Y LA SIGUIENTE ACTUACION?

a. Claramente existe un componente de sufrimiento fetal,
por lo que iniciaremos hipotermia terapéutica.

b. Lo més probable es que nos encontremos ante una
neumonia congénita, cambiaremos cobertura anti-
bidtica: gentamicina por cefotaxima.

c. El diagnostico més probable seria enfermedad de
membrana hialina, administraremos surfactante.

d. Lo mas probable es que se trate de una cardiopatia
congeénita, realizaremos una ecocardiografia.

e. Todas las anteriores; al no tener diagndéstico se deben
cubrir todas las posibilidades inmediatamente.

La respuesta correcta es la d

Asi pues, nos encontramos ante un recién nacido cia-
notico, con una exploracion fisica en la que ademaés de
la coloracion y la auscultacion de un soplo sistélico, no
se encuentran otros hallazgos patologicos.

Al administrarle oxigeno al 100% (Test de la Hiperoxia)*
no se observa respuesta, por lo debemos sospechar que
padece una cardiopatia congénita, y si la Sat.Hb postduc-
tal es mayor que la preductal, debemos orientarlo como una
posible Transposicion de Grandes Vasos (Fig. 1).

La respuesta a las prostaglandinas apoya la orienta-
cion diagnostica.

La Transposicion de Grandes Vasos se refiere a la
inversion de la relacion anatémica de las grandes arte-
rias cardiacas, naciendo la aorta del ventriculo derecho
y la arteria pulmonar del ventriculo izquierdo (Fig. 2).

Existen dos circuitos paralelos independientes, y la
vida del paciente depende de la mezcla sanguinea entre
ambos circuitos:

e |Intracardiaca = foramen oval permeable o un defec-
to de los tabiques auricular o ventricular.
e Extracardiaca = ductus arterioso (Fig. 3).

Tipos

o D-TGV: la aorta sale de la parte anterior del ventricu-
lo derecho, a la derecha de la arteria pulmonar, la
cual sale de la parte posterior del ventriculo izquier-
do. Se clasifica en simple y compleja en relacion con
anomalias adicionales.

e L-TGV (o congénitamente corregida): existe discor-
dancia ventriculo-arterial y auriculo-ventricular. La
aorta sale de la parte anterior del ventriculo derecho
a la izquierda de la arteria pulmonar, que sale del ven-
triculo izquierdo. El ventriculo derecho recibe sangre
oxigenada de la auricula izquierda y la bombea a la
circulacion sistémica.

Anomalias asociadas

o Defecto septal ventricular (50%), en cualquier zona
del tabique. Pueden presentar mayor incidencia de
otras anomalias adicionales (estenosis o atresia pul-
monar, coartacion aodrtica).

e Obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquier-
do (25%). Si el tabique interventricular esté integro,
la presencia de presiones sistémicas derechas cau-
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FIGURA 1.

FIGURA 2.

san el abombamiento del mismo hacia la cavidad del
ventriculo izquierdo causando obstruccion dinamica.
Si existe defecto, la obstruccién serd mecanica (este-
nosis o atresia pulmonar).

e Anomalias de las vélvulas tricuspide y mitral.

Clinica
Depende en gran medida de las anomalias asocia-
das.

FIGURA 3.

e (Cianosis: el grado depende de la cantidad de la mez-
cla de sangre. Si el tabigue interventricular esta inte-
gro, la cianosis es muy importante; su intensidad se
verd modificada en funcién de otros defectos que
favorezcan la mezcla, como el ductus y del tamafio
de la comunicacion interauricular e interventricular.

e Taquipnea: sin otros signos de dificultad respiratoria.

e Soplos: no suelen estar presentes a no ser que exis-
ta una pequefia comunicacion interventricular.

Se realiza una ecocardiografia que muestra una D-
TGV con una comunicacion interventricular de 2 mm, un
foramen oval permeable muy restrictivo y un ductus de
4 mm con un shunt bidireccional, sin estenosis ni atre-
Sia pulmonar ni otras anomalias asociadas. Buena fun-



154

Neonato cinético

FIGURA 4.

cion ventricular con una fraccion de eyeccion del 55%.
Patron coronario tipo E de Yacoub.

A pesar de la administracion de oxigeno al 100% y
de las prostaglandinas, la Saturacion de Hb preductal
maxima es del 60%.

Se canaliza la arteria umbilical. Presenta ademas de la
hipoxemia (pAO- 60), taquicardia con FC de 180 lpm,
hipotension arterial con TA 38/22 mmHg y acidosis metabdli-
ca (pH 7.21, EB -12 mmol/L, Bicarbonato 15 mmol/L).

Se administra volumen y se inicia infusién continua
de dopamina a 10 mcg/kg/min con escasa mejoria.

w

. ;CUAL SERIA LA ACTITUD EN ESTE MOMENTO?

a. Repetir radiografia: la desaturacion mantenida puede
ser debida a una fuga aérea durante el traslado. Si es
necesario, colocar drenaje toracico.

b. Suspender prostaglandinas, pueden ser la causa de
la hipotension.

c. Realizacion urgente de atrioseptostomia mediante téc-
nica de Rashkind.

d. Colocar al paciente en decubito prono para mejorar
la oxigenacion.

e. Intervencion quirdrgica lo antes posible.

La respuesta correcta es la ¢

La atrioseptostomia fue realizada por primera vez por
Rashkind y Miller en 1966. Consiste en rasgar el septo
interatrial mediante un catéter balén, de 4F en pacien-
tes de peso < 2 kg y de 5F en pacientes de mayor peso

creando artificialmente una comunicacion interauricular
(CIA) para favorecer el cortocircuito a su través o para
disminuir la presion de las auriculas. Esta técnica se rea-
liza por vena femoral, aunque es posible realizarla por via
umbilical y no precisa anticoagulacion. El catéter se avan-
za hasta auricula derecha y a través del foramen oval
se pasa a la auricula izquierda, donde se infla el balon
que lleva en el extremo distal y se retira bruscamente,
con lo que se crea una comunicacion interauricular.

Se realiza habitualmente en la unidad de cuidados
intensivos, bajo control ecografico, con una tasa de com-
plicaciones inferior al 1%. Entre ellas cabe destacar:

e Arritmias, transitorias en la mayoria de los casos, espe-
cialmente taquicardia supraventricular.

e Hemorragia en la zona de puncion.

e Perforaciones vasculares y cardiacas.

e |esiones de la valvula mitral y trictspide (Fig. 4).

Se realiza atrioseptostomia mediante técnica de
Rashkind bajo control ecografico a través de vena femoral
izquierda, precisando venotomia para introduccion del
catéter.

Tras atrioseptostomia se objetiva foramen oval per-
meable de 8 mm con shunt bidireccional y ductus grande
bidireccional.

Mejoria de la oxigenacién consiguiendo Sat.Hb > a
75% y de los signos de bajo gasto cardiaco, pudiéndose
suspender tratamiento inotropico y manteniéndose estable
los dias posteriores.

A los 13 dias de vida se procede a correccion quirdr-
gica de su cardiopatia.

4. ;CUAL ES LA TECNICA DE CORRECCION DE LA D-TGV

QUE HA OBTENIDO MEJORES RESULTADOS?

a. Latécnica de Blalock y Hanlon.

b. La técnica de Mustard y Senning.

c. Latécnica de Jatene.

d. Latécnica de Lecompte.

e. Latécnica de Rastelli.

La respuesta correcta es la ¢

e El primer intento de tratamiento quirurgico lo realiza-
ron Blalock y Hanlon en 1950, haciendo una septec-
tomia atrial con el fin de mejorar la mezcla sangui-
nea.

e La reparacion fisioldgica (“switch atrial”) se trata de
una estrategia quirdrgica que se inicié en 1964
mediante la técnica de Mustard y que luego, en 1977,



Ponente: R. Rodrigo Garcia. Tutor: M. Pujol Jover

155

FIGURA 5.

se modificé adoptandose la técnica de Senning. Con-
siste en la colocacion de un parche intraauricular que
canaliza la sangre procedente de las venas cavas hacia
el ventriculo izquierdo y de éste a la arteria pulmonar,
y la de las venas pulmonares hacia el ventriculo dere-
choy a la arteria aorta. De esta forma se consigue
una normalizacion fisiolégica de la circulacion sisté-
mica y pulmonar, sin embargo el VD queda someti-
do a presion sistémica y no esta preparado anato-
micamente para ello (Fig. 5).

La introduccion de la atrioseptostomia atrial con baldn
por Rashkind y Miller, en 1966, fue un avance fun-
damental en el manejo de estos pacientes, mejo-
rando inicialmente la supervivencia y convirtiéndose
posteriormente en un factor determinante de los bue-
nos resultados quirdrgicos actuales.

Debido a los regulares resultados obtenidos con la
correccion fisiolégica (“switch atrial”) se propuso la
reparacion anatémica (“switch arterial”), que preten-
de la normalizacion anatémica en la conexion ventri-
culo-arterial. Consiste en la seccién de las arterias
aorta y pulmonar, justo por encima de los planos val-
vulares, y su posterior conexion a los ventriculos ana-
tomica y fisiolégicamente correspondientes. De este
modo se consigue la normalizacién de las circulacio-
nes sistémica y pulmonar. Dado que las arterias coro-
narias emergen de la aorta, se debe proceder a su
desinsercion e implantacion en la neoaorta (antes de
la intervencién, arteria pulmonar). Fue realizada solo
hasta 1975 por Jatene en Brasil, con un injerto. En

1981, Lecompte describi6 la forma de conectar direc-
tamente las grandes arterias sin necesidad de injer-
tos, lo que se conoce como la “maniobra de Lecomp-
te”, con lo cual mejoraron en forma muy significativa
los resultados quirtrgicos (Fig. 6).

e Encasos de TGA con CIV y EP, se realiza la interven-
cion de Rastelli. Consiste en la conexidn de la aorta con
el ventriculo izquierdo a través de la CIV mediante un
parche intraventricular, y la conexion del VD con la arte-
ria pulmonar con un conducto extracardiaco (Fig. 7).

e Sino existe CIV 0 es pequefia se debe operar antes de
las 2 semanas debido al riesgo de involucién del ventri-
culo izquierdo por caida de las resistencias pulmonares.

e Sjexiste CIV amplia se operaré antes de los 2 meses
(riesgo posterior de hipertension pulmonar) o bien en
el momento en que se inicia una insuficiencia car-
diaca refractaria al tratamiento médico.

Se realiza la correccion anatémica sin maniobra de
Lecompte, con cierre de las comunicaciones interven-
tricular e interauricular y el ductus arterioso, con un tiem-
po de circulacion extracorporea de 199 minutos y un
tiempo de clampaje de 2 horas y 12 minutos.

5. ;CUAL ES EL FACTOR DETERMINANTE PRINCIPAL EN EL

BUEN RESULTADO DE LA TECNICA QUIRURGICA DE JATENE?

a. La correcta reimplantacion coronaria.

b. El peso del paciente en el momento de la interven-
cion.
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FIGURA 6.

FIGURA 7.

c. La existencia de CIV como anomalia asociada.

d. Laindemnidad de las valvulas semilunares previa a
la cirugia.

e. Laduracion de la cirugia.

La respuesta correcta es la a

El principal factor determinante en el buen resultado
de la cirugfa tipo Switch arterial es una reimplantacion
coronaria correcta.

En este sentido debe valorarse que la anatomia de las
arterias coronarias en esta malformacion cardiaca es muy
variable, lo que condiciona distintos grados de dificultad
quirdrgica para su reimplantacion. Los distintos tipos de
distribucion coronaria han sido agrupados en varias cla-
sificaciones, siendo la méas utilizada la de Yacoub, que
establece 5 patrones coronarios: los tipos A, B, C, Dy E
(Fig. 8).

A. Los ostium coronarios derecho e izquierdo estan situa-
dos en el centro de los senos de valsalva adrticos dere-
cho e izquierdo respectivamente. La arteria corona-
ria izquierda se divide en descendente anterior y cir-
cunfleja.

B. Ambas coronarias emergen de un ostium comun rela-
cionado con la comisura adrtica posterior. El tronco
comun generalmente es muy corto y la forma de divi-
dirse similar a la del tipo A.

C. Los dos ostium coronarios estan muy cerca de la comi-
sura aortica posterior y el inicio cursa con un tra-
yecto intramural sin separacion por una capa adven-
ticia entre las coronarias y la aorta.

D. La localizacion de los ostiums es similar a la del tipo
A pero la coronaria derecha da origen a la circunfleja
que efectla su recorrido por detras de la pulmonar.

E. La circunfleja proviene del seno coronario derecho

y sigue un trayecto como en el tipo D. El otro tronco
proviene del seno izquierdo, dividiéndose en descen-
dente anterior y coronaria derecha.
El patrén més frecuente es el tipo A (60%), seguido
por el tipo D (25%). EI 10% restante corresponde a
formas variables, destacando por la mayor dificul-
tad en su correccion las formas de coronaria Unica
y especialmente las intramurales.

Tras la intervencion recibe transfusion de hemoderiva-
dos, inotrdpicos, vasodilatadores a dosis elevadas (inclu-
ida administracion de Levosimendan) y éxido nitrico para
disminuir la postcarga del ventriculo derecho.
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FIGURA 8.

En el postoperatorio inmediato presenta ritmo nodal
lento por lo que se conecta a marcapasos, y requiere
aumento de la dosis de inotrdpicos. Ante la inestabilidad
hemodinamica y la posibilidad de insuficiencia suprar-
renal relativa se inicia hidrocortisona a 100 mg/mz. Pre-
senta anuria a pesar de administracion de diuréticos ini-
ciandose dialisis peritoneal.

Por hipotensién mantenida se decide suspender
vasodilatadores, manteniendo acidosis metabolica (pH
7.1, Bicarbonato 13 mmol/L, EB -15 mmol/L) a pesar de
la administracion de bicarbonato. Saturacion venosa mixta
del 35%, DCO2 20 mmHg.

La ecocardiografia muestra una correcta reparacion,
con una disfuncion miocardica severa y con una fraccion
de eyeccion del ventriculo izquierdo del 15%.

6. EN ESTE MOMENTO, ANTE LA DISFUNCION CARDIACA

Y LA SITUACION DE BAJO GASTO TAN IMPORTANTE,

iCUAL SERIA LA ACTITUD MAS ADECUADA?

a. Inclusion en lista de trasplante cardiaco ante la irre-
versibilidad de la situacion.

b. Ampliar cobertura antibiética ante la posibilidad de
Sepsis.

c. Instaurar soporte con ECMO veno-arterial.

d. Instaurar soporte con ECMO veno-venosa.

e. Colocar dispositivo de asistencia ventricular externa.

La respuesta correcta es la ¢
La situacion clinica del paciente se explica por su
disfuncién miocardica, no disponemos de ningln dato

que nos haga sospechar que el paciente presente una
Sepsis.

No esta indicada la inclusion del paciente en lista de
trasplante cardiaco, pues se cree que la situacion es
secundaria a un sindrome de miocardio aturdido y por lo
tanto reversible a corto plazo. Sélo se indicaria un dispo-
sitivo de asistencia ventricular si se esperara recupera-
cién a mas largo plazo o como puente al trasplante.

La ECMO (del inglés Extra Corporeal Membrane Oxy-
genation) es una técnica de soporte vital extracorpéreo
temporal que pretende sustituir la funcién del pulmoén
y/o corazdn a la espera de su recuperacion. No es una
técnica curativa y de forma general estaria indicada en
aquellos pacientes que sufren una disfuncién pulmo-
nar y/o cardiovascular muy grave que sea reversible y en
la cual hayamos optimizado el tratamiento convencional
y éste haya fracasado.

La historia de la ECMO comienza a mediados de los
afios 30. El primer estudio se realizé en EE.UU. en pacien-
tes adultos con fallo respiratorio. En 1975 se traté exito-
samente con ECMO un paciente neonatal. Desde enton-
ces, la utilizacién de ECMO se ha convertido en una moda-
lidad de tratamiento ineludible para pacientes criticamen-
te enfermos, en los cuales otras formas terapéuticas
menos invasivas han fracasado (Fig. 9).

El circuito consiste en unas tubuladuras que conten-
drén la sangre, una entrada de infusién continua de hepa-
rina para evitar su coagulacion, una bomba que impul-
sa la sangre que circula por el circuito, un oxigenador
al que llega un flujo de oxigeno y un calentador para man-
tener la sangre a la temperatura adecuada.
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FIGURA 9.

Se utilizan 2 tipos de soporte en ECMO

Veno-venoso (VV): pretende sustituir la funcién res-
piratoria sin sustituir la funcién cardiovascular. Se
extrae la sangre del territorio venoso, mediante una
canula localizada en la vena yugular o femoral (en
funcion del peso del paciente), y circula a través de
una bomba hasta llegar al oxigenador del circuito y
es devuelta una vez oxigenada de nuevo a la circula-
cion del territorio venoso. La funcién cardiaca debe
estar conservada.

Veno-arterial (VA): pretende sustituir la funcién respi-
ratoria y/o cardiovascular. Se realiza un cortocircuito
0 "by-pass" cardiopulmonar completo, toméandose la
sangre desde el territorio venoso sistémico y devolvién-
dola una vez oxigenada al territorio arterial, habitual-
mente mediante una canula en la arteria carétida. En
el postoperatorio cardiaco habitualmente se realiza
canulacion transtoracica, retornando la sangre al caya-
do adrtico (pudiéndose usar la misma canulacion uti-
lizada para la circulacion extracorporea) (Fig 10).

CANDIDATOS A ECMO

Pacientes en situacion de:

Insuficiencia respiratoria hipoxémica con Indice de
oxigenacion (10):

- >30 durante >6 h

- >40durante>1h

FIGURA 10.

- Insuficiencia respiratoria hipercapnica: pCO;
>100 mmHg durante > 6 h

- Fallo circulatorio: TA sistélica < p3 durante >1 h
(sin acidosis). Bajo gasto cardiaco a pesar de la
optimizacion del soporte farmacolégico y correc-
cién quirdrgica correcta

Limitaciones técnicas (Contraindicaciones ahsolutas)

Peso <2 kg (por la dificultad de canalizacion vascular).
Recién nacido con edad gestacional <35 semanas
(por elevado riesgo de hemorragia intracraneal).
Hemorragia intracraneal (superior a grado | en neo-
natos).

Hemorragia activa en cualquier localizacion.

Limitaciones deontolégicas MAYORES

Cromosomopatias y/o anomalias congénitas mayores.
Hernia diafragmatica congénita con Lung to Head
ratio < 1.

PCR >30 minutos previo al inicio de ECMO.
Enfermedad neurolégica que condiciona incapacidad
severa.

Ventilacién mecénica agresiva (PIP >45 cmH,0 duran-
te >10 dias).

Neurocirugia reciente (<3 dias).

Historia reciente de trasplante de médula 6sea.
Plaguetopenia que precisa =3 transfusiones diarias
para mantener una cifra >80000/mms.

Infeccién por VIH con carga viral positiva.

Limitaciones deontolégicas MENORES

Neoplasias.
Inmunosupresion.
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e |nsuficiencia renal, hepatica, respiratoria (excepto
puente al trasplante) o cardiaca (excepto puente al
trasplante o a la asistencia ventricular) crénicas.

e Disfuncion multiorganica no atribuible exclusivamen-
te al fallo cardiorrespiratorio.

e Anatomia venosa compleja.

e (ardiopatias congénitas cianosantes con reparacio-
nes univentriculares.

e Hernia diafragmatica congénita con Lung to Head
ratio 1-1.4 o con cardiopatia congénita asociada.

e Infeccion por VIH con carga viral negativa.

La situacion de shock cardiogénico no se consigue
controlar con el tratamiento convencional, por lo que se
inicia soporte con ECMO veno-arterial.

Se canula en auricula derecha e izquierda (para
descomprimir el ventriculo izquierdo) y aorta. La técnica
se asocia a hemodiafiltracion continua.

Inicialmente en ecocardiografias se observa una dis-
funcién miocardica muy severa (FE< 10%), con insufi-
clencia valvular mitral y adrtica graves, sin signos de
hipertension pulmonar.

Con la estabilidad hemodinamica que proporciona la
ECMO, en los siguientes dias el paciente presenta ritmo
sinusal propio, mejoria clinica progresiva de la funcion
cardiaca y en los controles ecocardiograficos se visual-
iza aumento de la fraccién de eyeccion hasta el 40% y
mejoria de las disfunciones valvulares, presenta asimis-
mo mejoria de la funcion renal. Se decide retirada de
soporte con ECMO a los 5 dias del inicio de la terapia.

Durante la decanulacion presenta episodio de
taquicardia supraventricular recibiendo 3 dosis de
adenosina y que se resuelve al terminar la manipulacion.

Tras la suspension de la terapia con ECMO, se
mantiene soporte inotrépico-vasoactivo durante 6 dias
mads y durante 13 dias la dialisis peritoneal.

A los 28 dias de vida presenta un episodio clinica-
mente compatible con angor. El electrocardiograma mues-
tra elevacion del segmento ST en derivaciones de cara
posterior y presenta alteracion de la curva de enzimas
cardiacos, realizandose una coronariografia que no mues-

fra alteraciones coronarias: calibre normal durante todo
su recorrido y sin estenosis, con mejoria clinica progre-
siva posterior.

Recibe el alta de la Unidad de Cuidados Intensivos a
los 40 dias de vida y el alta hospitalaria a los 2 meses.

BIBIOGRAFIA

1. Balcells Ramirez J, Sdnchez Galindo A, Pujol Jover M, San-
tiago Lozano M.J., Soporte vital extracorpéreo (ECMO) y téc-
nicas de asistencia ventricular. Jesus Lopez Herce Cid.
Manual de Cuidados intensivos pediatricos 3% edicion. Ed.
Publimed.

2. Benitez Segura I. | Curso de cuidados postoperatorios de ciru-
gia cardiaca pediatrica. Hospital Vall d’Hebron. Afio 1999.

3. Bermudez-Cafiete Ferndndez R, Rueda Nufiez F. Catete-
rismo intervencionista de las cardiopatias congénitas en
la edad pediatrica. En: Terapéutica Cardiovascular. Tomo
[I, Medicina SMT Editores, 2004.

4. Bonow Robert O, Mann Douglas L, Zipes Douglas P, Libby
Peter. Braunwald’s Heart Disease: A Textbook of Cardiovas-
cular Medicine, 9th Edition. 2012. Ed. Saunders.

5. Fulton D.R, Kane D.A. Management and outcome of D-
transposition of the great arteries. Uptodate. Ultima revi-
sién: octubre 2011.

6. Fulton D.R, Kane D.A. Pathophysiology, clinical manifes-
tations, and diagnosis of D-transposition of the great arte-
ries. Uptodate. Ultima revisién: enero 2011.

7. Gil-Fournier M, Alvarez A. Protocolos diagnésticos y tera-
péuticos de la AEP: Cardiologia. N° 13: Transposiciéon de
grandes arterias. Servicio de Cirugia Cardiovascular. Hos-
pital Virgen del Rocio. Sevilla, 2005; Grueso Montero J. Pro-
tocolos diagnosticos y terapéuticos de la AEP: Cardiolo-
gia. N° 32: Manejo de las prostaglandinas en el recién naci-
do con cardiopatia. Unidad de Cardiologia Pediatrica. H.
Infantil Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. 2005.

8. Hilt T, Graves D, Zwischenberger JB. ECMO specialist trai-
ning manual. Extracorporeal life support organization. Ed.
Krisa Van Meurs. Second edition. 1999.

9. Mufioz R, Morell V, Schmitt C, Dacruz E. Critical Care of
Children with Heart Disease-Basic Medical and Surgical
Concepts. Springer-Verlag London, 2010.

10. Romera G, Zunzunegui J.L. Protocolos diagnésticos y tera-
péuticos de la AEP: Neonatologia. N° 35: Recién nacido
con sospecha de cardiopatia congénita. Hospital Universi-
tario Madrid-Monteprincipe. Madrid. Protocolos actualiza-
dos al afio 2008. 2% edicion.






Caso clf m

Nifio con insuficiencia cardiaca aguda

Ponente: C. Santos Berzosa. Tutor: J.J. Menéndez Suso

hospitalario, con diagndstico de insuficiencia cardia-
ca grave, para valoracion como candidata a trasplante
cardiaco.

Los padres refieren astenia y trastornos digestivos (vomi-
tos y dolor abdominal ocasionales) desde hace 3 meses,
asi como palpitaciones, disnea y accesos de tos, mas fre-
cuentes con el gfercicio fisico, en el tltimo mes. No refie-
ren antecedentes de infeccion en los dltimos meses. Tam-
poco antecedentes familiares de enfermedad cardiaca.

Hallazgos valoracion inicial
Exploracion fisica: Aceptable estado general. Buena
coloracion de piel y mucosas. Buena perfusion periféri-
ca (relleno capilar 1.5 s). No gradiente térmico. Edema
pretibial e ingurgitacion yugular discretos. Auscultacion
cardiopulmonar: Taquipnea. Buena ventilacion bilateral.
Escasos crepitantes teleinspiratorios en campos medio y
basal. Latido cardiaco ritmico, segundo tono tnico, soplo
sistolico 1I/VI en borde esternal izquierdo. Abdomen: algo
globuloso. Hepatomegalia de 2-3 cm. Neurologico: Cons-
ciente, orientada y sin datos de focalidad neuroldgica.
FC: 135 Ipm; FR: 38 rom; SatO» 97% con oxigeno
ambiente; TA no invasiva: 92/72/64 mmHg.
Radiologia: Edema de pulmén bilateral (Fig. 1)
EEG: Crecimiento auricular derecho e izquierdo. Cre-
cimiento ventricular derecho (Fig. 2).
Ecocardiograma:
e Dilatacion biauricular importante con relacion auricu-
la izquierda/aorta muy aumentada.
e Ausencia de defectos anatémicos intracardiacos ni a
nivel de grandes vasos.
e \Ventriculo izquierdo de tamano normal y levemente
hipertréfico.

e Funcion sistdlica del VI: FA del 31% y FE 77%, con
una regurgitacion a través de valvula mitral leve.

e Funcion sistdlica del VD: Disfuncion leve-moderada
(TAPSE 10,3 mm) con insuficiencia tricuspidea mode-
rada y gradiente transtricuspideo de 67 mmHg (PAP
sistolica estimada al 80% de la sistémica).

e Funcion diastdlica: Velocidad de onda E muy aumen-
tada con relacion E/A >2. Disminucion de tiempo
de relajacion isovolumeétrica. Onda S del doppler de
las venas pulmonares amortiguada. Doppler tisular
en anillo mitral con E/E’ 12. Todo ello es compatible
con patron restrictivo del llenado ventricular.

e Derrame pericardico leve (Fig. 3).

Cateterismo derecho:

e Presion arterial pulmonar media (PAPm): 44 mmHg.
Presién de enclavamiento de la arteria pulmonar
(PWAP): 20 mmHg. Gradiente transpulmonar (GTP:
PAPm-PCWP) 24 mmHg, resistencia vascular pulmo-
nar (RVP: PAPm-PCWP/CO) 9 unidades Wood. PVC:
17 mmHg.

e Test de vasodilatacion pulmonar: Con FiO, 100% +
iNO a 30ppm disminuye la PAPm a 28 mmHg, el gra-
diente transpulmonara 9 mmHg y las RVP a 4.8 uW.
RM funcional cardiaca: FE VI: 52%, FE VD: 65%. Gran

dilatacion biauricular. Ventriculos derecho e izquiedo de

tamafio normal. Insuficiencia leve en ambas valvulas auri-
culo-ventriculares. Hipertrofia leve del ventriculo izquier-
do, especialmente a nivel de la pared libre y la zona api-
cal del tabique interventricular. No anomalias de capta-
cién miocéardica en secuencias de realce tardio. Pericar-
dio sin alteraciones. No derrame pericardico. Arteria pul-
monar principal 24 mm, con ramas pulmonares de 12
mm.
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FIGURA 1.

1. CONSIDERANDO LOS HALLAZGOS DE LA EVALUACION
INICIAL, EL MECANISMO FISIOPATOLOGICO
FUNDAMENTAL QUE PODRIA EXPLICAR LA CLINICA ES:
a. Disfuncion sistélica izquierda.

Disfuncion diastélica izquierda.

Disfuncion sistélica biventricular.

Disfuncion diastélica biventricular.

Disfuncion diastélica derecha.

® oo o

Respuesta correcta d

La insuficiencia cardiaca se define como la incapaci-
dad del corazén para mantener un gasto cardiaco ade-
cuado que permita satisfacer las demandas metabdlicas
del organismo.

Desde el punto de vista anatémico, la insuficiencia
cardiaca puede ser izquierda, derecha o biventricular.
Por otro lado, desde el punto de vista fisiopatolégico, la
insuficiencia cardiaca puede ser secundaria a disfuncion
sistélica, diastélica o de ambas. La disfuncién cardiaca
sistdlica es consecuencia de una disminucién de la con-
tractilidad del miocardio, lo que conlleva a un mal vacia-
miento ventricular y el desarrollo progresivo de dilatacion
y cardiomegalia. Por otro lado, la disfuncién cardiaca
diastolica es consecuencia de una alteracion en la rela-
jacion y/o distensibilidad del miocardio, pudiendo estar
en este caso conservados tanto la funcion sistélica como
el volumen ventricular.

Clinicamente la disfuncién cardiaca izquierda se carac-
teriza por la presencia de signos anterégrados, que deri-

FIGURA 2.

FIGURA 3.

FIGURA 4.

van fundamentalmente de la situacién de hipoperfu-
sion y bajo gasto sistémico (relleno capilar lento, pulso
arterial débil, gradiente térmico, oliguria, sincope, dismi-
nucién del nivel de conciencia) y de signos retrégrados,
consecuencia de la congestion sanguinea con aumento
de presiones en la auricula izquierda (edema de pulmén)
y en la circulaciéon pulmonar (taquipnea, disnea, ciano-
sis, t0s). En caso de disfuncion sistdlica, los signos clini-
cos predominantes son tanto anterdégrados como retro-
grados, mientras que si predomina la disfuncién diasto-
lica, los signos clinicos predominantes son los retrogra-
dos. La disfuncién cardiaca derecha puede tener una
expresion clinica algo mas larvada. Cuando se afecta la
funcion sistélica del ventriculo derecho los signos clini-
cos predominantes son tanto anterégrados (taquipnea
y cianosis por hipoxemia) como retrégrados (hepato-
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megalia, ascitis, ingurgitacion venosa y edemas perifé-
ricos), mientras que cuando se afecta fundamentalmen-
te la funcion diastélica del VD, los signos clinicos pre-
dominantes son los retrogrados.

En esta paciente, desde el punto de vista clinico son
evidentes los datos de insuficiencia cardiaca en la anam-
nesis y exploracion fisica. Sin embargo, los signos pre-
dominantes son fundamentalmente los retrégrados, deri-
vados de la congestion sanguinea, tanto a nivel de la cir-
culacién pulmonar como de la sistémica. No obstante,
no se aprecian signos llamativos de bajo gasto cardiaco
a nivel sistémico, lo que hace presuponer por un lado
que la funcion sistolica del VI esta conservada y, por otro,
que los signos retrogrados puedan ser secundarios a un
compromiso de la funcion diastélica en ambos ventricu-
los (Opcion d). La ausencia de cardiomegalia importan-
te en la radiografia de térax (figura 1) y los hallazgos elec-
trocardiogréficos (figura 2) compatibles con crecimiento
biauricular, sugieren la presencia de un trastorno que
comporte restriccion en el llenado de los ventriculos. Las
dos pruebas de imagen realizadas a la paciente (ecogra-
fiay RM, figuras 3 y 4) confirman la presencia de una
marcada dilatacion biauricular, con ausencia de dilata-
cion de los ventriculos, estando conservada su funcion
sistdlica, pero alterada la diastélica (alteracion en las velo-
cidades de llenado ventricular en estudio doppler), lo que
es caracteristico de la “miocardiopatia restrictiva”, que
es la enfermedad de base de la paciente. Ademas, los
datos del cateterismo cardiaco confirman la elevacion de
presiones en ambas auriculas, asi como la presencia de
hipertension pulmonar de origen postcapilar.

Cabe destacar que la disfuncion cardiaca diastélica
es una entidad poco frecuente en la edad pediatrica, sien-
do las etiologias mas habituales la miocardiopatia restric-
tiva, la miocardiopatia hipertréfica, la pericarditis cons-
trictiva y el taponamiento cardiaco.

2. CON RESPECTO AL MANEJO INMEDIATO DE LA
PACIENTE, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES OPCIONES LE
PARECE LA MAS ADECUADA?:

a. Considerando la situacion clinica y la normalidad en
la funcién sistdlica, la opcion mas indicada seria ini-
ciar tratamiento farmacolégico anticongestivo, pudién-
dose demorar la opcién de incluir en lista de trasplan-
te.

b. La situacion clinica de la paciente indica la inclusion
en lista de trasplante cardiaco, pero la HTP grave que

presenta lo contraindica de manera definitiva, por lo
que estarian agotadas todas las opciones terapelti-
cas.

c. Apesardeque la HTP es grave, dado que en el cate-
terismo el test de respuesta a vasodilatadores fue posi-
tivo, podria estar indicado el tratamiento con vaso-
dilatadores pulmonares, como paso previo a la valo-
racion del trasplante cardiaco.

d. Dado que la HTP contraindica el trasplante cardia-
co de manera definitiva, la Unica opcion terapeutica
que se le puede ofrecer a la paciente es la realizacion
de un trasplante cardio-pulmonar.

e. Dado que la HTP es consecuencia de la disfuncion
diastolica biventricular, podria ser planteable la implan-
tacion de un dispositivo de asistencia ventricular como
puente a decision, buscando reducir las resistencias
vasculares a través de la mejoria de la situacion hemo-
dindmica.

Respuesta correcta ¢

La miocardiopatia restrictiva tiene un periodo silen-
te muy prolongado y, habitualmente, la clinica de insu-
ficiencia cardiaca se hace evidente cuando la afecta-
cion cardiaca es ya severa. Por otro lado, el tratamien-
to farmacoldgico es muy limitado, ya que no existen tera-
pias especificas que mejoren de manera sostenida la
distensibilidad ventricular. En este sentido, las terapias
anticongestivas con diuréticos de asa, inhibidores de la
aldosterona y restriccion salina, pueden aliviar la clini-
ca de insuficiencia cardiaca, pero no modifican la his-
toria natural de la enfermedad. Dado que hasta el 20%
de los pacientes pueden desarrollar fendmenos trom-
boembdlicos, se recomienda administrar antiagregan-
tes en nifos y anticoagulantes en adolescentes y adul-
tos. El trasplante cardiaco es la Unica opcion acepta-
da en estos pacientes.

En la miocardiopatia restrictiva la elevacién precoz y
progresiva de la presion pulmonar es un hecho constan-
te y caracteristico. Aungue muchos pacientes sobreviven
entre 8 y 10 afios después del diagndstico de la enfer-
medad, el desarrollo hipertension pulmonar vy la irrever-
sibilidad de la enfermedad obligan a que el trasplante se
plantee de forma precoz, antes de que las cifras de hiper-
tension sean tan elevadas vy fijas que contraindiquen el
trasplante (RVP > 6 U/m2 y/o GTP >15 mmHg, sin mejo-
ria tras test de vasodilatacion pulmonar). En este senti-
do, diferentes estudios han demostrado un aumento de
la mortalidad por fallo cardiaco derecho tras el trasplan-
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FIGURA 5.

te cardiaco en pacientes que presentan un aumento de
las presiones pulmonares por encima de 5 UW. La velo-
cidad a la que se desarrolla la hipertension pulmonar en
niflos con miocardiopatia restrictiva en comparacion con
aquellos con miocardiopatia dilatada es mucho mayor,
requiriendo trasplante cardiaco a una edad més tem-
pana. Por eso, una vez diagnosticada la enfermedad, se
recomienda la realizacién de estudios hemodinamicos
cada 6-12 meses para monitorizar la evolucion de las
presiones pulmonares, debiéndose plantear la inclu-
sién en lista de trasplante cuando las resistencias vascu-
lares pulmonares se superen las 3-4 UW, inpendiente-
mente de la sintomatologia acompafante. En los pacien-
tes RVP fijas superiores a 6 UW podria plantearse la rali-
zacion de un trasplante cardiaco heterotdpico, augnue
la experiencia en nifios es muy escasa, o un trasplante
cardiopulmonar (Fig. 5).

En esta paciente, la presencia de hipertension pul-
monar grave no contraindica definitivamente (opcion a)
el trasplante cardiaco, ya que hay mejoria en el test con
vasodilatadores pulmonares. En sentido, la opcién tera-
péutica mas indicada debe ser el iniciar tratamiento con
vasodilatadores (opcion c) y evaluar la respuesta a los
mismo en un corto periodo de tiempo, de cara a estable-
cer o no la inidicacién de trasplante cardiaco. Si tras ini-
ciar tratamiento con vasodilatadores pulmonares no exis-
te una reduccion significativa de las presiones pulmona-
res que permita afrontar el trasplante (RVP < 6 uW y/o
GTP < 15 mmHg), podrian contemplarse otras opciones
como la implantacion de un dispositivo de asistencia ven-
tricular (opcién e) o la realizacion de un trasplante car-
diopulonar (opcién d).

La paciente recibe tratamiento pre-trasplante con
cido acetil salicilico (AAS), sildenafilo, bosentan, furosemi-

da y espironolactona. Se realiza a los 6 meses nuevo cate-

terismo donde se evidencia un importante descenso de

las presiones pulmonares, por lo que finalmente se incluye
en lista de trasplante cardiaco. A los 5 meses de su
inclusion se realiza el trasplante.

Datos del trasplante:

e Tipo: ortotdpico con técnica bicava.

e Donante: 11 afios, 36 kg. Fallecido por hemorragia
cerebral secundaria a malformacion vascular. 1 dia
ingreso en UCIP, hemodinamia estable (dopamina a
5 megrkg/min).

e Tiempo de isquemia del érgano: 4,5 horas.

e Tiempo de circulacion extracorpdrea: 105 min.
Estando el paciente en quiréfano, y a la salida de

bomba, se comprueba situacion de inestabilidad hemod-
inamica con hipotension arterial grave (45/25 mmHg),
oliguria y desaturacion (SatO. 83%), a pesar de dosis
altas de catecolaminas (dopamina 15 mcg/kg/min, dobu-
tamina 15 mcg/kg/min, milrinona 0,8 mcg/kg/min y adren-
alina 0,2 mcg/kg/min) y iNO a 20 ppm.

Mediante catéter de Swan-Ganz se determina en ese
momento presion pulmonar media de 45 mmHg y de
enclavamiento pulmonar de 6 mmHg. En ecocardio-
grafia transesofégica intraoperatoria se evidencia dilat-
acion severa de VDo, con disfuncion sistdlica grave, TIV
tipo Ill, e insuficiencia pulmonar y tricuspidea modera-
da-severa.

3. CONSIDERANDO LO PREVIAMENTE DESCRITO,

;CUAL CREE QUE ES EL PROBLEMA FUNDAMENTAL Y

CUAL SERIA LA OPCION QUE PROPONDRIA?

a. Lasituacion actual es compatible con disfuncion sis-
télica aguda del ventriculo derecho probablemente
secundaria a HTP severa, y la opcion mas adecuada
serfa intensificar el tratamiento con vasodilatadores
pulmonares por via sistémica (epoprostenol y silde-
nafilo) y con inotrépicos a dosis més altas.

b. La situacién actual es compatible con disfuncién sis-
télica aguda biventricular probablemente secundaria
a rechazo hiperagudo del injerto, siendo la opcion
maés adecuada la administracion de dosis altas de cor-
ticoides y la realizacién de plasmaféresis, valorando
la necesidad de retrasplante en codigo de maxima
urgencia.

c. La situacion actual es compatible con difuncion sis-
télica aguda del ventriculo derecho probablemente
secundaria a HTP severa, y la opcion mas adecuada
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seria la instauracion de una asistencia circulatoria tipo
ECMO (canulacion AD-Ao), manteniendo el catéter
de Swan-Ganz para la monitorizacion periédica de la
presion pulmonar.

d. Lasituacion actual es compatible con disfuncion sis-
tolica aguda del ventriculo derecho probablemente
secundaria a HTP severa, y la opcién mas adecuada
serfa la instauracion de una asistencia ventricular
derecha pulsétil (canulacién AD-AP).

e. Lasituacion actual es compatible con disfuncion dias-
tolica del ventriculo derecho y la opcién terapéutica
mas adecuada seria la expansion de la volemia con
cristaloides.

Respuesta correcta ¢

Los datos ecocardiogréficos confirman la presencia
de una disfuncion sistélica grave del VD, con marcada
dilatacion del mismo, asi como de datos indirectos de
hipertensién pulmonar, estando la funcion diastélica del
VD conservada (opcién e). El catéter de Swan confirma
la presencia de hipertension pulmonar con presion de
enclavamiento normal, lo que descarta disfuncion del VI
(opcion b). En este caso, aunque existen signos de bajo
gasto sistémico, éstos no son consecuencia de disfun-
cion sistdlica del VI, sino de baja precarga del mismo por
desplazamiento del tabique interventricular y por bajo
gasto derecho.

El manejo de esta situacion es complicado. Conside-
rando la situacion de inestabilidad hemodinamica grave
del paciente a pesar del tratamiento con dosis altas de
catecolaminas y de iNO, es poco probable que la situa-
cion mejore rapida y sostenidamente afiadiendo mas
inotrépicos u otros vasodilatadores pulmonares (opcién
a). Por este motivo, esta indicado el empleo de un dis-
positivo mecanico de soporte circulatorio. Considerando
la potencial reversibilidad de la hipertension pulmonar
en un periodo de tiempo no muy prolongado (< 7 dias),
el dispositivo mas adecuado en este caso seria el de tipo
ECMO (opcién c), con canulacién AD-AQ, lo que per-
mitiria por un lado descargar el VD y optimizar la circu-
lacion sistémica y, por otro lado, garantizar la correcta
oxigenacion y ventilacion de la paciente, en espera de la
mejoria progresiva de las resistencias vasculares sistémi-
cas y de la funcion sistélica del VD. No obstante, podria
ser también planteable la implantacion de un VAD pul-
séatil tipo Berlin Heart para asistir al VD (opcién d), pero
su colocacion es mas laboriosa y su coste bastante mas
elevado.

Finalmente se decide implantar un dispositivo de asis-
tencia circulatoria tipo ECMO (canulacion central AD-Ao),
con bomba centrifuga (Rotaflow®), dejando el térax abier-
to y cubriendo la herida esternal con una malla de Gore-
tex®.

Los parametros del ECMO son 3500 revoluciones/min-
uto, flujo sanguineo de 700 ml/min (22 mL/kg/min) y flujo
de gas 1.200 mL/min con FiO» 60%. No se dispone de
monitorizacion de presiones en el circuito. Se mantiene
el tratamiento con iNO y catecolaminas en perfusion iv.
Se colocan tres tubos de drenaje (dos en cavidades pleu-
rales y uno mediastinico). Se inicia perfusion de hepari-
na sodica iv a 20 U/kg/h.

Al ingreso en UCIP la paciente continua presentan-
do datos compatibles con bajo gasto sistémico:

FC 170 Ipm; TA: 60/45 mmHg; PVC 3 mmHg; SatO.
97%, PaO, 68 mmHg, Lactico 4.3 mmol/L, SatO- vc 51 %
y diuresis 0,3 mL/kg/h.

Hemoglobina 8,8 g/dL. ACT 185 s. Actividad de pro-
trombina 56%. Tiempo de cefalina 103 s. Plaquetas
108.000/mcL.

Las primeras dos horas del ingreso, se obtiene un
débito sanguinolento por los tubos de drenaje a un ritmo
de 18 ml/kg/h.

Se aumentan las revoluciones de la bomba a 4000
rom, con lo que aumenta el flujo sanguineo a 810 mL/min.

4. DE QUE PODRIA SER CONSECUENCIA LA SITUACION

DE BAJO GASTO SISTEMICO ACTUAL Y QUE SE PODRIA

HACER PARA MEJORARLA?:

a. Existe fundamentalmente un problema de baja pre-
carga, posiblemente secundaria a sangrado abun-
dante del lecho quirtrgico, por lo que se deberia admi-
nistrar fluidos, optimizar la hemostasia y, si no cesa
el sangrado, revisar quirdrgicamente a la paciente
para intentar controlar el sangrado.

b. Existe fundamentalmente un problema de postcarga
elevada, por excesiva vasoconstriccion periférica, por
lo que se deberfan administrar vasodilatadores arte-
riales sistémicos (urapidilio o nitroprusiato).

c. Existe fundamentalmente un problema de contracti-
lidad deprimida (aturdimiento miocéardico postextra-
corporea), por lo que se deberifa intensificar el trata-
miento con inotrépicos.

d. Existe fundamentalmente un bajo gasto del ECMO por
mala programacion, por lo que se deberia aumentar
todavia mas las revoluciones de la bomba y, en caso
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de no mejorar, revisar el circuito en busca de acoda-
miento u obstruccion parcial de las canulas o de las
lineas.

e. Existe fundamentalmente un problema de postcarga
disminuida, por vasoplejia sistémica secundaria a cir-
culacion extracorpoérea, por lo que se deberian admi-
nistrar vasoconstrictores (noradrenalina).

Respuesta correcta a

A pesar de haberse implantado el ECMO, persiste la
situacion de bajo gasto sistémico, ya que el flujo sangui-
neo que Se consigue aportar con la bomba es muy redu-
cido (flujo 6ptimo tedrio inicial 80-120 mL/kg/min). Las
causas mas habituales de esta situacion suelen ser pro-
blemas mecanicos derivados del mal posicionamiento de
las canulas o de la obstruccion parcial en algin punto
del circuito, reducciones significativas de la precarga
(sangrado, sindrome de fuga capilar) o alteraciones de
la postcarga (vasoplejia 0 vasoconstricion) en el pacien-
te. En este caso, la presencia de un sangrado abundan-
te por los tubos de drenaje junto con valores bajos de
PVC sugieren como primera causa la hipovolemia y baja
precarga (opcion a), haciendo menos probables otras
opciones. Por ello, inicialmente se deberia expandir la
volemia con cristaloides y/o hemoderivados. A pesar de
que la paciente presenta un valor de ACT al ingreso den-
tro del rango deseable, el sangrado tan abundante por el
lecho quirdrgico, los datos de coagulopatia y la méas que
probable disfuncién plaquetaria post-extracorpérea, jus-
tificarian la suspension transitoria de la heparina en per-
fusion y/o la administracion de plasma y plaquetas para
optimizar la hemostasia.

Tras la realizacion de un tromboelastograma y de un
estudio agregomeétrico plaquetario, en los que se pone
en evidencia un déficit de agregacion plaquetaria y de
fibrinégeno, se administran concentrado de hematies,
plasma, plaquetas y fibrinégeno. Con ello disminuye el
sangrado por los drenajes (3-4 mL/kg/h en las siguientes
2 horas), aumenta la PVC a 8 mmHg y el flujo de la bomba
a 2.100 mL/min. También mejoran las cifras tensionales
v la perfusion sistémica.

Sin embargo, a pesar de la mejoria hemodinamica de
la paciente, se mantiene la oliguria (0,4 mlL/kg/h), que
no responde a la infusion de fluidos ni a la administracion
de diuréticos de asa en perfusion continua. Esto compor-
ta balance hidrico muy positivo, con desarrollo de edema
pulmonar y periférico, en las siguientes horas. No pre-

senta alteraciones hidroelectroliticas ni del equilibrio dcido-
base.

5. ;CUAL DE LAS SIGUIENTES OPCIONES CREE QUE

SERIA LA MAS INDICADA EN ESTE MOMENTO?:

a. Forzar el tratamiento farmacolégico afiadiendo diuré-
ticos osmaticos.

b. Iniciar didlisis peritoneal.

c. Canalizar via venosa central con catéter de doble luz
e iniciar hemofiltracién veno-venosa continua.

d. Intercalar hemofiltro en circuito de ECMO, con el obje-
to de realizar hemofiltracion.

e. Intercalar hemofiltro en circuito de ECMO, con el obje-
to de realizar ultrafiltracion.

Respuesta correcta e

Segun los datos de la ELSO, aproximadamente el 30%
de los pacientes asistidos con dispositivos tipo ECMO pre-
sentan una insuficiencia renal aguda grave y necesitan
tratamiento concomitante con alguna técnica continua
de reemplazo renal. De todas ellas, las dos méas emple-
adas son la SCUF (ultrafiltracién lenta continua) cuando
se pretende eliminar fundamentalmente agua y la hemo-
filtracion continua, cuando ademas de eliminar agua tam-
bién interesa depurar el medio interno. Aprovechando el
circuito extracorporeo de un ECMO, es posible intercalar
un hemofiltro en él con objeto de realizar alguna de estas
técnicas. En nuestro caso, dado que lo que interesa es
fundamentalmente eliminar agua, sin ser necesario depu-
rar el medio interno, la técnica de eleccion es la ultrafil-
tracion (opcion e) y no la hemofiltracion (opcién d). Aun-
gue se podria intentar intensificar el tratamiento farma-
coldgico con diuréticos osméticos (opcion a), las técni-
cas de depuracion extrarrenal consiguen el balance hidri-
co deseado de una manera mas rapida y predecible.
Pudiendo utilizar el circuito del ECMO, la opcién de cana-
lizar otra vena central (opcién ¢) para realizar una hemo-
filtracion no parece razonable. La diélisis peritoneal (opcién
b) también es menos planteable al estar el paciente ines-
table y tener riesgo elevado de sangrado.

6. UNA VEZ ESTABILIZADA LA SITUACION DEL PACIENTE,

;CUAL DE LAS SIGUIENTES ACTUACIONES NO ESTARIA

INDICADA?

a. Instaurar tratamiento anticoagulante con heparina de
bajo peso molecular.



Ponente: C. Santos Berzosa. Tutor: J.J. Menéndez Suso

167

b. Reducir/retirar los inotrépicos con objeto de disminuir
el consumo miocardico de oxigeno y las complicacio-
nes derivadas de su administracion (arritmias, etc)

c. Plantearse el empleo de inodilatadores (milrinona, levo-
simendan) con objeto de mejorar el rendimiento del VD.

d. Plantearse iniciar tratamiento con vasodilatadores pul-
monares no inhalados para mantener a medio-largo
plazo (sildenafilo, bosentan, treprostinil subcutaneo).

e. Programar parametros de proteccion pulmonar man-
teniendo PEEP moderadamente elevada (8-10
cmH:0), reduciendo volumen corriente a <6 ml/kgy
descendiendo la FiO, <0,6

Respuesta correcta a

La instauracion de un dispositivo de asistencia circu-
latoria de tipo ECMO cardiaco (canulacion AD-Ao) en el
postoperatorio de la cirugia extracorporea, tiene como
principal objetivo el mantener la oxigenacion y la circu-
lacién sistémica, para evitar el fallo multiorganico, hasta
que se produza la recuperacién de la funcién cardiaca.
Ademas, permite tanto al corazén como a los pulmones,
permanecer en una situacion de “reposo relativo” que
ayuden a su recuperacion tras el proceso de isquemia-
reperfusion que tiene lugar durante la intervencion.

Por tanto, con el objetivo de mantener el reposo car-
diaco y disminuir el consumo miocardico de oxigeno,
estaria indicado disminuir el tratamiento con farmacos
inotropicos (opcion b). Ademas conviene asociar trata-
miento con vasodilatadores pulmonares (opcién d) y sis-
témicos (opcion ¢) para disminuir la postcarga cardiaca.
Asi mismo, también estaria indicado mantener en el res-
pirador parametros de proteccion pulmonar (opcién e),
para facilitar la recuperacion pulmonar y disminuir el dafio
alveolar asociado a ventilacién mecanica.

En todos los casos, de cara a evitar fenémenos trom-
boembolicos y de coagulacion del circuito, esta inidica-
do el tratamiento de los pacientes tratados con ECMO
con heparina sédica en perfusion, teniendo como obje-
tivo conseguir tiempos de cefalina de 60-80 s, de anti-
factor Xa 0,5-1 y/o de ACT 180-200 s. El empleo de otros
anticoagulantes (heparina de bajo peso, acenocumarol,
etc) no se recomienda en este caso (opcién a).

A las 96 horas de asistencia circulatoria, en situacion
de estabilidad hemodinamica (Saturacion venosa 75%,
Lactico 1,2 mmol/L, diuresis 3 ml/kg/h y TA adecuada),
se comprueba mejoria de la funcién y disminucion de la
dilatacion ventricular derecha.

7. DE CARA A AFRONTAR LA DESCONEXION DE LA
PACIENTE DE LA ECMO, ;CUAL DE LAS SIGUIENTES
ACTUACIONES CREE QUE NO ESTARIA INDICADA?:

a. Aumentar los parametros en el respirador con obje-
to de mantener volimenes corrientes 6-8 ml/kg con
etCO, y saturacion por pulsioximetria normales.

b. Intensificar tratamiento vasodilatador pulmonar (FiO.
elevada, CO, normal, iNO a dosis altas, prostacicli-
na en aerosol).

¢. Reducir/suspender los inotropicos que se estuvieran
administrando.

d. Reducir gradualmente las revoluciones de la bomba,
manteniendo vigilancia estrecha de la situacion gaso-
meétrica, hemodinamica y de la situacion del VD en la
ecografia.

e. Aumentar la dosis de heparina un 25% durante el
periodo de prueba de desconexion.

Respuesta correcta ¢

El proceso de desconexion (“destete”) de la ECMO impli-
ca el descenso gradual del soporte circulatorio proporcio-
nado por la bomba, evaluando la respuesta del paciente.
Se realiza una reduccion del flujo de la ECMO en un 10-
15% cada 15 minutos y se reevalua la situacion cardiores-
piratoria del paciente para ver si es bien tolerado (opcion
d). Dado que durante este proceso el flujo sanguineo que
circula por el circuito extracorpéreo se enlentece, lo que
puede favorecer la coagulacion del sistema, es obligado
incrementar los niveles de anticoagulacion mediante el
aumento de la dosis de heparina un 25% (opcién e).

Ya que a medida que se reduce el gasto del ECMO
debe aumentar concomitantemente el gasto cardiaco del
paciente, es conveniente en esta fase afiadir farmacos
inotropicos (opcidn c¢) y reducir la postcarga cardiaca
intensificando la vasodilataciéon tanto pulmonar (opcién
b) como sistémica. Por otro lado, se debe aumentar la
asistencia respiratoria con el respirador, ya que se pier-
de la ayuda de la oxigenacion extracorpoérea, y es el pul-
mon del paciente el que asume esta tarea por comple-
to (opcion d).

DIAGNOSTICOS

e |[nsuficiencia cardiaca aguda
e Miocardiopatia restrictiva

e Hipertension pulmonar

e Trasplante cardiaco

e |Insuficiencia renal aguda
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