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Prologo

La Formacion Médica Continuada se define como todas aquellas activi-
dades de formacion realizadas por un profesional para mantener y mejorar
su competencia profesional, para adaptarse a las nuevas demandas y reque-
rimientos asistenciales que son generadas por la evolucién del sistema sani-
tario en particular y de la sociedad en general.

Si'la Formacion continuada es necesaria en cualquier actividad profesio-
nal en el caso de la Medicina alcanza sus méximos niveles. El aumento cons-
tante de conocimientos, acompafados de los incesantes avances en tecno-
logfa, los cambios sociales continuos v la velocidad a la que se producen, son
razones mas que suficientes para avalar esta afirmacién.

Ademads el médico, ain hoy en dfa, es lo que se conoce como un ver-
dadero profesional, entendiendo como tal a aquella persona que siente algin
afecto, inclinacion o interés y persevera voluntariamente en ello. Podriamos
decir que el profesionalismo médico es una especie de contrato moral que
se establece entre la profesion médica y la sociedad a través de la cual el
médico ofrece sus conocimientos y ofrece sus servicios para restablecer o
preservar la salud basdndose en una relacion de confianza y respeto mutuo.
Es evidente pues que nuestros pacientes confian en que nuestros conoci-
mientos son los que deben ser. Por tanto es necesario que nosotros adqui-
ramos estos conocimientos y los actualicemos continuadamente.

Existen muchas formas de adquirir conocimientos, pero lo que estd cla-
ro es que en la préctica clinica la experiencia es de gran importancia. Nues-
tra experiencia siempre es limitada a un cierto ndmero de pacientes y por
ello, los casos clinicos vividos por nuestros compafieros, acompafiados de los
razonamientos diagndsticos vy terapéuticos utilizados, nos aportan, sin duda,
un conocimiento y una experiencia de valor incalculable. Esta es pues la impor-
tancia del libro que hoy se presenta. Una recopilacién seleccionada de casos
clinicos, acompafada de todo el razonamiento clinico y complementada con
los conocimientos tedricos que corresponden a la enfermedad descrita, son
una herramienta de formacién continuada de gran utilidad para el pediatra.

Tres jOvenes y prometedoras pediatras, la Dra. Mariona Fernandez de
Sevilla, la Dra. Silvia Ricart y la Dra. Jessica Ortiz, han sido los responsables
de seleccionar y adaptar los casos clinicos que semanalmente presentan los
residentes del Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona en su sesidn clinica,
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y de preparar, conjuntamente con ellos, sus presentaciones para la publicacion, dando como resul-
tado un libro interesante y de gran utilidad para la préctica clinica diaria. Desde aqui pues nuestra
felicitacion a todo el equipo de redaccidn y a todos los autores que han participado a su elabora-
cién. El resultado final, fruto del esfuerzo realizado es, a nuestro entender, muy satisfactorio.

Queremos aprovechar esta letras para agradecer una vez mds al Grupo Ferrer porque gracias
a su ayuda y colaboracién ha sido posible la elaboracion de este libro, y a Editorial Ergon por dar-
le el toque de calidad al que nos tiene acostumbrados.

Dr. Jordi Pou Fernandez Dr. Carles Luaces Cubells

Jefe de los Servicios de Pediatria y Urgencias Jefe de Seccién de Urgencias Pedidtricas
Profesor Titular de la Universitat de Barcelona Profesor Asociado de la Universitat de Barcelona
Hospital Universitari Sant Joan de Déu Hospital Universitari Sant Joan de Déu

Dr.Juan José Garcia Garcia

Adjunto Servicio de Pediatria.

Profesor Asociado de Pediatria de la Universidad de Barcelona
Hospital Universitario Sant Joan de Déu

Coodinadores
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Bronquiolitis aguda

de torpida evolucion
P Suero, A. Apodaca, M. Cols, JJ. Garcfa

Lactante de 1,5 meses que consulta a las cuatro semanas de vida por
cuadro catarral y dificuftad respiratoria progresiva, asociada a vomitos alimen-
ticios.

Como antecedentes personales destacan que es fruto de segunda ges-
tacion controlada. Parto distécico con féreeps a las 40 semanas de gestacidn.
Peso al nacimiento 2.850 gramos. Conjuntivitis aguda bilateral a los 10 dias
de vida que se resolvié con tratamiento antibidtico tépico con tobramici-
na. Como antecedentes familiares destacan infecciones urinarias maternas
de repeticién durante el embarazo.

A la exploracién fisica la paciente esta afebril con estado general conser-
vado, la saturacién de Hb es del 91% (FiO, 21%). Presenta taquipnea (65
rpm) con leve tiraje subcostal y crepitantes y estertores inspiratorios a la aus-
cultacién respiratoria. La auscultacién cardiaca es normal (tonos ritmicos a
130 Ipm).

Con la orientacion diagndstica de bronquiolitis aguda, se realiza aspira-
do nasofaringeo siendo
negativa la determina-
cién para VRS, Se inicia
oxigenoterapia y trata-
miento nebulizado con
adrenalina. Se realiza ana-
Iitica sanguinea donde se
objetiva leucocitosis de
20.600/mm?3 (319 NS,
[0%NB, 39%L, 8%Eo),
PCR < 5 mg/L e hiper-
gammaglobulinemia (IgG:
[3.262/mmcg; IgA: 1.124/
mmcc;  1gM: 2.599/
mmcc). La radiografia de
tdrax (Fig. |) muestra un
infiltrado bilateral con
condensacion en ldbulo Figura I.
inferior izquierdo. No se l
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cubre con antibidtico dada la ausencia de fiebre
y la probable etiologfa virica.

Tras cuatro semanas de ingreso persiste la
dificultad respiratoria y la necesidad de oxige-
noterapia, por lo que, ante la térpida evolucidn
de la bronquiolitis, se decide ampliar estudio. Se
realiza test del sudor (negativo), videofluoros-
copia digestiva (normal), estudio inmunoldgico
(normal), prueba de la tuberculina (negativa).
Ademis se solicitan serologfas para virus (Virus
Parainfluenza, VEB, CMV, Adenovirus) y bacte-
rias (Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneu-
moniae, Chlamydia trachomatis, Legionella pneu-
mophila, Bordetella pertussis) v se realiza TC pul-
monar de alta resolucién (Fig. 2).

Figura 2.

(Cual es el diagnéstico?

LaTC tordcica muestra un patrén en mosai-
co con dreas en vidrio deslustrado junto con
zonas de hiperinsuflacion. Destacan, asimismo,
abundantes bronquiectasias y condensaciones
alveolares.

En el estudio seroldgico se obtiene una
IgM (1/250) e 1gG positivas para Chlamydia tra-
chomatis (CT) siendo el resto de serologias
negativas. Se orienta el caso como una bronco-
neumonia por Chlamydia trachomatis.

Se inicia tratamiento con azitromicina oral
a 10 mg/kg/dia durante 7 dfas. Dado que los
hallazgos radioldgicos no pueden descartar
una bronquiolitis obliterante postinfecciosa se
completa tratamiento con corticoides orales
a | mg/kg/dia. Tras el inicio del tratamiento anti-
bidtico presenta mejorfa clinica progresiva con

desaparicién de la dificultad respiratoria, de las
necesidades de oxigeno y correcta ganancia
ponderal. Alta a domicilio a la semana de fina-
lizar el tratamiento antibidtico. Realiza pauta
descendente de corticoterapia junto a azitro-
micina a dfas alternos a dosis antiinflamatorias
(5 mg/kg/dia) como tratamiento empirico de
una bronquiolitis obliterante asociada.

La neumonia por CT afecta al 10-20% de
los hijos de madres con infeccién genital por
CT. La infeccidn es contraida generalmente a
través del canal del parto.

Por lo comun, es un cuadro afebril que sue-
le comenzar entre las 4-12 semanas de vida con
tos paroxistica, taquipnea y estertores. El 50%
de los casos se acompafian de conjuntivitis puru-
lenta bilateral. La radiografia de tdrax suele mos-



trar infiltrados intersticiales bilaterales junto con
hiperinsuflacion. En la analitica sanguinea son
caracteristicas la eosinofilia y la hipergammaglo-
bulinemia (la ausencia de estos datos no exclu-
ye el diagndstico).

El diagndstico definitivo se realiza tras el
aislamiento del microorganismo en cultivos celu-
lares o mediante la deteccidn por PCR, IFD o
serologia (IgM especifica =1:32 se considera
diagndstica). El diagndstico diferencial debe plan-
tearse con otras enfermedades viricas respi-
ratorias, con las que pueden coexistir; asi como
con la tos ferina.

A pesar de que suelen ser cuadros prolon-
gados, la evolucién es favorable. No obstante
se han descrito algunos casos que han evolu-
cionado a enfermedad pulmonar crdnica. La
pauta de tratamiento recomendada es eritro-
micina oral (50 mg/kg en 4 dosis) durante 14
dfas o azitromicina (10-20 mg/kg/dfa dosis Uni-
ca) durante 3-7 dfas.

I Casos Clinicos en Urgencias Pedidtricas m

Para concluir, es importante sospechar la
neumonia por CT en lactantes menores de 6
meses, afebriles, con un cuadro respiratorio agu-
do, sobre todo si se asocia a conjuntivitis, eosi-
nofilia e hipergammaglobulinemia.

DIAGNOSTICO
BRONCONEUMONIA
POR CHLAMYDIA TRACHOMATIS

BIBLIOGRAFIA

I. Darville T. Chlamydia trachomatis Infections in Neona-
tal and Young Children. Semin Pediatr Infect Dis.
2005;16:235-44

2. Chen {J,Wu KG,Tang RB,Yuan HC, Soong WJ, Hwang
BT. Characteristics of Chalmydia trachomatis infection
in hospitalized infants with lower respiratory tract infec-
tion. ] Microbiol Immunol Infect 2007;40:255-9.

3. Behrman RE, Kliegman RM, Jenson HA. Nelson Trata-
do de Pediatria. 1 7% edicién. Ed. Mc Graw-Hill Inter-
americana, 2007; cap 208.3.
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Estancamiento ponderal

y macrocefalia

C. Duran, M. Castillo, O. Cruz

Nifio de |6 meses
con estancamiento pon-
deral de 4 meses de evo-
lucién y vémitos alimen-
tarios ocasionales. Mantie-
ne una ingesta caldrica
adecuada para su edad
con apetito conservado y
no se acompafia de otros
sintomas.

No presenta antece-
dentes personales ni fami-
liares de interés.

A la exploracion fisica
destaca un peso de 8,7 kg
(percentil <3), perimetro
craneal 55 cm (percentil
>90) (Fig. 1),y un aspec-

Figura I.

Figura 2.
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to distrdfico con pérdida del paniculo adiposo. El resto de la exploracion fisica por aparatos es nor-
mal incluyendo el desarrollo psicomotor.

Se realiza analitica sanguinea con hemograma, bioquimica e ionograma normales, y estudio de
orina que es negativo. Ante la clinica de vémitos y estancamiento ponderal se orienta inicialmente
como patologfa gastrointestinal, por lo que se somete a ecograffa abdominal, estudio de malab-
sorcion, marcadores de enfermedad celiaca y test del sudor; sin hallazgos patoldgicos. Se realiza tam-
bién estudio hormonal para descartar patologia endocrina, que se encuentra dentro de la norma-
lidad.

Durante el estudio continda la pérdida de peso vy los vémitos se hacen mds frecuentes, pro-
yectivos y matutinos. Con la nueva orientacion diagndstica de hipertensidn intracraneal se realiza
fondo de ojo que muestra edema de papila bilateral, y una TAC craneal con las siguientes imdgenes

(Fig. 2).

(Cuadl es el diagnéstico?

El paciente presenta un estancamiento pon-
deral significativo con macrocefalia adquirida y
clinica de hipertension intracraneal progresiva
que se corresponden en la neuroimagen con
una masa hipotaldmica con hidrocefalia obstruc-
tiva secundaria, compatible con sindrome dien-
cefdlico o caquexia hipotaldmica (también lla-
mado sindrome de Russell).

Se trata de una disfuncién hipotaldmica, casi
exclusiva de la infancia, que da lugar a una mal-
nutricion marcada con ingesta conservada y una
apariencia de estado de alerta. Puede asociar
también clinica secundaria a alteracion del sis-
tema nervioso auténomo como palidez, taqui-
cardia, sudoracién o distermia.

Se ha descrito asociado a lesiones ocupan-
tes de espacio en la regidn hipotdlamo-quias-
matica y en fosa posterior. La causa de la caque-
xia no estd clara pero podria deberse a un gas-
to energético aumentado por la lesion hipo-

taldmica que alterarfa la regulacién metabdlica.
El aumento o disfuncion de la hormona de cre-
cimiento (GH), detectado en algunos casos,
podria intervenir también afectando la lipdli-
Sis.

El diagndstico suele ser tardio ya que los sin-
tomas neuroldgicos aparecen en fase avanza-
da, cuando existe compresién del quiasma o
hidrocefalia secundaria. Aunque el tratamien-
to de eleccidn es la cirugia seguida de quimio-
terapia, el diagndstico tardio y la localizacion de
la lesidn no permiten una exéresis completa en
la mayorfa de casos, por lo que acostumbra a
tener un mal prondstico. Es importante tam-
bién el tratamiento de soporte nutricional asf
como la correccién de los trastornos electro-
liticos y la terapia sustitutiva hormonal en los
€asos necesarios.

En el paciente expuesto se realizé aborda-
je quirdrgico del tumor para biopsia y estudio



histoldgico que mostrd un astrocitoma de bajo
grado. En el mismo acto se colocé vélvula de
derivacién ventriculo-peritoneal para atenuar
los sintomas de hipertensién intracraneal y pos-
teriormente se completd el tratamiento qui-
rdrgico con quimioterapia. A los 9 meses se
encuentra en remision parcial y sigue controles
en los servicios de oncologfa, neurocirugia y
nutricién.

Para concluir, recordar la importancia, en
todo caso de fallo de medro, de realizar las
curvas de crecimiento y perimetro craneal asf
como asegurar un estudio completo y un
seguimiento evolutivo, ya que puede tratarse
de una patologfa grave y tributaria de un tra-
tamiento precoz. El sindrome diencefdlico, aun-
que se trata de una enfermedad infrecuente,
se debe descartar en un paciente con estan-
camiento ponderal y macrocefalia que tras
estudio inicial no se encuentra causa aparen-

I Casos Clinicos en Urgencias Pedidtricas

te. La sospecha clinica es la clave para el diag-
ndstico.

DIAGNOSTICO
SINDROME DIENCEFALICO
ASTROCITOMA HIPOTALAMICO

BIBLIOGRAFIA

I.. Moreno JM, Ferndndez F, Gallego ME. Sindrome dien-
cefdlico: una causa poco comun de malnutricién. An
Pediatr 2002; 56 (5): 466-471.

2. Huber ), Sovinz B, Lackner H. Diencephalic syndrome:
a frequently delayed diagnosis in failure to thrive. Klin
Padiatr 2007; 219 (2):91-94.

3. Russell A.A diencephalic syndrome of emaciation in
infancy and childhood. Arch Dis Child 1951;26:274.

4. Fleischman A, Brue C,Young Poussaint T. Diencepha-
lic Syndrome: A cause of failure to thrive and a model
of partial growth hormone resistance. Pediatrics 2005;
115 (6): e742-e748.
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Fiebre y exantema
L. Rodriguez, S. Ricart

Nifio de 14 meses, sin antecedentes personales de interés, traido a Urgen-
cias por cuadro febril de |2 dfas de evolucidn. Desde el inicio de la fiebre
recibié tratamiento con antitérmicos (paracetamol e ibuprofeno). Refieren
tratamiento con cefaclor a partir del 5° dia de fiebre por aparicién de ade-
nopatia cervical; dicho tratamiento se suspendié a las 24 horas por sospe-
cha de mononucleosis infecciosa. Tres dias mds tarde persistia febril y se ini-
cié cefuroxima-axetilo por infittrado pulmonar retrocardiaco, quedando tran-
sitoriamente afebril. A las 48 horas antes del ingreso reaparece la fiebre y
presenta una tumefaccion de labios, que es tratada con dexclorfeniramina.
Progresivamente, empeoramiento de las lesiones orales y aparicion de un
exantema eritematoso. Ante la progresidn de las lesiones cutaneomucosas
con fiebre afta consulta a Urgencias.

A su llegada a Urgencias se encuentra febril, con estado general conser-
vado. En la exploracion fisica destaca un exantema eritematoso maculopa-

Figura I.
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pular generalizado, con compromiso de palmas y plantas. Labios tumefactos, eritematosos v fisura-
dos, con orofaringe congestiva, sin exudados. Hiperemia conjuntival bilateral y adenopatia cervical
de | cm de didmetro. El resto de la exploracién fisica por aparatos es normal. Se realiza analitica
sanguinea: 22.000 leucocitos/mmcc con algunos linfocitos estimulados, trombocitosis, PCR 80mg/L
yVSG 53mm/H. Medio interno, funcién renal y hepdtica normales.

En un primer momento se orienta como enfermedad de Kawasaki. Se completa estudio para
excluir otras patologfas (sedimento de orina, frotis faringeo para S. pyogenes y radiografia de tdrax,
sin hallazgos patoldgicos, y serologfas) y se administra gammaglobulina endovenosa a 2 g/kg. El segun-
do dia de ingreso presenta peor aspecto, con mayor compromiso de mucosas: conjuntivitis bilate-
ral con exudados, erosiones y fisuras en mucosa labial y oral, epistaxis y eritema uretral; acentuacion

del exantema con lesiones en diana, mds definidas en palmas vy plantas (Fig. I).

(Cuadl es el diagnéstico?

Por la afectacion cutdnea caracteristica y
compromiso importante de mucosas se orien-
ta como sindrome de Stevens-Johnson (S5)). En
el estudio etioldgico se detectan IgM e IgG posi-
tivas para el virus Epstein Barr (VEB). Se realiza
biopsia cutdnea compatible con SSJ. Presenta
una buena evolucién, con desaparicidn de la fie-
bre al tercer dia y minimo despegamiento epi-
dérmico en palmas al 10° dfa de ingreso. Se rea-
liza tratamiento de soporte con sueroterapia,
sedoanalgesia, curas tépicas y alimentacién oral.
Se da de alta con el diagndstico de sindrome
de Stevens-Johnson en el contexto de primoin-
feccién porVEB y con el antecedente de uso
de antibidticos.

El sindrome de Stevens-Johnson (SS)) es una
rara afectacién cutdnea, con una incidencia de
5:1.000.000 habitantes/afio. Se asocia al consu-
mo de fdrmacos en un 30% e infecciones en un
| 5%, siendo idiopdtica en un alto porcentaje de
nifos. La fisiopatologia no es completamente
conocida, pero se han propuesto mecanismos

inmunoldgicos, metabolitos reactivos de farma-
cos y la interaccion entre ambos. Se presenta
clinicamente como un cuadro febril, con afec-
tacién importante de mucosas y un exantema
generalizado y simétrico que se inicia en cabe-
za 'y tronco y que progresa con COmMpromiso
de palmas y plantas, pudiendo producir despe-
gamiento epidérmico. No suele afectar al cue-
ro cabelludo. Las lesiones en diana son tipicas
del SSJ y la médxima expresién del exantema se
produce en los primeros 4 dfas, resolviéndose
en un perfodo de 3 semanas aproximadamen-
te, que es el tiempo de reepitelizacion epidér-
mica. Las caracteristicas clinicas del SS) y de la
necrdlisis toxica epidérmica (NET) o sindrome
de Lyell se superponen, por lo que se sugiere
que serfan parte de un mismo espectro de des-
érdenes de la piel con diferente grado de exten-
sién: se clasifica como SSJ cuado el despega-
miento epidérmico es igual o inferior al 10% de
la superficie corporal, si es mayor al 30% como
NET,y entre un 10% y un 30% como sindrome



de superposicion SSJ-NET. La afectacién de
mucosas se da en un 90% de los casos, y la afec-
tacion visceral (erosiones de mucosas gastroin-
testinal y respiratoria, glomerulonefritis y hepa-
titis) no es tan frecuente. El diagndstico es cli-
nico, y en casos de dudas diagndsticas puede
ser necesaria la anatomfa patoldgica en la que
se observa necrosis de todo el espesor de la
epidermis. El tratamiento es de soporte e inclu-
ye aporte de liquidos, soporte nutricional, con-
trol del dolor y curas locales. El uso de corti-
coides es controvertido, y no estd demostrada
la eficacia de la gammaglobulina endovenosa.
Se debe retirar el farmaco causal si se sospe-
cha y no se recomienda la profilaxis antibidtica.
La mortalidad del SS) es inferior a un 5% y estd
en relacién con la extensién de la afectacion
cutdnea y el compromiso visceral, siendo la sep-
sis la principal causa de muerte.
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DIAGNOSTICO
SINDROME DE STEVENS-JOHNSON
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Edemas

E. Molina, M. Fernandez de Sevilla

Nifio de 5 afos que consulta en el servicio de Urgencias por vémitos de
|0 dias de evolucidn junto con edema facial y en extremidades inferiores los
Ultimos 5 dfas. No fiebre ni diarreas ni otra sintomatologfa acompafiante.

No tiene antecedentes personales ni familiares de interés.

En la exploracidn fisica destaca un discreto edema palpebral bilateral supe-
rior y distensién abdominal leve, siendo el abdomen depresible, no doloro-
so Yy sin signos de ascitis. Presenta tumefaccidn blanda, no dolorosa y con
fovea en tercio medio de las extremidades inferiores, sin signos de inflama-
cién y con buena movilidad articular.

Se realiza analitica sanguinea en la que destaca hipoproteinemia de 34g/L
e hipoalbuminemia de 24 g/L, siendo el resto de pardmetros normales, inclui-
dos la funcién hepadtica y renal. El andlisis de orina no muestra proteinuria ni
otras alteraciones.

El paciente ingresa para estudio, con tratamiento de soporte y controles
de los niveles de proteinas y albumina, precisando una dosis de seroalbimi-
na endovenosa durante su ingreso.
Los marcadores de celiaquia son
negativos. La oy-antitripsina en
heces es de 3,96 mg/g de heces
(valores normales <0,62 mg/g de
heces) lo que confirma la pérdida
digestiva de proteinas. La serologia
para CMV, IgG e IgM es positiva. Se
realiza ecografia abdominal donde
se observa liquido retrovesical y
pleural derecho en poca cantidad,
sin otras alteraciones. La fibrogas-
troscopia realizada muestra la
siguiente imagen (Fig. 1). Figura |. Fibrogastroscopia.
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(Cuadl es el diagnéstico?

La fibrogastroscopia muestra pliegues hiper-
troficos, edematosos, eritematosos y friables a
nivel de cuerpo y antro gastricos, recubier-
tos de material blanquecino adherido a la
mucosa. Este hallazgo junto a la clinica del
paciente sugiere una gastropatia hipertrdfica
pierde-proteinas. Se recogen muestras para
biopsia. La histologfa evidencia cambios celu-
lares a nivel de cuerpo géstrico sugestivos de
infeccion virica, con inclusiones intranucleares
eosindfilas rodeadas por un halo claro. Se
determina la PCR para CMV, que es positiva,
siendo negativa la PCR para herpes 6,VEB asf
como la deteccién de H. pylori.

Con el diagndstico final de gastropatia hiper-
tréfica pierde-proteinas infantil, el paciente evo-
luciona favorablemente, con desaparicion de la
clinica a las 2 semanas y normalizacién analiti-
caalos |9 dias.

La enfermedad de Ménétrier de los adul-
tos se caracteriza por hiperplasia de la super-
ficie mucosa gastrica. Cursa con secrecién
excesiva de moco, produciendo hipoprotei-
nemia con hipoalbuminemia. En nifios, por
tener un curso diferente, se utiliza el término
gastropatia hipertrdfica pierde-proteinas
(GHPP).

La etiologia de la GHPP es desconocida. Se
ha asociado a diversos factores: dietéticos, toxi-
cos, autoinmunes, inmunoldgicos, alérgicos e
infecciosos, en especial a citomegalovirus. Otros
microorganismos relacionados son: H. pylori, C.
Jejunii, herpes, parainfluenzae, Mycoplasma, T palli-
dum, etc.

El primer caso asociado a CMV fue des-
crito en 1971 por Lachman. Desde entonces
un tercio de los casos publicados de GHPP se

han relacionado con este agente, por infeccién
primaria, reactivacion o reinfeccién por una cepa
diferente.

La enfermedad tiene una duracidon media
de entre 2 a 18 semanas. La clinica inicial es ines-
pecffica (vémitos, diarrea, dolor abdominal, cata-
rro de vias altas, malestar; fiebre, pérdida de peso,
astenia, anorexia), pudiendo desaparecer cuan-
do se evidencian los edemas. En el 10% de casos
se asocia una hemorragia gastrointestinal fran-
ca y anemia secundaria. Todos los pacientes pre-
sentan hipoproteinemia e hipoalbuminemia y
en mds de la mitad de los casos se constata la
presencia de eosinofilia periférica. En todos se
descarta la existencia de enfermedad hepati-
cay renal.

Las pérdidas proteicas por el tracto gas-
trointestinal pueden comprobarse cuantifican-
do la ay-antitripsina en heces o por el test de
Gordon. Se confirma determinando el conte-
nido proteico en el jugo gastrico o por gam-
magrafia abdominal con albimina®mTc. El estu-
dio radioldgico baritado tiene poco valory
la ecografia abdominal puede ayudar en la evo-
lucidn, observando pliegues gdstricos engro-
sados en forma de "circunvoluciones cerebra-
les". La endoscopia con biopsia de todo el gro-
sor de la mucosa da el diagndstico definitivo,
mostrando hiperplasia foveolar con infiltrado
linfocitico. Se han descrito casos pedidtricos
con minima inflamacién, propios del adulto.
Precisamente los casos con anatomfa patold-
gica atipica son los que presentan un curso cli-
nico mas térpido con posibilidad de maligni-
zacion. En éstos podria estar justificado reali-
zar un seguimiento estricto hasta la edad adul-
ta.
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Tabla I.
de Ménétrier (EM)
GHPP
Inicio clinico Brusco
Edemas >90%
Hipertrofia pliegues Cuerpo y fundus

Curso

Tiempo de resolucién Semanas

Autolimitado y benigno

Diferencias entre gastropatia hipertrdfica pierde-proteinas infantil (GHPP) y la enfermedad

EM (adulto)

Solapado, crdnico

<25%

Todo el estdmago
Crdnico. El 10% degeneran

No remision. Gastrectomia en el 66% de casos

Enlatabla | se reflejan las diferencias entre la
GHPP y la enfermedad de Ménétrier del adulto.

El tratamiento es sintomadtico y de sostén
(seroalbdmina, diuréticos, restriccion de sal, die-
ta hiperproteica, nutricién parenteral, anti-H, o
inhibidores de la bomba de protones). Se dis-
cute el papel de la terapia erradicadora de H.
pylori si bien en adultos su erradicacién ha mejo-
rado la sintomatologfa, en los casos pedidtricos
estd poco documentado.

DIAGNOSTICO
GASTROPATIA HIPERTROFICA PIERDE
PROTEINAS
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Vomitos y diarreas
V. Lépez, . Ortiz

Lactante de 3 meses que presenta decaimiento en contexto de un cua-
dro de 24 horas de evolucién de deposiciones liquidas sin productos pato-
I6gicos (unas 25 en total) y dos vémitos; afebril (Fig. ). Entre sus anteceden-
tes personales destacan un ingreso por gastroenteritis aguda con acidosis
metabdlica al mes de vida. A la exploracion fisica presenta mal estado gene-
ral, ojeroso, con ausencia de ldgrima y mucosa oral seca, tiempo de recapi-
larizacion capilar mayor de 4 segundos, cutis marmorata y coloracion pdélido-
grisdcea con cianosis peribucal, taquicardia de 200 Ipm con auscultacion car-
diaca normal, taquipnea superficial de 60 rpm con buena entrada de aire bila-
teral, sin ruidos sobreafiadidos; hipoactivo.

;Como calificarfa sindrémicamente este cuadro y cudl serfa su actuacién
inicial?

Figura I.
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(Cuadl es el diagnéstico?

Nos encontramos ante un paciente que sin-
drémicamente presenta un shock descompen-
sado en contexto de una deshidratacién grave
secundaria a gastroenteritis aguda.

Se inicié oxigenoterapia, se canalizé via peri-
férica y se extrajo muestra para analitica san-
guinea (Tabla I). Se administrd carga de volu-
men en forma de bicarbonato /6 molary se
comprobd que la analftica mostraba una acido-
sis metabdlica con pH 7,08, pCO; 51 mmHg,
bicarbonatos 12 mmol/L y una hipernatremia
grave de 164 mmol/L.

Dado el deterioro del estado general se
procedié a intubacién y traslado a UCIP don-
de precisd ventilacién mecdnica durante 3 dfas,
expansion de volumen y correcciones hidroe-
lectrolfticas asi como tratamiento antibidtico.
En el estudio etioldgico se demostrd la presen-
cia de rotavirus en heces. La recuperacién pos-
terior fue completa.

La gastroenteritis aguda (GEA) es una pato-
logfa muy frecuente en la edad pedidtrica (repre-
senta aproximadamente un 8% de las consultas
atendidas en Urgencias). Es mas frecuente en las
edades precoces (el 40% en menores de 2 afios)
y durante los meses de invierno. Generalmen-
te suele tratarse de un proceso benigno; sin
embargo, en ocasiones puede dar lugar a un cua-
dro grave como en el caso que aqui presenta-
mos. El diagndstico de GEA es clinico, basado
en el aumento del nimero de deposiciones y
en las caracteristicas de éstas, por lo que la rea-
lizacion de exploraciones complementarias estd
excepcionalmente indicada. La analitica sangui-
nea se realizard en casos de alteracién del esta-
do general, cuando existen signos de bacterie-
mia y en casos de deshidratacion grave. La radio-
logfa abdominal nos aporta poca informacién y

suele presentar niveles hidroaéreos. La compli-
cacién mds frecuente de la GEA es la deshidra-
tacidn aguda (DA). La pérdida de peso permi-
te la valoracidn exacta del grado de DA: <5%
de pérdida de peso, deshidratacion leve; 5-10%
del peso, deshidratacion moderada; pérdida
>|09%, deshidratacion grave. Pero en muchas
ocasiones no se tiene un peso reciente con el
que poder comparar, por lo que se han crea-
do mudltiples escalas que utilizan signos clinicos
para estimar la gravedad de la DA,

Una de las mds conocidas v utilizadas es la
Escala publicada por Gérelick en 1997 basada
en los siguientes signos clinicos:

Disminucién de la elasticidad cutdnea.
Tiempo de recapilarizacién > 2 segundos.
Ausencia de lagrimas.

Respiracion anormal.

Mucosas secas.

Ojos hundidos.

Pulso radial anormal.

Taquicardia.

Oliguria.

La presencia de |-3 signos indica deshidra-
tacion leve, entre 3y 6, deshidratacién mode-
rada y >6 sugiere deshidratacién grave.

Segun las variaciones en la composicion del
plasma, las DA se pueden clasificar en hipo, iso
o hipernatrémicas.

Las soluciones de rehidratacién oral (SRO)
son el pilar fundamental del tratamiento de la
DA, recomenddndose las hiposddicas y evitan-
do las bebidas comerciales para deportistas. Las
SRO son vélidas para cualquier tipo de deshi-
dratacidn, iso, hiper o hipotdnica, y en cualquier
grado de deshidratacion. Su uso es compatible
con el de fdrmacos antisecretores. La via de
eleccién de la rehidratacidn es la via oral, dejdn-
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dose la via intravenosa para cuando no sea posi-
ble usar la via oral: situacién de shock hipovo-
lémico, disminucién o pérdida del nivel de con-
ciencia, deshidratacién grave, fleo paralftico, pér-
didas fecales intensas, aspecto séptico o vémi-
tos incoercibles.

La técnica de rehidratacion consiste en
administrar pequefias cantidades de 5 ml cada
[-2 minutos, consiguiendo de esta manera unos
150-300 ml/h. Cuando existen vémitos muy
intensos, se puede optar por administrar la SRO
por sonda nasogdstrica a débito continuo. La
reposicién de las pérdidas calculadas se efec-
tuard en 4-6 horas en las deshidrataciones hipo-
isonatrémicas y de forma mas lenta (12-24
horas) en caso de deshidrataciones hipernatré-
micas. Debemos recordar reponer ademds las
pérdidas sucesivas con unos 10 ml/kg por cada
deposicion y unos 2 ml/kg por cada vémito.

En cuanto a la alimentacién, no se aconse-
ja realizar ayuno mds alld de las 4-6 horas. Hay
que evitar los alimentos grasos o excesivamen-
te dulces, que actian aumentando la osmolari-
dad y empeorando la sintomatologfa.
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En los dltimos afios se han introducido nue-
vos farmacos que han probado su utilidad en
el tratamiento de la GEA. Racecadotrilo es un
agente antisecretor, que actla inhibiendo la
encefalinasa intestinal y, por tanto, disminuye
la secrecién de agua y electrdlitos sin alterar
la motilidad intestinal.

DIAGNOSTICOS
GASTROENTERITIS POR ROTAVIRUS.
SHOCK HIPOVOLEMICO POR
DESHIDRATACION

BIBLIOGRAFIA

I, Quintilld JM. Gastroenterits Aguda. En: Urgencias en
Pediatrfa 4* ed. Pdg 183-194

2. Alvarez G.y col. Diarrea infantil: revisién y actualiza-
cién. 2006. Sociedad Espafiola de Urgencias Pediatrfa.

3. Armon K. Stephenson T. An evidence and consensus
based guideline for acute diarrhoea management. Arch
Dis Child 2001;85(2):132-42.

4. Gorelick MH, Shaw KN, Murphy KO.Validity and Reklia-
bility of Clinical Sings in the Diagnosis of Dehidratation
in Children. Pediatrics 1997; 99:e6.






I Casos Clinicos en Urgencias Pedidtricas m

Rectorragia
A. Escriba, M. Castillo

Lactante de 8 meses que consulta por presentar rectorragia asociada a
las 3 dltimas deposiciones y un vémito de caracteristicas alimenticias coin-
cidiendo con la dltima toma. Explican presencia de restos hemdticos de color
rojo brillante entremezclados con las heces. La familia no refiere variacion en
la frecuencia deposicional ni en la consistencia de las heces. Como antece-
dentes de interés destacan la ausencia de episodios similares anteriores y la
presencia de una dermatitis atdpica severa en el paciente y sus 2 hermanos.

El paciente estd estable, eutérmico, taquicdrdico (FC 122 Ipm) y nor-
motenso (TA 100/57 mmHg). En la exploracién fisica destaca palidez cutd-
nea, el abdomen es blando, depresible y levemente distendido, y el tacto rec-
tal revela restos hemdticos frescos con algin codgulo. Se orienta el caso como
una rectorragia leve de probable origen intestinal distal. Durante la estancia
en Urgencias el paciente presenta empeoramiento del estado general con
postracion y aumento de la palidez cutdnea. Se retira el pafial y se objetiva
un sangrado masivo. Se inicia oxigenoterapia, se canaliza via y se administra
carga de volumen con suero salino fisioldgico a 20 cc/kg. Se extrae analftica
sanguinea con pruebas cruzadas: Hb 9,7 g/dl, Hto 30,8%,VCM 73 fl, HCM
23,1 pg, leucocitos, plaquetas y pruebas de coagulacién normales. Se consi-
gue la estabilizacién del paciente y un aparente cese del sangrado activo. Pen-
sando en una posible
invaginacion intestinal se
realiza una ecograffa
abdominal que resulta
normal. Se amplia el estu-
dio mediante una gam-
magrafia abdominal (Fig.

).

Figura |. Gammagrafia abdominal.
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(Cuadl es el diagnéstico?

La gammagrafia abdominal muestra un diver-
ticulo de Meckel. Se realiza una laparotomia
transversa inferior derecha y se objetiva la exis-
tencia de una lesién diverticulara 70 cm de la
valvula ileocecal (Fig. 2). Se realiza una resec-
cidn intestinal segmentaria que incluye el diver-
ticulo y se efectlia una apendicectomia profildc-
tica. La anatomia patoldgica de la pieza confir-
ma la presencia de tejido géstrico. El postope-
ratorio cursa sin incidencias.

El diverticulo de Meckel tiene su origen en
un defecto embrioldgico en el cierre del con-
ducto onfalomesentérico que habitualmente
ocurre hacia las 7 semanas de gestacién. El diver-
ticulo de Meckel tipico es un saco de unos 3-6
c¢m de longitud que se localiza a 50-70 cm del
borde antimesentérico de la vélvula ileocecal. Es
la malformacién gastrointestinal congénita mas
frecuente, afectando aproximadamente al 2%
de la poblacién general. Respecto a la inciden-
cia no existen diferencias significativas entre
sexos, pero s se ha observado que la presencia
de complicaciones es hasta 5 veces més frecuen-
te en los varones. La mayorfa de los casos son
asintomadticos. Los sintomdticos suelen debutar
entre los 2 y 8 afios de edad. En la edad pedid-

Figura 2. Pieza quirdrgica (diverticulo de Meckel).

trica la forma clinica mds frecuente es una rec-
torragia, habitualmente indolora, que puede ser
leve o masiva. Este sangrado es habitualmente
secundario a la presencia de mucosa ectdpica
en el diverticulo (gastrica en el 63% de los casos)
que erosiona la pared del mismo. En edades
pedidtricas avanzadas hasta el 40% de los diver-
ticulos de Meckel se manifiestan como una obs-
truccion intestinal, siendo la diverticulitis la ter-
cera forma mas frecuente de presentacion.

El diagndstico depende de la presentacion
clinica. Cuando se manifiesta como una rec-
torragia, la gammagrafia con tecnecio 99m es
la prueba de eleccién, presentando una sen-
sibilidad del 85% y una especificidad del 95%.
La arteriografia puede ser Util en pacientes con
alta sospecha de diverticulo de Meckel, y con
una gammagrafia normal, ya que puede mos-
trar la presencia de arterias andmalas. Cuan-
do el diverticulo de Meckel se presenta como
una obstruccion, el diagndstico suele ser intrao-
peratorio. Pruebas de imagen como la TAC
o la ecograffa no han demostrado ser de gran
utilidad.

El tratamiento del diverticulo de Meckel sin-
tomdtico es siempre la extirpacidn quirdrgica,
pero no existe consenso respecto a la necesi-
dad de tratamiento del diverticulo de Meckel
de hallazgo incidental.

DIAGNOSTICO
DIVERTICULO DE MECKEL
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Cianosis
M. Garcia, R. Garrido

Nifia de 22 meses que acude a Urgencias por coloracién azul-grisicea
generalizada e irritabilidad de aparicién aguda.

La familia refiere que la clinica se ha iniciado de forma subita. La pacien-
te se ha despertado de la siesta con mal aspecto general, coloracién cutd-
nea azul y llanto persistente, sin otra sintomatologia acompafante. No expli-
can ingesta de téxicos ni de cuerpos extrafios. Como antecedentes patold-
gicos la paciente tuvo una bronquiolitis a los 2 meses de vida. No hay ante-
cedentes familiares de interés.

Se toman constantes: saturacién Hb 90% (FIO, 24%), FC: 200 Ipm, FR: 38
rpm, TA: 107/63 mmHg, T% 37,6°C. Se administra oxigeno en mascarilla con
FiO, 50%.

A la exploracion fisica la paciente presenta un mal aspecto general con
cianosis central. Hay una buena perfusién periférica con pulsos periféricos
presentes y simétricos. Exploracidn cardiorrespiratoria: tonos ritmicos sin
soplos, taquipnea, sin tiraje, buena entrada de aire bilateral, sin ruidos sobre-
afiadidos.

El abdomen es normal, sin masas ni visceromegalias. La paciente esta
inquieta sin disminucién del nivel de conciencia y no se objetivan focalidades
neuroldgicas. Persiste saturacion de Hb del 90% a pesar de la administracién
de oxigeno al 50%.

Figura I.
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Se le realiza analitica de sangre y radiografia de térax. Durante la extraccién de la analitica se

puede observar que la sangre presenta un color marrdn oscuro (Fig. |). El hemograma, la gaso-

metria y la radiografia de térax son normales.

La paciente muestra el siguiente aspecto (Figs.2 y 3).

Figura 2.

Figura 3.

¢Cuadl es el diagnéstico?

Ante la clinica de la paciente, que presen-
ta una cianosis central, de aparicion aguda, que
no responde a la administracidn de oxigeno y
una coloracion de la sangre muy caracteristica
(marrdn achocolatado) la orientacién diagnds-
tica es de metahemoglobinemia. Se solicita al
laboratorio de forma urgente una cooximetria
que pone de manifesto unos niveles de meta-
hemoglobina del 49,9% que confirman la sos-
pecha diagndstica.

Se administra un bolus de azul de metileno
a | mg/kg evy carbdn activado a | g/kg A los
30 minutos la paciente presenta una mejorfa
importante en su aspecto general, con desapa-
ricion de la cianosis. La analftica de control a los
60 minutos muestra una metahemoglobina del

3,5%. Ingresa para observacién y control evo-
lutivo siendo dada de alta a las |2 horas.

La metahemoglobinemia es una causa infre-
cuente pero tratable de cianosis en la infancia.
Se trata de una condicién clinica producida por
la oxidacién de la molécula de hierro de la
hemoglobina, de estado ferroso (Fe **) a esta-
do férrico (Fe***). Esto produce una incapaci-
dad de la hemoglobina para unirse y transpor-
tar oxigeno. En condiciones normales un 3% de
la hemoglobina total es oxidada a metahemo-
globina; existe un sistema enzimético (citocro-
mo B5 reductasa y metahemoglobina reducta-
sa) que mantiene los niveles por debajo del 1%.

La metahemoglobinemia puede ser congé-
nita o adquirida. En los casos congénitos pue-



de deberse a un déficit enzimdtico o por hemo-
globinopatfas (Hb M). En los casos adquiridos
la metahemoglobina se produce por la exposi-
cién a agentes oxidantes como los nitratos inor-
gdnicos (zanahoria, espinacas, brécoli, etc., espe-
cialmente si se guardan en la nevera después
de su preparacién), anilinas (tintes, pinturas, bar-
niz), medicamentos (sulfamidas, antimaldricos,
agentes anestésicos, etc.) o aguas contamina-
das con elevados niveles de nitratos. General-
mente la sintomatologfa aparece tras -2 horas
de exposicidn a los téxicos.

Reinterrogando a los padres, éstos refieren
haber pintado la casa la semana anteriory que
la nifia habfa comido pollo precocinado antes
de la siesta. A los pocos dfas se dieron 2 casos
mds en la misma zona de metahemoglobine-
mia en adultos atribuidos a un pollo precocina-
do con elevados niveles de nitratos.

La clinica varia segiin los niveles de metahe-
moglobina en sangre y es debida a la hipoxia tisu-
lar: niveles de metaHb < 20%: ausencia de sin-
tomas, cianosis generalizada; metaHb >25%: cefa-
lea, disnea, taquicardia, irritabilidad, dificultad res-
piratoria, debilidad, confusion; metaHb 50-70%:
letargia, arritmias, acidosis, convulsiones, altera-
cion del nivel de conciencia; metaHb >70%: letal.

El diagndstico de esta entidad se basa en la
anamnesis y exploracion ffsica, la coloracién
caracteristica de la sangre y la medida directa
de la metahemoglobina en sangre (cooxime-
tria). La pulsioximetria no es Util en los pacien-
tes con metahemoglobinemia ya que no refle-
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ja el nivel de hipoxia, mostrando una saturacién
de hemoglobina falsamente elevada. En la gaso-
metria arterial la PaO; es normal, ya que hay
un correcto funcionamiento pulmonar con
aporte de oxigeno en sangre, pero sin capaci-
dad de transporte por la hemoglobina.

El tratamiento de la metahemoglobinemia
es el azul de metileno a |-2 mg/kg ev a infun-
dir en 5 minutos. Se tratan los pacientes con
valores de metahemoglobina del 20% y que
estdn sintomdticos, o con valores del 30% y asin-
tomdticos. Sila cianosis no desaparece en |
hora se puede administrar una segunda dosis
(maximo 7 mg/kg). Otros tratamientos son la
exsanguinotransfusion o la camara hiperbdrica.
En estudios recientes se propone como trata-
mientos atternativos la N-acetilcisteina y la cime-
tedina. Asimismo se administrard oxigeno suple-
mentario y una perfusion glucosada.

DIAGNOSTICO
METAHEMOGLOBINEMIA
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Eritrodermia

M. Trivifio, S. Ricart

Paciente de 3 afios y 7 meses que consulta por presentar lesiones cuta-
neas pruriginosas de 3 dfas de evolucién. Refieren que el cuadro se inicia con
lesiones peribucales que se han ido extendiendo progresivamente a tronco
y genitales, junto con la aparicidn de febricula en los dltimos 2 dfas. Orienta-
da inicialmente como brote de dermatitis atdpica, recibe tratamiento corti-
coideo (oral y tépico) junto con antihistaminicos, sin apreciar mejorfa. No
refieren picaduras de insecto, arafiazos ni lesiones previas. Como anteceden-
tes a destacar presenta una dermatitis atépica. En la exploracion fisica se obser-
va en la regién peribucal la
presencia de eritema jun- I
to con costras melicéricas
y labios fisurados (Fig. I).
Discreto edema bipalpe-
bral. Eritrodermia en tron-
co, pliegues y zona genital
e inicio de descamacion en
cuello y ambas axilas (Fig.

2). Presenta amigdalas
hipertrdficas, simétricas y
con exudados. El resto de Figura I.

la exploracién fisica por I
aparatos es normal. Se rea-
liza una analftica sanguinea I
con hemocultivo donde
destaca una leucocitosis de
20.400/mm?3  (linfocitos
32,6% /monocitos 5, 1%/
neutrdfilos 56%), PCR < 5
mg/L e hipertransaminase-
mia (ALT 317 UI/L, AST
75 UI/L). Equilibrio, iono-
grama, CPK normales. Fro-

tis faringeo para S. pyogenes Figura 2.
negativo.
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(Cual es el diagnéstico?

Se ingresa a la paciente para tratamiento y
control clinico. Con la orientacion diagndstica de
sindrome de la piel escaldada se inicia tratamien-
to endovenoso con amoxicilina-clavuldnico, anal-
gésicos y antihistaminicos, previa recogida de fro-
tis (faringeo, axilar; vaginal, perianal, &tico, nasal y
conjuntival) para cultivo. En los tres Ultimos cre-
cen colonias de S. aureus sensible a amoxicilina-
clavuldnico. El hemocultivo resulta negativo. A las
72 horas del ingreso se repite analitica sanguinea
donde se objetiva disminucidn de la hipertran-
saminemia. Al sexto dfa de ingreso la paciente
presenta ya sélo signos descamativos, por lo que
se da de alta a domicilio y se completan 4 dias
mds de tratamiento antibidtico oral.

El sindrome de la piel escaldada, o también
conocido como enfermedad de Ritter; es una
enfermedad cutdnea ampollosa causada por la
toxina exfoliativa del S. aureus grupo |l. Las dos
toxinas principales descritas en seres humanos
son ETA'y ETB, ambas con actividad proteasa y
epidermolitica, causando descamacién intraepi-
dérmica. Es mas frecuente en nifios menores de
5 afios y lactantes, probablemente debido al
menor aclaramiento de las toxinas por inmadu-
rez del sistema renal. La infeccidn inicial se sue-
le localizar en nasofaringe, conjuntiva o cordén
umbilical v, desde aqui, la toxina pasa al torren-
te sanguineo dando las manifestaciones clinicas
a distancia caracterifsticas. El cuadro clinico sue-
le iniciarse con una eritrodermia generalizada
que suele ser mds intensa en pliegues y, frecuen-
temente, se acompafa de fiebre, irritabilidad e
hiperestesia cutanea. Posteriormente, se forman
ampollas flicidas que tienden a romperse con
facilidad, con signo de Nikoslky positivo, ofre-
ciendo la piel un aspecto descamado. El diag-
ndstico es clinico, pues el aislamiento de S. aureus

de las lesiones y zonas de colonizacién (fosas
nasales y secreciones oculares) no es sensible
ni especifico. No existe septicemia, por lo que
el hemocultivo sélo es positivo en < 5% de los
casos. La biopsia cutdnea puede ayudar en los
casos dudosos, puesto que es tipico hallar un
despegamiento epidérmico muy superficial (a
nivel de la capa granulosa). El diagndstico dife-
rencial se debe realizar fundamentalmente con
la necrdlisis epidérmica téxica (también cono-
cida como sindrome de Lyell), proceso desen-
cadenado por farmacos. En este caso la morta-
lidad es mds elevada, de hasta un 40%, existe
afectacion de mucosas vy en la histologfa se apre-
cia un despegamiento mds profundo, a nivel de
la unién dermoepidérmica. Las posibles compli-
caciones del sindrome de la piel escaldada son
la pérdida de liquidos vy la sobreinfeccion por
bacterias gramnegativas (especialmente en neo-
natos y lactantes), por lo que debe instaurarse
tratamiento antibidtico y de sostén, con un estre-
cho control clinico e hidroelectrolitico. El pro-
ndstico es generalmente bueno v el tratamien-
to se suele iniciar con cloxacilina, cefazolina o
amoxicilina-clavuldnico endovenosos.

DIAGNOSTICO
SINDROME DE LA PIEL ESCALDADA
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Exantema y plaquetopenia

V. Arias, . Ortiz

Vardn de 5 meses de edad, sin antecedentes patoldgicos de interés,
que consulté en Urgencias por exantema petequial de horas de evolucidn y
edema de mano y pierna izquierda, acompafiandose de fiebre de 39°C. No

presentaba otra clinica
acompafante. El dnico
antecedente a destacar era
una dermatitis rebelde al
tratamiento. En la explora-
cion fisica estaba estable
hemodindmicamente y afe-
bril. Destacaba eczema
facial (Fig. 1) y en zona del
pafial con lesiones de ras-
cado. Ademas presentaba
edema y petequias en
mano Yy rodilla izquierdas
(Fig. 2), siendo el resto de
exploracion fisica normal.
Se cursé analitica sangui-
nea destacando una eleva-
cién de los reactantes de
fase aguda (PCR 82,7 mg/|
y PCT 32 ng/ml) vy una pla-
quetopenia (75.000/mm?3).
Las pruebas de coagula-
cidén no mostraban altera-
ciones. Se realizaron radio-
graffa y ecografia de mano
y rodilla izquierda, y radio-
grafia de térax siendo nor-
males. Se cursé hemocul-
tivo (negativo a los cinco
dfas) y serologfas viricas
(citomegalovirus, virs Ebs-

Figura I.

Figura 2.
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tein Barr, enterovirus) negativas. Se ingresd al paciente en planta de hospitalizacién donde se pro-
siguid el estudio. Se realizd biopsia cutdnea compatible con vasculitis leucocitoclastica. Los estu-
dios de funcion hematoldgica revelaron la existencia de una trombocitopenia grave persistente, con
volumen plaquetario bajo (6.8 fl). En el estudio inmunitario destacaba un IgM sérica baja (205 mg/L),
elevacion de IgA (999 mg/L) e IgE (213 KUI/L), e 1gG normal. En cuanto a la inmunidad celular; habia
afteracién de la respuesta proliferativa a mitdgenos y ausencia de isohemaglutininas. El complemen-
to era normal. Se realizé también estudio alergoldgico, destacando aumento de IgkE especffica a pro-
teinas de leche de vaca y pldtano. Clinicamente presentd infecciones de repeticidn (gastroenteri-
tis, otitis e infecciones respiratorias), anemia progresiva que precisé varias transfusiones de hema-
ties y sangrados digestivos secundarios a la plaquetopenia en las semanas siguientes al debut.

(Cuadl es el diagnéstico?

Ante la clinica de purpura secundaria a
trombocitopenia, eccema e infecciones de repe-
ticidn, se realizd estudio genético al paciente y
a los familiares de primer grado, en busqueda
de las mutaciones mds frecuentes causantes del
Sindrome de Wiskott-Aldrich (WAS). Los resul-
tados fueron los siguientes: el paciente estaba
afecto de mutacién en el intrén 6 (Xp!1.22-
pl1.23),y la madre era portadora de la muta-
cién. El padre y el hermano no estaban afectos.
Con el diagndstico de WAS se inicié tratamien-
to antibidtico profildctico, dieta exenta de leche
de vaca y platano y se realizé trasplante de
médula dsea de un hermano HLA-DR compa-
tible con perfecta tolerancia. El dfa 14 postrans-
plante presentd un 96% de linfocitos del donan-
te en sangre periférica.

El sindrome de Wiskott-Aldrich (WAS) es
una inmunodeficiencia combinada grave, aso-
ciada a trombopenia y dermatitis atdpica. Se
transmite de forma recesiva ligada al Xy la
incidencia es de 9 de cada 106 recién nacidos

vivos. Clinicamente se presenta como purpu-
ra'y hemorragias secundarias a trombocitope-
nia, eccema e infecciones de repeticién. Pue-
de asociar patologfas autoinmunes y aumen-
to del riesgo de desarrollar enfermedades neo-
pldsicas. En el estudio inmunoldgico encontra-
mos alteracién de la inmunidad humoral
(aumento de IgA e IgE, descenso de IgM v alte-
raciéon de la sintesis de anticuerpos) y de la
inmunidad celular (alteracién de la funcién de
los linfocitos). Ademds predispone a la atopia
y a la alergia. El diagndstico es fundamental-
mente de sospecha ante un vardn con trom-
bopenia y disminucidn del volumen plaqueta-
rio, infecciones de repeticion y dermatitis até-
pica. La confirmacion de la enfermedad se rea-
liza mediante estudio genético. El trasplante
de medula ésea (TMO) alogénico es la Unica
opcidn terapéutica curativa en el WAS, aun-
que no debe olvidarse el tratamiento sinto-
matico (esplenectomia, gammaglobulina, pro-
filaxis antibidtica).



El presente caso ilustra que el diagndstico
y el tratamiento precoz es la Unica opcidn tera-
péutica que garantiza la curacién de la enfer-
medad y la supervivencia del paciente.

DIAGNOSTICO
SINDROME DE WISKOTT-ALDRICH
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Cefalea y vomitos en niino

con mastoiditis
V. Arias, E. Moling, J. Ortiz

Nifio de 3 afios y 9 meses
que consulta en Urgencias
por otalgia izquierda, fiebre y
vomitos de 24 horas de evo-
lucién. En la exploracién fisica
destaca edema y eritema
retroauricular izquierdo con
desplazamiento del pabellén
auricular y ttmpano izquierdo
abombado. La analitica mues-
tra una leucocitosis de
[5.200/mm? con desviacién
izquierda y PCR de 338 mg/L. Figura 1.

Ante la sospecha de mas- |
toiditis se realiza TAC de mas-
toides que muestra signos de
otomastoiditis bilateral. Se
ingresa y se inicia tratamiento
con cefotaxima endovenosa
con desaparicién de la fiebre y
mejorfa de los signos inflama-
torios externos. Al 4° dfa de
ingreso presenta, de forma subi-
1a, cefalea intensa y vémitos con
tendencia a la somnolencia.

Con la sospecha clinica de
hipertension intracraneal se
realiza fondo de ojo con resul-
tado normal y posteriormen-
te una TAC cerebral (Fig. 1)y
una angio-RM (Fig. 2) cerebral.

Figura 2.
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(Cual es el diagnéstico?

LaTAC cerebral muestra una trombosis del
seno transverso izquierdo y en la angio-RM se
observa la interrupcion del flujo a través del
mismo.

Se instaurd terapia con enoxaparina subcu-
tdnea (1,5 mg/kg/dia) y metilprednisolona endo-
venosa. La clinica mejord progresivamente con
desaparicion de la cefalea y los vomitos. A los 23
dfas de ingreso se realizé RM cerebral de con-
trol que no mostraba progresién de la trombo-
sis. Se completaron 2| dias de tratamiento con
cefotaxima endovenosa y posteriormente 4
semanas mds de amoxicilina-clavuldnico oral. Se
realizé estudio de coagulacidon que fue normal.
Se mantuvo la enoxaparina subcutdnea durante
I'5 dfas. La evolucion clinica y radioldgica fue bue-
na.

Las complicaciones de la otitis media agu-
da se clasifican en intratemporales (mastoiditis,
petrositis, laberintitis y pardlisis facial) y extra-
temporales (meningitis, absceso subdural, extra-
dural o cerebral, tromboflebitis de los senos
venosos e hipertension intracraneal benigna).

La incidencia de trombosis del seno lateral
varia entre el 0,05 y 0,15% de las complicacio-
nes endocraneales de la otitis media aguda.

Entre las manifestaciones clinicas que deben
hacer sospechar esta patologia hay que desta-
car la fiebre persistente, cefalea, meningismo y
alteraciones del nivel de conciencia en un
paciente afecto de otitis media. Puede iniciarse
de forma aguda, subaguda o ser un hallazgo
casual en las pruebas de imagen.

La trombosis del seno lateral puede produ-
cirse por contigiidad del foco infeccioso con el
endotelio vascular o por expansién de la infec-
cién a través del sistema venoso.

Las técnicas de neuroimagen son imprescin-
dibles para el diagndstico. Puede utilizarse la TAC
o la RM con contraste vy la angio-RM, destacan-
do estas dos Ultimas por su mayor sensibilidad.

El antibidtico indicado son las cefalospori-
nas endovenosas asociadas o no a vancomici-
na. El tratamiento anticoagulante con enoxapa-
rina estd discutido v las indicaciones actuales
serfan la existencia de un trombo en progre-
sién, émbolos sépticos o persistencia de la cli-
nica neuroldgica. Puede asociarse corticotera-
pia si existen signos de hipertension intracra-
neal o progresidn de la trombosis.

En los casos con mala respuesta tras 48 horas
de antibioterapia estd indicado el tratamiento
quirdrgico mediante mastoidectomfa, ligadura de
la vena yugular interna o trombectomfa.

DIAGNOSTICOS

OTITIS MEDIA

MASTOIDITIS

TROMBOSIS DE SENO TRANSVERSO
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Hemoptisis

S. Ferndndez E. Gargallo

Paciente de 14 afios que consulta a urgencias por esputos con sangre

(hemoptisis) en unas | | ocasiones en las Ultimas 24 horas. Presenta tos seca
de 15 dfas de evolucién y dolor interescapular intermitente desde hace apro-
ximadamente | mes. Afebril en todo momento. No refiere astenia, pérdida
de peso, sudoracion ni otra sintomatologia acompafante.

Antecedentes personales: Natural de Ecuador sin realizar ningln viaje a

su pals en los Ultimos 5 afios.Vacunada con BCG (vacuna Calmette-Gué-

rin) al nacimiento. Convive con 3 adultos y 2 nifios sin sintomas respirato-

rios. Sin otros anteceden-
tes patoldgicos de interés.
No alergias medicamento-
sas conocidas.

En urgencias las cons-
tantes de la paciente son
normales y la exploracion
fisica es anodina, salvo la
auscultacién de algunos
sibilantes aislados. Se soli-
cita una analitica sanguinea
(normal) y una Radiografia
(Rx) de tdrax (Fig. ). ;Qué
observa en esta Rx!

Se ingresa a la pacien-
te y posteriormente se
realiza otra técnica de ima-
gen (Fig. 2) que apoya la
sospecha diagndstica de la
primera prueba.

Figura I.

Figura 2.
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(Cuadl es el diagnéstico?

En la Rx de térax se observa una imagen
nodular cavitada en dpex superior izquierdo. Con
la sospecha diagndstica de Tuberculosis Pulmonar
post-primaria (reactivacion) se realiza la prueba
de la tuberculina (PPD) y se decide ingreso hos-
pitalario con aislamiento aéreo, iniciando trata-
miento con 4 fdrmacos antituberculosos (isonia-
zida, pirazinamida, rifampicina y etambutol).

A las pocas horas de ingreso realiza una
hemoptisis grave, cuantificindose 200-300 ml de
sangre roja, por lo que es trasladada a la Unidad
de Cuidados Intensivos (UCI) para control hemo-
dindmico. Se realiza TAC tordcico (figura 2) don-
de se observa una condensacién parenquima-
tosa en segmento apical posterior del Iébulo supe-
rior izquierdo, con cavitacidn central, e imdgenes
de bronquiolitis adyacente. También se observan
multiples adenopatfas hiliares y mediastinicas, con
compresion extrinseca del bronquio del I6bulo
inferiory de la lingula, y ocupacién parcial por con-
tenido hemdtico o material purulento.Todos estos
hallazgos son sugestivos de infeccién tuberculosa
pulmonar: Se inicia recogida de esputos respira-
torios para estudio microbioldgico.

Durante su estancia en UCI se mantiene
hemodindmicamente estable y sin presentar
mas episodios de hemoptisis por lo que es tras-
ladada de nuevo a planta de hospitalizacion. La
lectura del PPD a las 72 horas es de 25 mm. Se
realiza estudio de contactos convivientes con
Rx de térax y colocacion de PPD (siendo todas
las Rx normales y los PPD negativos).Tras 3
baciloscopias negativas, buena adherencia y tole-
rancia del tratamiento, controles analiticos nor-
males (incluyendo funcién hepdtica completa)
y dada la desaparicion de los sintomas, la pacien-
te es dada de alta con seguimiento ambulato-
rio por parte de la Unidad de Infecciosas.

La tuberculosis sigue siendo un problema de
salud publica, considerandose que una tercera
parte de la poblacién mundial estd infectada y
con mds de dos millones de muertes anuales. El

descenso previo de la incidencia de casos en
Espafia se ha visto parado desde el afio 2004,
dado el importante incremento de los casos de
pacientes inmigrantes procedentes de paises con
alta tasa de incidencia de tuberculosis. La tasa de
incidencia global anual en Espafa es de unos 20-
30 casos por cada 100.000 habitantes, De éstos,
el 10% aproximadamente corresponde a nifios
menores de 14 afios.

La tuberculosis infantil es un dato clave en la
epidemiologfa de la infeccidn, porque sugiere que
existe un adulto bacilifero cerca que se debe
detectar y tratar precozmente. Con frecuencia
los nifios son diagnosticados de infeccidn laten-
te o activa durante los estudios de contactos. En
la edad pedidtrica existen importantes diferen-
cias de manejo respecto a los adultos, dado su
comportamiento diferencial: mayor vulnerabili-
dad a la enfermedad, mayor reactivacion en eda-
des precoces al contagio, mayor frecuencia de
formas graves (tuberculosis miliar y meningea) y
mayores dificultades en el diagndstico clinico de
la infeccidn latente y de la enfermedad activa.

En cuanto a la patogenia, observamos que
la evolucidn de la enfermedad pulmonar es a
partir de un complejo primario (chancro de ino-
culacién de Ghon, linfangitis v ganglios afecta-
dos), generalmente en un paciente inicialmente
asintomdtico. Si evoluciona la inflamacién pue-
de comprimir bronquios adyacentes, e incluso
llegar a producir la cldsica neumonia caseosa. En
estos momentos son sintomas frecuentes la afec-
tacion del estado general, fiebre en agujas, pali-
dez, tos y disnea. La formacién de cavernas con
material purulento es poco frecuente en la edad
pedidtrica, siendo mds vistas en adolescentes y
adultos, como es nuestro caso. Si asocia ruptu-
ra de un vaso sanguineo adyacente puede pro-
ducirse hemoptisis (como en nuestro caso).

El diagndstico se realiza por la combinacién
de la sospecha clinica, la Rx de térax/TAC tord-
cico y el PPD. Se recomienda la realizacion de



TAC en casos con radiologia negativa en meno-
res de 5 afios, tuberculinas de > 20 mm o con-
tactos intimos de pacientes baciliferos. EI PPD
es positivo cuando el didmetro de la induracién
alas 72 horas es = 5 mm en nifios contactos
intimos de casos de tuberculosis, nifios con sos-
pecha clinico o radioldgica de enfermedad tuber-
culosa, nifios inmunodeprimidos (incluye VIH) y
nifos convertores con PPD previamente nega-
tivo. Una induracion de = |0 mm se considera
siempre positiva, incluyendo nifios de comuni-
dades de alto riesgo e inmigrantes. En nifios vacu-
nados con BCG una reaccién = |5 mm siem-
pre se considera positiva. Si su administracién
es en les Uttimos 3 afios, una reaccion = 10 mm
se considerard un efecto post-vacunal. Si esta
hace mds de 3 afios o una sola dosis al nacimien-
to la lectura se realizard como si no estuviera
vacunado. Es importante tener en cuenta las limi-
taciones del PPD en esta franja de edad, con
elevado nimero de falsos negativos y positi-
vos (vacunados de la BCG e infecciones por
micobacterias atipicas). En los Ultimos afos se
estdn utilizando nuevas técnicas diagndsticas en
sangre, como son la cuantificacién in vitro de
la produccion de Interferén-Gamma especifico
de Mycobacterium tuberculosis, que podnian ayu-
dar a obtener un diagndstico méds precoz, gra-
cias a su mayor sensibilidad y especificidad res-
pecto a la prueba de la tuberculina.

El diagndstico de confirmacién es microbio-
|6gico, con deteccidn de la bacteria en diferentes
tipos de muestras mediante la baciloscopia, culti-
vos especificos o con nuevas técnicas molecula-
res (reaccion en cadena de la polimerasa (PCR).
En nifios entre 8-10 afios se puede aumentar la
expectoracién con la nebulizacién de sueros sali-
nos hipertodnicos. En niflos mas pequefios habi-
tualmente las muestras se obtienen mediante aspi-
rado géstrico en ayunas por las mafianas.

Segun las Ultimas recomendaciones el tra-
tamiento inicial serfa en todos los casos con 4
farmacos (isoniazida, pirazinamida, rifampicina y
etambutol) durante 2 meses y 2 farmacos (iso-
niazida y rifampicina) 4 meses mas. Esto es debi-
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do al importante aumento de cepas multiresis-
tentes en los Ultimos afios de distribucién casi
universal. Destacamos la importancia del con-
trol de la adherencia al tratamiento vy la educa-
cion sanitaria de los pacientes y familia.

Por dltimo, una de las complicaciones de
la tuberculosis pulmonar puede ser la hemop-
tisis, siendo mds bien rara pero que puede com-
portar una importante mortalidad. Se produ-
ce normalmente por extensién de la infeccidn
a las arterias bronquiales, con laceracion de la
pared arterial y paso de contenido hematico al
bronquio o a una caverna. La hemoptisis en
nifos suele ser de escasa cuantia y se resuelve
espontdneamente. Por ello, la conducta inicial
debe ser expectante, siendo suficiente con
monitorizacion del paciente y si es necesario
uso de drogas vasoconstrictoras y opidceas para
el control de la tos. Si a pesar de éstas medidas
sigue sangrando, puede ser necesario realizar
una broncoscopia con finalidad diagndstico-tera-
péutica o, en casos muy excepcionales, la embo-
lizacién o cirugfa de las arterias dafadas.

DIAGNOSTICOS
TUBERCULOSIS PULMONAR
HEMOPTISIS
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