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Prologo

La docencia en medicina y concretamente en Pediatria es uno de los gran-
des retos de nuestra profesion. La velocidad de los avances cientfificos en
nuestro siglo es realmente dificil de asimilar; nuestros conocimientos cambian
en un afio, estos cambios son tanto patogénicos como de diagndstico y tera-
péutica. A todo ello conviene afiadir los cambios clinicos que se estdn apre-
ciando en numerosas enfermedades, en algunos casos por la transformacién
inmunoldgica no total como ocurre con algunas vacunas y en otros por la
presencia de enfermedades ya olvidadas y reaparecidas tanto por la inmigra-
cién como por mutaciones génicas de los microorganismos, que influye
con toda seguridad sobre su agresividad.

Todo ello influye sobre el tipo de docencia que se debe hacer como for-
macién médica continuada, ésta debe ser tanto tedrica como prdctica. La for-
macion tedrica deberd incluir los cambios anteriormente resefiados de etio-
logfa, patogenia, diagndsticos y de nuevas directrices terapéuticas. Por otro
lado se hace obligada una formacidn clinica, la cual Idgicamente sdlo es posi-
ble mediante la presentacién de imdgenes con el de siempre que “una ima-
gen vale mds que cien palabras”. Esta es la idea bdsica del presente libro y de
otros anteriormente publicados, con la consecucién desde una imagen lle-
gar a un diagndstico.

Desde la Direccién de Docencia del Hospital Universitario de Sant Joan
de Déu de Barcelona , nos sentimos orgullosos que no solo el staff del hos-
pital, sino las promociones mds jévenes que hacen su labor profesional, inclu-
so en periodo de aprendizaje como es el caso de residentes o asistentes,
tengan la preocupacién de esta faceta docente, como indicativo bésico de
una formacién profesional completa tanto en la teoria como en la humani-
zacion y deberes que deben ser los principios de nuestro quehacer de médi-
co.

También quiero agradecer a todos los que han participado escribiendo
los casos, a los que lo han tutorizado vy al Dr. Carlos Luaces principal promo-
tor del presente libro.

Enhorabuena.

R.Jiménez Gonzilez
Catedrdtico de Pediatria
Director de Docencia
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Distension abdominal
. Aguilar Moliner; W. Fasheh Youssef, A. Piza Oliveras

Nifia de 3 afios que consulta por la aparicién aguda de dolor en epigas-
trio y distension abdominal. Se acompafia de nduseas sin vémitos ni fiebre.
La dltima deposicidn, hace dos dfas, fue normal. No refiere episodios simila-
res previamente.

Como antecedentes personales destaca una intervencion quirdrgica a los
5 meses por una comunicacion interventricular. En la exploracion fisica desta-
ca un regular estado general, con afectacién por el dolor; distensién muy selec-
tiva del hemiabdomen superior con dolor a la palpacién superficial y profun-
da sin signos de peritonismo. No se palpan masas ni megalias. El resto de la
exploracion fisica por aparatos es normal. La paciente se mantiene eutérmi-
ca. La tensidn arterial, frecuencia cardfaca y respiratoria son normales. Se rea-
liza una analftica sanguinea en la que destaca una discreta leucocitosis con iono-
grama y gasometria normales. Las enzimas hepdticas y pancredticas son nor-
males. Se efectlia una radiografia de abdomen en bipedestacion (Fig. |):;Cémo
describirfa la imagen? Posteriormente se realiza la exploracidn que se pre-
senta en la figura 2 y que es diagndstica.

Figura I.
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{Cuadl es el diagnéstico?

EITEGD muestra una rotacién del estéma-
go siguiendo su eje vertical que permite hacer
el diagndstico de vdélvulo gastrico mesenteroa-
xial. Se realiza tratamiento quirdrgico con reduc-
cion del vélvulo y gastropexia para evitar nue-
vos episodios.

El vélvulo gdstrico es una enfermedad poco
frecuente en la edad pedidtrica. Consiste en una
rotacion andmala del estdmago alrededor de su
eje. Segun la etiologia se puede clasificar en pri-
mario (intervienen factores predisponentes, como
la laxitud ligamentosa, y suelen ser subdiafragma-
ticos), y secundario (los mds frecuentes, causa-
dos por defectos diafragméticos).

Segun el eje de rotacidn, puede ser orga-
noaxial (el mas frecuente, cuando rota siguien-
do el gje horizontal) o mesenteroaxial (cuan-
do rota siguiendo el eje vertical).

Clinicamente se puede manifestar de mane-
ra aguda con dolory distensién del hemiabdo-
men superiory la conocida triada de Borchardt
(dolor en epigastrio, nduseas o vémitos y difi-
cultad para el paso de una sonda nasogastrica).
Sila instauracion es crénica, suelen ser pacien-
tes con historia de dolor epigdstrico y sensa-
cion de plenitud. En algunos casos, cuando el
vélvulo es supradiafragmético puede presen-
tarse como un dolor tordcico.

La radiografia de abdomen, aunque es ines-
pecffica, puede ayudar al diagndstico objetivan-
do dilatacién de la cdmara géstrica con ausen-
cia de aireacion distal. El diagndstico de confir-
macion se realiza con el TEGD.

El tratamiento es quirdrgico y se ha de rea-
lizar lo antes posible, para evitar la necrosis por
isquemia. Consiste en la reduccién del vélvu-
lo, la reseccion del tejido necrdtico (en el caso
de isquemia importante) y la gastropexia para
evitar nuevos episodios.

DIAGNOSTICO
VOLVULO GASTRICO

BIBLIOGRAFIA

I, Bautista-Casasnovas A, Varela-Cives R, Fernandez-Bus-
tillo JM, Estévez-Martinez E, Prada-Arias M, Villanueva-
Jeremfas A et al. Chronic gastric volvulus: is it so rare?
Eup ] Ped Surg 2002;12:1 I [-15.

2. Mayo A, Erez |, Lazar |, Rathan SV, Konen O, Freud E.
Volvulus of the stomach in childhood: the spectrum of
disease. Ped Emerg Care 2001;17:344-48.

3. Pérez A Martinez-lbdfiezV. Una imatge radioldgica con-
fusa: estenosi hipertrdfica de pilor o volvul gastric? But
Soc Cat Pediatr 1990;50:255-60.

4. Channer LT, Squires GT, Price PD. Laparoscopic repair
of gastric volvulus. JSLS 2000;4:225-30.
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Obesidad en un lactante
A Felipe Villalobos, N. Rovira Girabal, R. Diaz Naderi

Lactante vardn de 5 meses que ingresé remitido por su pediatra por
aumento progresivo del peso y de la ingesta en los Ultimos 2 meses, no
respetando el descanso nocturno.

Fruto de una primera gestacién controlada de madre sana, siendo un
recién nacido a término con peso y talla adecuados para la edad gestacional.
Calendario vacunal correcto hasta la fecha. No presentaba alergias medica-
mentosas conocidas ni recibfa medicacién. Alimentado con lactancia artificial
desde el nacimiento (actualmente 210 ml/3 horas) con correcta introduc-
cién de la alimentacidon complementaria segun la pauta habitual. No ante-
cedentes familiares de interés.

A la exploracion fisica destacaba impresién visual de obesidad que se dis-
tribufa de forma troncular, peso 9,100 kg (percentil 97) y talla 65 cm (per-
centil 55, evidencidndose una detencion relativa de ésta en las curvas de cre-
cimiento), IMC > percentil 90.TA 200/1 10 mmHg, T* 36°C, FC 150 Ipm, FR
40 rpm, Sat Hb 100% (FiO, 21%). El paciente se mostraba irritable, presen-
taba fascies de luna llena y aumento del tejido adiposo en la zona postero-
cervical A la palpacion abdominal se apreciaba masa en hipocondrio izquier-
do. El resto de la explora-
cién fisica por aparatos era I l
normal.

Analitica: serie roja y
plaquetas normales, 16.500
leucocitos/mm? (41,3% NS,
0,8% Eos, 0,1% Bas, 46,2%
L 11,6%M),PCR <5 mg/L.
Alcalosis metabdlica. Hipo-
potasemia (2,8 mmol/L).
Cortisol basal 1.600 nmol/L
(normal 339-980); ACTH
212 pg/ml (normal). Cifras
de DHEA, testosterona y
estradiol dentro de los limi- Figura I.
tes de la normalidad. |
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(Cual es el diagnéstico?

Se ingresd al paciente y se instaurd tratamien-
to antihipertensivo. Se practicé ecografia abdomi-
nal que mostrd una tumoracion sdlida suprarre-
nal izquierda, extrarrenal, de 6 x 5 x 4,5 cm, con
drea necrdtica central. La RMN abdominal confir-
mo el hallazgo y la RMN cerebral descartd la pre-
sencia de lesion neoformativa intracraneal.

Se procedid a la extirpacion quirdrgica con
reseccion completa de la masa suprarrenal. Tras
la intervencion se normalizaron las cifras de
tensidn arterial y se pautd tratamiento con
hidrocortisona a dosis descendentes para evi-
tar una insuficiencia suprarrenal, presentando
una buena evolucién clinica. La anatomia pato-
|6gica mostrd un adenoma suprarrenal.

El sindrome de Cushing es consecuencia del
mantenimiento de unos valores sanguineos
anormalmente elevados de cortisol debido a
hiperfuncién de la corteza suprarrenal. El sin-
drome puede depender o no de la corticotro-
pina (ACTH).

La clinica tipica en pacientes pedidtricos pue-
de incluir, ademds de la obesidad troncular y
la hipertension arterial, disminucién o cese en
el crecimiento, fascies de luna llena, plétora facial,
intolerancia a la glucosa, joroba de bufalo, hiper-
tricosis y acné.

Desde un punto de vista fisiopatoldgico,
se consideran tres situaciones: el sihdrome de
Cushing yatrégeno, el ACTH dependiente y el
ACTH independiente. El sindrome de Cushing
yatrégeno es secundario a la administracidn tera-
péutica de altas dosis de corticoides, el sindro-
me de Cushing ACTH dependiente puede ser
secundario a adenoma hipofisario y a produc-

cién ectdpica de ACTH por tejidos tumora-
les. Los adenomas hipofisarios son muy raros
en la infancia y ain mds raros son los sindro-
mes paraneoplasicos. El sindrome de Cushing
ACTH independiente es también raro en la
infancia y puede ser secundario a hiperplasia
difusa de la corteza suprarrenal, a adenomas o
carcinomas suprarrenales. Estas dos Ultimas enti-
dades representan la causa mds frecuente de
sindrome de Cushing en lactantes.

El diagndstico se hace por sospecha clinica
y demostracién analitica de un hipercortisolis-
mo. Una vez demostrado éste, es necesario
determinar si es ACTH dependiente o inde-
pendiente mediante la cuantificacién de ACTH
en plasma y una prueba de supresidn con dexa-
metasona. El estudio con pruebas de imagen
ayudard a determinar el origen y la etiologfa del
sindrome.

El tratamiento dependerd de la etiologfa,
aunqgue es bdsicamente quirdrgico.

DIAGNOSTICO
SINDROME DE CUSHING

BIBLIOGRAFIA

I. Cruz M.Tratado de Pediatrfa. 9* edicién. Ed. Ergon.
2006;1036-1037.

2. Behrman RE, Kliegman RM, Jenson HA. Nelson Trata-
do de Pediatrfa. 16* edicién. Ed. Mc Graw-Hill Inter-
americana, 2000;587.

3. Nieman LK llias I. Evolution and treatment of Cus-
hing's syndrome. Am | Med. 2005;1 18(12):1340-6.

4. Lindsay JR, Nieman LK. Differential diagnosis and ima-

ging in Cushing’s syndrome. Endocrinol Metab Clin
North Am 2005;34(2):403-21.
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Ictericia

M. Castillo Rodenas, I. Aguilar Moliner, O. Cruz Martinez

Nifio de 6 afos, con ictericia cutaneomucosa progresiva de 5 dias de evo-
lucidn, que se acompafiaba de dolor epigdstrico de tipo cdlico, acolia y colu-
ria. Afebril y sin otros sintomas.

Sin antecedentes personales o familiares de interés ni alergias conocidas.

En la exploracidn fisica, las constantes eran normales y se encontraba
hemodindmicamente estable. Destacaba ictericia cutdnea y conjuntival. Abdo-
men blando y depresible, doloroso a la palpacién en mesogastrio e hipocon-
drio derecho, con hepatomegalia, dura v lisa, de 4 cm. El resto de explora-
cion por aparatos era normal.

Analitica sanguinea: serie roja, blanca, plaquetar y coagulacion normales.
Bilirrubina total 5,1 mg/dl (0,2-1), bilirrubina directa 3,8 mg/dl (<0,2), AST 94
UL (2-50), ALT 178 UI/L (2-31), GGT 397 UI/L (10-22),FA 473 UI/L (<279),
amilasa 260 UI/L (<1 10), lipasa >1.200 UI/L (<60). Serologfas VHA,VHB,
VHC,VIH, CMV,VEB negativas.

Urinoandlisis: Bilirrubinuria ++.

Ecografia abdominal: aumento del volumen de la cabeza pancreatica, con
patrén hipoecogénico, dilatacion del conducto de Wirsung y de la via biliar

(Fig. 1).

Figura I.
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(Cual es el diagnéstico?

El paciente presentaba hiperbilirrubinemia
directa, con patrén de colestasis, alteracién del
perfil pancredtico y ecografia sugestiva de pancre-
atitis aguda focal. Se ingresé con tratamiento anal-
gésico, antibidtico y alimentacion parenteral. A
pesar de ello, la situacion clinica-analitica empe-
ord progresivamente. Se realizé RMN abdominal,
compatible con lesién neoformativa en la cabeza
del péncreas.

Dado el estado del paciente, se recurrié a
laparotomia urgente para descompresién de la
via biliar y toma de biopsias de la tumoracion que
englobaba mesenterio, pancreas y duodeno.

El estudio histoldgico mostrd un linfoma de
celulas B de origen en las células linfoides del
mesenterio. El estudio de extension fue negativo.

Se inicié tratamiento poliquimioterdpico, con
remision completa hasta la fecha.

La ictericia suele ser un signo gufa de pato-
logfa orgdnica a cualquier edad, de manera que la
anamnesis, exploracion fisica y exploraciones com-
plementarias deben ir dirigidas para llegar a un
diagndstico.

Se debe a una hiperbilirrubinemia que puede
ser de tipo indirecto/no conjugada o de tipo direc-
to/conjugada, diferenciados sobre todo en la etio-
logia.

La ictericia no conjugada estd causada por una
alteracién en la produccidn, transporte, captacion
o conjugacion de la bilirrubina, y la ictericia con-
jugada puede traducir una alteracion hepatoce-
lular, de la secrecidn o de la excrecidn biliar.

En el caso presentado, la ictericia se debe a
una hiperbilirrubinemia conjugada por alteracién
de la excrecién en la via biliar debida a una obs-
truccion extrinseca de ésta. Se trata pues, de una
ictericia obstructiva, que suele estar causada por
procesos inflamatorios o litiasis. La ictericia como

presentacion de un linfoma abdominal es excep-
cional.

No obstante, los linfomas son la tercera neo-
plasia en frecuencia en la edad pedidtrica, después
de las leucemias vy los tumores del sistema ner-
vioso central y su localizacién abdominal es la mds
frecuente.

Acostumbran a ser neoplasias de tipo B, no-
Hodking, que se manifiestan con clinica de dolor
abdominal, nduseas y vémitos, masa palpable y en
los casos mds evolucionados en forma de ascitis
0 abdomen agudo.

El diagndstico diferencial incluye patologia infec-
ciosa (adenitis mesentérica inflamatoria o tuber-
culosa, absceso apendicular o perirrenal), quistica
(quiste y pseudoquiste pancredtico, quiste mesen-
térico) o tumoral (insulinoma, rabdomiosarcoma
biliar, neuroblastoma, carcinoma duodenal, linfan-
gioma quistico, adenopatias metastdsicas).

El tratamiento se basa en la poliquimiotera-
pia y profilaxis intratecal.

DIAGNOSTICO
ICTERICIA OBSTRUCTIVA
POR LINFOMA MESENTERICO

BIBLIOGRAFIA

I. Cruz M.Tratado de Pediatrfa. 8° Edicién. 2001.

2. Garcfa de Andoni N, Lassaletta A, Scaglione C, Contra
T Madero L. Ictericia obstructiva como forma de pre-
sentacion de neuroblastoma. An Pediatr 2006;64(1):
85-8.

3. Pites B, Shankar S, Ford C, Jonson JE. Obstructive jaun-
dice secondary to lymphoma in childhood. | Pediatr
Surg. 2001;36:1792-5.

4. Guelrud M, Mendoza S, Zager A, Noguera C. Biliary
stenting in an infant with malignant obstructive jaundi-
ce. Gastrointest Endosc 1989;35:259-61.
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Complicacion
de infeccion en area ORL

R. Pino Ramirez , J.L. Séculi Palacios, J. Blanch Giménez

Paciente mujer de 14 afios, sin antecedentes patoldgicos de interés, que
consulta por fiebre, odinofagia, disfagia y masa cervical izquierda de 24 horas
evolucién.

Hospitalizada por sospecha de absceso/flemdn periamigdalino izquierdo,
recibié cinco dias de amoxicilina-clavuldnico endovenoso y hace 48 horas se
remitié a domicilio con clindamicina oral. A las 24 horas del ata reconsulta por
empeoramiento del estado general, reinicio de la fiebre y la disfagia, con apa-
ricién de masa cervical izquierda. En la exploracion fisica destaca posicion antidl-
gica de la paciente con limitacién de los movimientos cefdlicos. Refiere impor-
tante dolor espontdneo y a la palpacidn en toda la regidn cervical, que hace
dificil delimitar una masa a nivel submandibular izquierda que desciende hasta
zona clavicular; de aproximadamente diez centimetros de didmetro. Hemodi-
ndmicamente estable y resto de exploracién fisica dentro de la normalidad.

La analftica sanguinea muestra 21.500 leucocitos/m? con desviacién izquier-
da (68% segmentados, 6% bandas, 4% metamielocitos) y PCR 127 mg/L. En
la radiograffa de tdrax se aprecia tumefaccion de partes blandas a nivel
cervical. En la ecograffa se observa una gran coleccién liquida cervical ante-
rior izquierda desde tiroides hasta troncos supraadrticos. Se realiza TAC cer-
vical y tordcica (Fig. |) que permite diagnosticar una complicacion de la infec-
cién orofaringea previa.

;Qué complicacion le sugiere el cuadro clinico y las siguientes imagenes?

Figura |. TAC cervical y tordcica.
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(Cuadl es el diagnéstico?

La TAC cervical y tordcica demuestra abs-
ceso cervical y trabeculacién con edema en teji-
do graso mediastinico hasta carina. Con diag-
ndstico de mediastinitis descendente necroti-
zante (MDN) aguda, se inicia antibioticoterapia
con vancomicina, piperacilina-tazobactam y
metronidazol via endovenosa. Afebril a las 48
horas. Se realizan hemocultivos seriados que
resultan negativos, asi como estudio de inmu-
nidad, serologias (VEB, CMV,VIH) y PPD sin
hallazgos significativos. Se realiza RMN cervico-
tordcica a las 3 semanas que resulta normal. Se
mantiene con antibioticoterapia endovenosa
hasta 28 dfas y se completa con antibioticote-
rapia oral durante 2 semanas mds, con contro-
les clinicos posteriores normales.

La mediastinitis aguda es una infeccion poco
frecuente en la edad pedidtrica con una mor-
talidad elevada. Se asocia a cirugia esofdgica o
cardfaca previas. En pacientes sanos y no inter-
venidos, la mediastinitis aguda puede ser una
complicacién grave secundaria a una infeccién
orofaringea, denominandose entonces el cua-
dro clinico mediastinitis aguda descendente
necrotizante.

Ante una tumefaccion de la regidn cervical
asociada a fiebre elevada, postracion y disfagia
con importante afectacién del estado general
debe descartarse la MDN, siendo la prueba de

imagen de eleccidn la TAC cervicotordcica. El
tratamiento de la MDN debe ser agresivo, inclu-
yendo la mayor parte de autores el abordaje
quirdrgico precoz con drenaje cervical y/o tord-
cico asociado a antibioticoterapia endovenosa
de amplio espectro (betalactdmicos, aminogli-
cSsidos e imidazoles) durante 4 semanas via
endovenosa.

En nuestro caso la evolucidn clinica de la
paciente fue muy favorable con tratamiento
médico, no precisando cirugia a pesar de afec-
tacién de mediastino superior.

DIAGNOSTICO
MEDIASTINITIS
DESCENDENTE NECROTIZANTE
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Lesiones en piel

S. Marin del Barrio, R. Garrido Romero

Nifio de tres afios y dos meses que consultd por lesiones en piel pruri-
ginosas de cinco dfas de evolucidn. Las lesiones se acompafiaban de cuadro
catarral, fiebre de hasta 38°C en las Ultimas 24 horas y dos vomitos aislados.

No referia antecedentes patoldgicos de interés ni alergias conocidas.
Calendario vacunal correcto hasta la fecha.

A la exploracién fisica presentaba buen estado general, destacando un
exantema maculopapular eritematoso, formado por lesiones anulares en dia-
na con el centro violdceo que confluian y afectaban a todo el tegumento,
incluyendo palmas y plantas, pero no mucosas (Figs. | v 2).Se palpaban ade-
nopatfas laterocervicales y occipitales, asi como un reborde hepatoespléni-
o, siendo el resto de la exploracidon normal.

Analftica: 14.900 leucocitos/mm3, con predominio de linfocitos vy presen-
cia de linfomonocitos estimulados. Paul Bunnell negativo y PCR menor de
5 mg/L. Radiografia de térax: normal.

Figura I. Figura 2.
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(Cuadl es el diagnéstico?

Con la orientacién diagndstica de erite-
ma multiforme en el contexto de sindrome
mononuclear se realizé biopsia cutdnea v,
dada la importante afectacién de todo el
tegumento, se ingresd al paciente con metil-
prednisolona iv a | mg/kg/dia. La evolucion
fue favorable con mejoria de la clinica en
pocos dfas.

El eritema multiforme es una forma de
reaccion cutdnea aguda con lesiones en diana
con el centro violdceo purpurico, de predo-
minio en cara, zonas acras y extension simé-
trica. Afecta a palmas y plantas, respetando
mucosas.

Actualmente se considera una entidad inde-
pendiente del sindrome de Stevens-Johnson
(SS)) v la necrdlisis epidérmica téxica (NET) por
su etiologfa, clinica y curso diferentes. Entre las
causas de eritema multiforme la principal es la
infecciosa siendo el virus del herpes simple, el
virus de Epstein-Barr; el citomegalovirus y Myco-
plasma pneumoniae las causas mas frecuentes
de eritema multiforme. Otras posibles etiolo-
gias de esta entidad son los farmacos (antico-
miciales y antibidticos, entre otros), siendo éstos
la etiologfa principal del SSJ y la NET, v las reac-
ciones vacunales.

En el eritema multiforme no suele haber
ampollas ni afectacion de mucosas y no se
acompafia de sintomas sistémicos a diferencia
del SSJ y la NET.

El diagndstico es clinico al observar las tipi-
cas lesiones en diana, sin ser la anatomia patold-
gica especffica de esta enfermedad. Determinar
serologfas pueden ayudarnos a confirmar la etio-
logia de esta patologfa en un caso concreto.

Debe realizarse diagndstico diferencial con
la urticaria, exantemas virales inespecificos,
sarampidn, cuadros de toxicodermia y, por
supuesto, con el SSJ y la NET.

El tratamiento es sintomatico, con antitér-
micos, antihistaminicos, limpieza y cuidado de la
piel, bafios de avena coloidal y emolientes. Si se
sospecha como causa un fdrmaco, éste se sus-
penderd. Se pueden utilizar antibidticos tépicos
en caso de signos de sobreinfeccidn bacteria-
na. Administrar corticoides tépicos o sistémi-
cos estd en controversia, principalmente los
segundos, ya que aunque podrian detener la
progresién del cuadro clinico, pueden aumen-
tar el riesgo de sobreinfeccion bacteriana vy difi-
cultar la cicatrizacién cutdnea.

La evolucidn es favorable, con resolucidn en
dos-cuatro semanas, aunque puede haber reci-
divas frecuentes especialmente si es producido
por el virus del herpes simple. En estos casos,
se aconseja la profilaxis con aciclovir oral a dosis
bajas durante meses para evitar la aparicion de
nuevos brotes.

DIAGNOSTICO
ERITEMA MULTIFORME
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Hepatomegalia y taquicardia

M.Vera ,Y. Ferndndez, Z. Martinez de Compafidn, |. Jordén

Paciente de sexo femenino de |5 afios de edad que acudid a urgencias
por dolor abdominal y vémitos de 9 dias de evolucion. El dolor se localiza-
ba en hipocondrio derecho y epigastrio, era continuo y no irradiaba. Presen-
taba 4-5 vémitos diarios de contenido alimentario. No otra sintomatologfa
acompafiante. No referfa consumo de fdrmacos ni téxicos. Sin antecedentes
de interés ni alergias medicamentosas conocidas.

La exploracién fisica al ingreso mostrd: T 36,7°C, TA | 10/75,FC 110 Ipm,
FR 25 rpm, saturacién Hb 98% con FiO, 21%. Presentaba aceptable estado
general con afectacién por el dolor: Palidez cutdnea. Buena perfusion peri-
férica. Auscultacidn cardiaca: Taquicardia con tonos ritmicos sin soplos. Auscul-
tacién pulmonar: eupneica con murmullo vesicular conservado sin ruidos
sobreafiadidos. No signos de distrés respiratorio. En la exploracion abdo-
minal presentaba dolor a la palpacién a nivel de epigastrio e hipocondrio
derecho sin signos de irritacién peritoneal, destacando hepatomegalia de 5
cm. No esplenomegalia. El resto de exploracion por aparatos estaba den-
tro de la normalidad. Analitica sanguinea: destacaba AST 560 UI/L, ALT 581
UI/L, GGT 47 UI/L, LDH 2.800 UI/L, FA 44 Ul/L y tiempo de protrombina
60%, hemograma y resto de bioquimica normales.

Ingresd para estudio con la sospecha diagndstica de hepatopatia aguda.
A las 12 horas de ingreso inicid disnea con taquipnea, crepitantes pulmona-
res bilaterales y taquicardia con soplo sistdlico. Se realizé la siguiente radio-
grafia de térax (Fig I).

I I

Figura I.
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(Cual es el diagnéstico?

Con la sospecha clinica de insuficiencia car-
dfaca (cardiomegalia e infittrado alveolointersti-
cial bilateral) se trasladd a la paciente a UCIP Se
realizé ecocardiograffa que mostrd severa dila-
tacién del ventriculo izquierdo con contractili-
dad ventricular muy deprimida compatible con
miocardiopatia dilatada. Ante la sospecha de mio-
carditis se inicid tratamiento con gammaglobuli-
na y se instaurd tratamiento sintomadtico. La
paciente presentd un rdpido empeoramiento cli-
nico con inestabilidad hemodindmica, por lo que
se trasladd a centro de referencia para tratamien-
to de rescate. Se colocd baldén de contrapulsa-
cidn adrtico sin mejorfa, requiriendo asistencia
biventricular en espera de trasplante cardfaco. La
biopsia endocdrdica confirmd el diagndstico de
miocarditis aguda. Las serologfas realizadas deter-
minaron la infeccion aguda por Mycoplasma pneu-
moniae. A los 7 dfas del traslado se realizd tras-
plante cardiaco con evolucién favorable.

La miocarditis es una entidad poco frecuen-
te en pediatria que se caracteriza por la inflama-
cién del miocardio con infittracién leucocitaria,
necrosis y degeneracidn de los miocitos. El agen-
te causal es desconocido en la mayorfa de los
casos, siendo las principales etiologfas infeccio-
sas, inmunoldgicas y tdxicas. La asociacién de
Mycoplasma pneumoniae con miocarditis y peri-
carditis es extremadamente rara, con pocos casos
descritos en la literatura. Su presentacién clini-
ca es variable con un amplio espectro de grave-
dad. La mds comuin es la insuficiencia cardiaca. En
otros casos puede ser asintomdtica, producir
dolor tordcico, arritmias e incluso muerte subi-
ta. La ecocardiografia define el grado de com-
promiso miocdrdico y es la principal prueba diag-
ndstica. La biopsia endomiocdrdica proporciona
el diagndstico definitivo, pero no suele realizar-
se en la mayorfa de los casos.

En la actualidad el principal tratamiento sigue
siendo de soporte y sintomadtico.

Se estd estudiando el uso de inmunomo-
duladores como prednisona, ciclosporina, aza-
tioprina y OKT3,y de antivirales como el ple-
conaril, aunque de momento no hay resulta-
dos concluyentes. Las técnicas de soporte
mecdnico, cuyo uso en nifios en los Ultimos
afios ha mejorado, suponen un tratamiento
eficaz, ejerciendo de puente hasta la recupe-
racién ventricular o el trasplante cardfaco. En
cuanto al prondstico, un tercio de los casos
presentan curacion completa, otro tercio cura-
cion con algin grado de disfuncién miocardi-
ca y el resto evolucionan a muerte o trasplan-
te cardfaco.

DIAGNOSTICO
MIOCARDITIS AGUDA FULMINANTE
POR MYCOPLASMA PNEUMONIAE
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Fiebre y dolor de extremidad

E. Gargallo Burriel, C. Fortuny Guasch, I. Piqueras

Nifa de |7 meses que consultd por fiebre de hasta 40°C de 3 dias de
evolucion junto a dolor a la movilizacion de extremidad inferior izquierda
(Ell) e incapacidad para deambular. La paciente no presentaba antecedentes
personales, familiares ni patoldgicos de interés. A la exploracién fisica desta-
caba: paciente febril (T* axilar 38,5°C) con regular aspecto por dolor. Hemo-
dindmicamente estable. Posicion antidlgica con Ell en rotacion externa, abduc-
cion y flexién, con dolor a la movilizacién durante la rotacién y flexion de la
misma. En Urgencias se realizaron las siguientes exploraciones complemen-
tarias: 1) Analftica y hemocultivo: hemoglobina 9,59 g/dl; hematocrito 28,2%;
plaguetas 259.000 /mm?3; leucocitos totales 28.100 (68% NS, 16 5% NB, 19%
L); protefna C reactiva (PCR) 24,6 mg/L. 2) Radiografia (Rx) cadera bilateral:
aumento del espacio acetabular izquierdo.

Bajo sospecha clinica de artritis séptica se realizd artrocentesis con sali-
da de pus abundante, realizdindose finalmente bajo anestesia general, artro-
tomfa anterolateral de cadera izquierda, colocacién de drenaje articular y
toma de muestras para cultivo y anatomia patoldgica.

Se inicid tratamiento con cloxacilina y gentamicina junto a traccién pel-
vipédica continua de Ell. A las 48 horas de ingreso reinicié fiebre y dificuttad
respiratoria progresiva. A la auscultacion presentaba hipoventilacién en hemi-
tdrax derecho con subcrepitantes bibasales de predominio derecho. Se rea-
lizé analitica de sangre (leucocitosis 24.500 /mm3 y PCR de 225 mg/L) y Rx
de térax (Fig. 1).

Figura I.
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¢Cuadl es el diagnéstico?

Bajo la sospecha de neumonfa complicada
con neumotdrax, se procedié a colocacion de
drenaje pleural con salida de liquido serohe-
madtico escaso y resolucion del neumotdrax.

Tras recibir resultados de los cultivos de san-
gre vy liquido articular positivos para Staphylo-
coccus aureus resistente a meticilina (MRSA) se
cambid la antibioticoterapia a vancomicina, cefo-
taxima y clindamicina. La Rx de térax al 5° dia
mostraba infiltrados alveolointersticiales bilate-
rales y neumatoceles bibasales como se mues-
tra en la siguiente Rx (Fig. 2).

Se procedid a aislamiento estricto (aéreo y de
contacto) de la paciente y familia y se realizé estu-
dio de portadores a padres y abuelos mediante
frotis nasales, resuttando positivos para MRSA la
paciente, la abuela materna (ingresada semanas
previas en otro centro) y la madre. Se recomen-
dd tratamiento erradicador nasal con mupirocina
(3 veces al dfa durante 5 dfas a todos ellos). Se
realizé estudio de extensidn con ecocardiograma
y ecograffa renal sin alteraciones, y tratamiento
endovenoso con cefotaxima y clindamicina 10 dias
y con vancomicina durante 4 semanas. La evolu-
cién clinica posterior fue favorable.

La infeccién por Staphylococcus aureus resis-
tente a meticilina (MRSA) es una enfermedad
emergente.

Descritos los primeros casos a partir de
1961(), se ha observado un amento de su inci-
dencia en nifios desde 1990®. EI 25-30% de
la poblacién general se encuentra colonizado
por estafilococos y un 1% es por MRSA (CDC,
2005) o incluso hasta un 4,3% en una serie de
nifios japoneses®. Habitualmente se trata de
MRSA adquiridos de forma nosocomial que
infecta las heridas de pacientes con enferme-

/l§

Figura 2.

dades crdnicas y ancianos. Si la infeccion apa-
rece en un paciente que no ha estado hospi-
talizado en el Ultimo afio suele ser adquirida
en la comunidad, apareciendo en pacientes
saludables como adultos jovenes y nifios sin
factores de riesgo y con inicio brusco de los
sintomas(®. Las infecciones mds comunes son
en piel y partes blandas (forunculos, foliculi-
tis, celulitis, etc.), pero puede presentar disemi-
nacién sanguinea con focos a distancia produ-
ciendo infecciones graves como neumonfa
necrotizante, meningitis, abcesos viscerales,
artritis, osteomielitis, endocarditis y manifesta-
ciones sistémicas mediadas por toxinas. La
transmision es por contacto directo con las
manos, la piel, el drenaje de un herida o las
secreciones de la nariz de una persona infec-
tada o colonizada, aunque también es posi-
ble una forma indirecta a través de fomites. Por
ello es esencial el lavado de manos antes y des-
pués de la atencion de estos pacientes. Gene-
ralmente existe una lesién o puerta de entra-
da, pero en ocasiones pasa desapercibida, como



el caso de nuestra paciente. Los factores de
riesgo mds conocidos son los antecedentes de
hospitalizacidn o cirugfa recientes, residencias
o hospitales psiquidtricos, didlisis y dispositivos
vasculares. El tratamiento en el caso de infec-
ciones de piel es el drenaje quirdrgico asépti-
co. En caso de infecciones leves se puede rea-
lizar tratamiento ambulatorio con antibiotico-
terapia oral cubriendo Streptococcus betahe-
molitico del grupo A. En casos graves se reco-
mienda ingreso y uso de antibidticos parente-
rales. Los antibidticos mds utilizados son el
cotrimoxazol, clindamicina y vancomicina®, con
aparicion recientemente de otros como el line-
zolid, la pristinamicina o la tigeciclina. Existen
casos descritos de MRSA resitente a vancomi-
cina y que desarrollan resistencia temprana a
la clindamicina, por lo que es de médxima impor-
tancia el uso racional del tratamiento empiri-
co y promocién de conductas de higiene y pre-
vencion de la transmisidn.

I Casos Clinicos en Urgencias Pedidtricas m

DIAGNOSTICO
ARTRITIS SEPTICA CON NEUMONIA
ESTAFILOCOCICAY NEUMOTORAX
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Pérdida de vision

|. Sdnchez Ferndndez, F. David Panzino, M.Vidal Santacana

Nifio de 2 afios y | | meses que consulta en el servicio de Urgencias por
pérdida progresiva de vision en las Ultimas 24 horas. El paciente se encuen-
tra estable con Tridngulo de Evaluacion Pedidtrica normal (aspecto general,
trabajo respiratorio y circulacion normales). Refieren abundante mucosidad
nasal de 7 dfas de evolucién que se acompafia en las Ultimas 48 horas de
enrojecimiento y prurito ocular, no describen fiebre ni antecedentes perso-
nales o familiares relevantes.

El nifio referfa ausencia total de la vision siendo incapaz de reconocer
objetos y/o personas y localizaba a sus familiares sélo al escuchar sus voces.

A la exploracién neuroldgica destacaba midriasis bilateral parcialmente
reactiva a la luz y pese a que la fuerza muscular era normal para su edad, pre-
sentaba una marcha dubitativa y tropezaba con los objetos. En el fondo de
0jo se observé edema de papila bilateral (Fig.1). Resto de la exploracion fisi-
ca normal.

Figura I.
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(Cual es el diagnéstico?

La anamesis y exploracion fisica nos permi-
ten orientar la etiologfa de la pérdida aguda de
visién en nuestro paciente segin queda refle-
jado en la tabla I.

Con estas orientaciones diagndsticas soli-
citamos neuroimagen de urgencia para valo-
rar la posibilidad de sangrados, trombosis vas-
culares cerebrales y masas compresivas resul-
tando el TAC craneal normal. También solicita-
mos analitica sanguinea con pardmetros infla-
matorios y pruebas de coagulacion resultan-
do normales. Los potenciales evocados visua-
les mostraron una disminucion de la velocidad
de conduccidn a través del nervio dptico.

Con la orientacidn de neuritis dptica se ini-
cia tratamiento con metilprednisolona iv a dosis
de 20 mg/kg v dia durante 3 dias seguido de

prednisona oral en pauta descendente hasta
completar 10 dias de tratamiento.

El paciente presenta una recuperacién de
la vision que llega a ser casi total a las 72 horas
de corticoterapia. No se objetivan efectos
adversos del tratamiento. La agudeza visual y
los potenciales evocados visuales resuttaron nor-
males a las 3 semanas.

La neuritis dptica es idiopdtica en la mayo-
rfa de ocasiones.Varias infecciones, bien sea por
accién directa o por desencadenar una reac-
cién autoinmune, pueden producir neuritis épti-
ca. Es de destacar la enfermedad de Lyme,
pudiendo ser la neuritis éptica la primera mani-
festacidn sin haber presentado clinica previa,
por lo que la serologfa a Borrelia deberfa solici-
tarse siempre ante una neuritis dptica.Varios

Tabla I. Diagndstico diferencial en la pérdida de vision aguda.

I. Traumatismo. No antecedente traumdtico conocido y ausencia de lesiones traumaticas asociadas.

2. Inflamacion. La iritis produce pérdida de visién, pero produce miosis, no midriasis. Una vasculitis con afectacién
exclusiva de ambas arterias centrales de la retina es muy improbable
Infeccién. Una endoftalmitis produce una pérdida de vision mds subaguda y raramente es bilateral.

3. Toxicos. A tener especialmente en cuenta la intoxicacion por metanol, presente en liquidos anticongelantes,
que produce una clinica de pérdida aguda de vision. Se acompafia de clinica digestiva (vémitos, diarrea) y un
estado de embriaguez que el paciente no presentaba. Los padres niegan la posibilidad de ingesta accidental de

fdrmaco o téxico.

4. Psicégeno. La pérdida psicdgena de visidn suele darse en nifios de mds edad. Ademds, la midriasis es un signo

objetivo que va en contra de este diagndstico.

5. Lesion vascular. Una oclusién de la arteria central de la retina o un ACV occipital pueden producir una pérdi-
da aguda de la vision. La edad del paciente y la pérdida de visién simultdnea en ambos ojos hacen esta etiolo-

gfa poco probable.

6. Neuritis dptica. La pérdida aguda de visién podria explicarse por una neuritis dptica, entidad poco frecuente

en ninos.

7. Masa intracraneal. La compresion de ambas vias dpticas por una tumoracion darfa una pérdida de vision, aun-

que de forma mds subaguda.




insultos (quimioterapia, radioterapia y téxicos)
producen neuritis dptica, aunque estas etiolo-
gfas son mds raras.

El diagndstico de esta entidad es fundamen-
talmente clinico. Siempre debe realizarse un fon-
do de ojo que demostrard edema de papila en
dos tercios de los pacientes. Una neuroimagen
nos ayuda a descartar patologias vasculares o
tumorales en el encéfalo. Los potenciales evoca-
dos visuales confirman el diagndstico.

La corticoterapia acelera la recuperacion clf-
nica, pero no hay evidencia de que los pacientes
tratados con corticoides tengan mejor pronds-
tico visual a largo plazo. Las dosis y la duracién del
tratamiento no estdn bien establecidas, aunque
casi todos los autores comienzan con metilpred-
nisolona iv durante 3-5 dfas seguida de predniso-
na oral durante |-3 semanas, segiin la evolucion.

La neuritis dptica se debe sospechar ante
un niflo con pérdida aguda de visién bilateral,
precedido de cuadro infeccioso en los dias pre-
vios. La papilitis es frecuente y los potenciales
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evocados visuales confirman el diagnéstico. El
prondstico visual es excelente y la asociacién
con esclerosis multiple, rara.

DIAGNOSTICO
NEURITIS OPTICA
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Fiebre y exantema

A. Martinez Planas,Y. Fernandez Santervas

Paciente de 9 afios de origen magrebi que acude a urgencias por fie-
bre de hasta 39° C de 3 dias de evolucidn. Refiere que a las 8 horas del
comienzo de la fiebre inicid lesiones maculares eritematosas y dolorosas
en térax. Posteriormente se extendieron a abdomen, con confluencia y
aparicién de lesiones vesiculo-costrosas. Explica odinofagia acompafante
y cefalea. A pesar del tratamiento con amoxicilina-clavuldnico a 50 mg/kg/dia
en las Ultimas 24 horas las lesiones siguen en aumento con persistencia de
la fiebre.

Entre los antecedentes sdlo destacaba haber pasado la varicela hacfa un
afo.

La exploracién fisica mostraba un estado general afectado, ojerosa. Exan-
tema eritematoso maculopapular en térax, parte proximal de extremidades
inferiores y cuello con ampollas, alguna pUstula y costras (Figs. | v 2). En extre-
midades inferiores se objetivaban algunas lesiones violdceas sugestivas de
purpura. La paciente referfa dolor a la palpacion de las lesiones y sensacion
de quemazdn. El resto de la
exploracidn fisica por aparatos

era normal. En la analitica sangui- |
nea destacaba: 19.400 leucoci-
tos/mm? (75% segmentados, | 1%
bandas, 10% linfocitos, 2% mono-
citos), PCR 66 mg/L. Poblaciones
linfocfticas normales. Serologfas a
CMV,VIH,VHC,VHB, Yersinia, S.
tiphy y S. paratiphy negativas. Fac-
tor reumatoide, complemento,
inmunoglobulinas y ASLO nor-
males.

En el frotis de lesiones no
aparecian gérmenes en el Gram
pero si un infiltrado de polimor-
fonucleares abundante. La biop-
sia de las lesiones mostraba ede-
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ma y componente inflamatorio constituido principalmente por polimorfo-
nucleares en dermis papilar y superficial de predominio perivascular con
fendmeno de leucocitoclasia.

I Figu;; 2

(Cuadl es el diagnéstico?

El sindrome de Sweet o dermatosis febril
neutrofilica aguda se caracteriza por inicio agu-
do de fiebre, leucocitosis y placas cutdneas eri-
tematosas que muestran infittrados neutrofilicos.

Aunqgue se puede presentar de manera ais-
lada, se asocia frecuentemente a procesos como
infecciones bacterianas (Streptococcus, Mycobac-
terias, Yersinia, Salmonella), viricas (CMV, HIV,
hepatitis crénicas), enfermedades autoimmunes
(artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémi-
co, sindrome de Sjogren, etc.), enfermedad infla-
matoria intestinal y farmacos como litio o furo-
semida. Aproximadamente en el 20-25% de los
casos puede hallarse un proceso maligno, espe-
cialmente de origen hematoldgico.

Clinicamente se observa:

A. Afectacion cutdnea: lesiones consistentes en
papulas eritematovioldceas confluentes has-
ta formar placas con superficie pseudovesi-
cular que se pueden acompanar de pustu-
lizacién de las mismas. Estas placas produ-
cen sensacién de quemazdn y dolor pero
no picor. Predominio en cuello y extremi-
dades (dorso de manos).

B. Afectacion sistémica: fiebre (que puede
asociarse a infeccién respiratoria de vias
altas), conjuntivitis y, en un tercio de los
casos, mialgias y artralgias. Pueden afectar-
se drganos internos (alveolitis neutrofilica,
fallo renal agudo e incluso alteraciones psi-
quidtricas por afectacion del sistema ner-
vioso central).

Los hallazgos analfticos no son especificos,
encontrdndose neutrofilia periférica con eleva-
cién de pardmetros inflamatorios. El diagndsti-
co anatomopatoldgico se caracteriza por infil-
trados perivasculares neutrofilicos que no afec-
tan a la dermis profunda, junto con leucocito-
clasia y ausencia de vasculitis.

El diagndstico se basa en: dos criterios mayo-
res (inicio abrupto de las lesiones tipicas y ana-
tomia patoldgica compatible) y dos menores
(antecedente de fiebre o infeccidn; fiebre, artral-
gias, conjuntivitis o patologfa maligna acompa-
fiante; leucocitosis, y buena respuesta a corti-
coesteroides sistémicos). El tratamiento estdn-
dar es la corticoterapia sistémica aunque no
hay estudios randomizados que la avalen. El pro-



ndstico depende de la enfermedad subyacen-
te y las recaidas son poco frecuentes.

En nuestro caso, se tratd de un sindro-
me de Sweet aislado que evoluciond favo-
rablemente con buena respuesta a corticoi-
des.

DIAGNOSTICO
SINDROME DE SWEET
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Infecciones respiratorias recurrentes

P Gonzélez Carretero, A. Noguera Julidn, C. Fortuny Guasch

Nifa de |3 afios, de origen magrebf, que consultd por fiebre de 5 dias y
tos productiva. Entre los antecedentes personales referia infecciones respi-
ratorias recurrentes, 5 neumonias en la misma localizacidn, dermatosis vy Ulce-
ras bucales de repeticién. Sus padres eran consanguineos y 3 hermanos varo-
nes habfan fallecido en el contexto de un cuadro febril fulminante.

A la exploracién fisica destacaba hipoventilacion basal izquierda, estanca-
miento pondoestatural y albinismo parcial (coloracion gris-plateada de cabe-
llo, cejas y pestafias) (Figs. | y 2).

Se le realizé radiografia de térax que mostré un infiltrado-atelectasia
en la misma localizacién que las neumonias previas y se amplio el estudio con
un TAC tordcico que evidencié multiples bronquiectasias en Idbulo inferior
y lingula del pulmdn izquierdo. Se inicié estudio inmunoldgico que mostrd
un déficit en la actividad de los natural-killer (NK) v en la respuesta de tipo
hipersensibilidad retardada. En sangre periférica no se observaron granulos
lisosémicos gigantes y se analizé una muestra de fibra capilar al microsco-
pio dptico, evidenciando actimulos largos e irregulares de melanina en for-

ma de piqueteado tipico.

Figura I. Figura 2.
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(Cuadl es el diagnéstico?

El estudio genético demostrd que la
paciente era portadora homocigota para la
mutacién VS 3+3 A>G identificada en el gen
RAB27A y relacionada con el sindrome de
Griscelli tipo 2.

El sindrome de Griscelli (GS) es una rara
enfermedad, autosémica recesiva, que se mani-
fiesta en forma de albinismo parcial. Se han
descrito tres tipos, seglin se acompafien de
trastornos neuroldgicos (tipo |),inmunes (tipo
2) o sin sintomas acompanantes (tipo 3).

El GS tipo 2, al que pertenece nuestra
paciente, fue inicialmente conocido como albi-
nismo parcial e inmunodeficiencia (PAID sin-
drome). Descrito por Harfi y cols., es causado
por la mutacién en el gen RAB27A localizado
en el cromosoma 15g21 a 1.6 cM del gen
MYOS5A. Codifica una GTP-asa que interviene
en el transporte de melanina desde los mela-
nocitos a los queratinocitos y en la correcta
degranulacién citotdxica de los linfocitos T (LT)
y natural-killer (NK). Los pacientes portado-
res homocigotos de esta mutacion presentan
un defecto en la funcidn citotdxica de los LT
y NK'y en la respuesta de hipersensibilidad
retardada. En las formas extremas cursa con sin-
drome hemofagocitico, caracterizado por la pro-
liferacion incontrolada e infilttracion de los gan-
glios linfaticos y drganos (incluido el cerebro)
de linfocitos T policlonales y macréfagos. Esta
proliferacion suele ir asociada a infecciones viri-
cas (Epstein-Barr, hepatitis A, herpes virus 6, etc.)
o bacterianas.

La edad media del diagndstico de los pacien-
tes con GS tipo 2 es a los 17,5 meses aunque
se han descrito casos fulminantes en el primer
mes de vida.

Una caracteristica comun a todas las formas
de GS es la coloracion gris plateada del cabe-
llo.

El estudio inmunoldgico de los pacientes con
GS tipo 2 revela fallo en la funcidn natural-killer;
con quimioluminiscencia, quimiotaxis y actividad
bactericida disminuidas, ausencia de respuesta de
hipersensibilidad retardada e hipogammaglo-
bulinemia. El test de nitroazul de tetrazolium
no se altera, lo que muestra que la actividad oxi-
dativa y la produccién de radicales superdxido
estd conservada. El estudio del cabello al micros-
copio éptico muestra largos e irregulares agre-
gados de melanina en la médula de la fibra capi-
lar La biopsia cutédnea revela melanocitos carga-
dos de melanina en contraste con el escaso pig-
mento presente en los queratinocitos adyacen-
tes. El diagndstico definitivo lo da el estudio de
la mutacion que permite ofrecer consejo gené-
tico a los familiares de estos pacientes.

Se ha de plantear el diagndstico diferencial
con otras dos entidades que también cursan
con cabello gris-plateado, los sindromes de Ché-
diak-Higashi (CHS) y Elejalde (ES).

En el GS tipol el prondstico y tratamien-
to es reservado por la severidad de las mani-
festaciones neuroldgicas. El tipo 2 tiene un mal
prondstico condicionado por el sindrome de
activacion hemofagocitico. El trasplante de
médula ésea ha de realizarse precozmente. El
tipo 3 no requiere intervencion mds que el con-
sejo dermatoldgico que se da a los pacientes
con albinismo.

DIAGNOSTICO
SINDROME DE GRISCELLITIPO 2
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Cojera

S.Ricart Campos, S. Maya Enero, J. Antén Ldpez

Nifa de 3 afios que consulta al servicio de Urgencias por cojera de 2 sema-
nas de evolucion. Refieren caida de un tobogan hace 2 semanas, y fiebre de has-
ta 40°C con diarrea y vémitos la semana previa. La exploracion fisica muestra
un peso de |3 kg yT* axilar de 36,9°C. Presenta un buen estado general con
cojera y dolor a la movilizacién de la cadera izquierda. El resto de exploracion
fisica por aparatos es normal. Analitica (hemograma,VSG, PCR) y radiografia
de ambas caderas normales. Con la orientacion diagndstica de sinovitis transito-
ria de cadera se indica reposo Yy tratamiento antiinflamatorio con ibuprofeno.
A los |5 dias persiste dolor en cadera izquierda con aumento de la cojera. La
exploracion muestra movilidad de cadera izquierda dolorosa pero sin limitacién.
Analftica con perfil reumatoldgico: hemograma normal;VSG |7 mm; ASLOs
< 200 U/ml; HLA B-27, factor reumatoideo y ANAs negativos; IgG, IgA, I1gM,
C3 y C4 normales. Se repite radiografia que muestra las siguientes imagenes (Fig.
1. Se amplia el estudio de imagen mediante RMN (Fig. 2).

;Qué proceso le sugiere?

Figura 2.

Figura I.
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(Cual es el diagnéstico?

Se ingresa a la paciente y se instaura trata-
miento endovenoso con cloxacilina y gentamici-
na. Se completa estudio mediante gammagrafia
dsea que muestra hipercaptacién en cuello femo-
ral, compatible con el diagnédstico. Los cultivos
microbioldgicos (sangre, orina, heces) asi como
las serologfas (VHB,VHC, Yersinia, H. pylori, Sal-
monella) y el PPD son negativos.Tras 3 semanas
de antibioticoterapia endovenosa la paciente pre-
senta una discreta cojera residual pero persisten
imdgenes liticas en la radiografia. Se realiza biop-
sia ésea por puncion del cuello femoral que des-
carta etiologfa tumoral, tuberculosa e histiocito-
sis y donde se observa un infittrado inflamatorio
compatible con proceso infeccioso. Con el diag-
nostico final de osteomielitis infecciosa de cabe-
za femoral se da el alta hospitalaria y se comple-
tan 2 semanas mds de amoxicilina-clavulanico
oral con buena evolucién clinica.

La osteomielitis aguda es una enfermedad
poco frecuente en pediatria (incidencia de

[/1.000 a 1/20.000) y consiste en la infeccidn
supurada del hueso. Afecta preferentemente
a menores de 5 afos y tiene predileccién por
los huesos de rdpido crecimiento (huesos lar-
gos de extremidades inferiores). La etiologfa
mds frecuente es bacteriana, destacando
S.aureus (90% de los casos), Streptococcus beta-
hemolitico del grupo A (<10%), Haemophi-
lus influenzae (en no vacunados), Kingella kin-
gae, que precisa cultivo en medios con sangre,
siendo la responsable del 50% de las infeccio-
nes en las que no se obtenfa germen con los
métodos de cultivo convencionales, S. agalac-
tiae y E.coli (en recién nacidos), y Pseudomo-
nas aeruginosa y otros gramnegativos tras pun-
ciones en zona plantar. Otras etiologias menos
frecuentes serfan los hongos y virus. Aproxi-
madamente 2/3 de los casos son secundarios
a bacteriemia con posterior siembra del gér-
men en el hueso; en el tercio restante es debi-
da a traumatismos en la zona o fracturas abier-

Tabla I.
Edad Gérmenes

Recién nacidos S. aureus

Bacilos gramnegativos
Streptococcus (grupos A 'y B)

< 5 afios S. aureus
K Kingae
Streptococcus
> 5 afios S. aureus

Situaciones especiales A. Drepanocitosis

(debe cubrirse Salmonella)

Antibioticoterapia

Cloxacilina + cefotaxima, o
Cloxacilina + aminoglucdsido

Cefuroxima, o
Cefotaxima + cloxacilina

Cloxacilina

A. Aminoglucdsido o cefalosporina 32
+ penicilina antiestafiloccica

B. Anaerobios o alergia penicilina
C. Puncién/herida planta
(cubrir Pseudomona)

B. Clindamicina
C. Cloxacilina+ceftazidima
o imipenem




tas. El diagndstico se realiza en base a la pre-
sencia de al menos 2 de los 4 criterios siguien-
tes: |) obtencién de material purulento por
aspiraciéon del hueso y/o cultivos de hueso
positivos; 2) hemocultivo positivo; 3) presen-
cia de signos o sintomas de osteomielitis (dolor
constante vy signos inflamatorios locales; irrita-
bilidad en lactantes y cojera en nifios mayo-
res; temperatura variable, desde fiebre alta a
pacientes afebriles), y 4) Pruebas de imagen
(radiograffa, gammagrafia o RMN) compati-
bles. En casos de dudas diagndsticas se realiza
puncién para biopsia.

El tratamiento consiste inicialmente en anti-
bioticoterapia endovenosa para asegurar con-
centraciones adecuadas en el hueso. Cuando la
respuesta es favorable (generalmente en una
semana) se cambia a via oral utilizando dosis
elevadas (generalmente 2 o 3 veces la dosis
habitual). La duracidn total del tratamiento es
de 3 a 6 semanas. El perfil de antibidticos varfa
en funcién de la edad (Tabla I). En caso de
ausencia de respuesta en 48-72 horas o eviden-
cia de coleccidn supurada en hueso se precisa
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desbridamiento quirdrgico. No debe olvidarse
el tratamiento coadyuvante con analgésicos y
antiinflamatorios.

Con un diagndstico y tratamiento adecua-
dos la tasa de complicaciones se sitda en tor-
no al 5%; consisten en osteomielitis crénica, frac-
turas patoldgicas, alteraciones locales del creci-
miento o deformaciones dseas.

DIAGNOSTICO
OSTEOMIELITIS DE CABEZA FEMORAL
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Vomitos y diarrea

D. Mufioz Santanach, .M. Quintilld Martinez

Lactante de 9 meses, sin antecedentes patoldgicos ni alergias conoci-
das, presenta irritabilidad con vémitos y diarreas de |12 horas de evolucidn
acompafado de fiebre hasta 38,5°C. Ha realizado |10 deposiciones liquidas
abundantes sin productos patoldgicos y 5 vomitos, el Ultimo en la sala de
espera. Exploracién fisica: tridngulo de evaluacion pedidtrica alterado (aspec-
t0); algo decaido, pdlido, llora sin ldgrimas, tiene la mucosa oral seca y los ojos
hundidos. El tiempo de recapilarizacion cutdnea es de 3 segundos. Aparato
circulatorio: frecuencia cardiaca de 120 X, auscultacion cardiaca normal,
pulsos periféricos bilaterales y simétricos. Aparato respiratorio: el ritmo
respiratorio vy la auscultacidon no muestran alteraciones. Abdomen: algo dis-
tendido y doloroso de forma difusa. No muestra masas ni visceromegalias
sin signos de irritacidn peritoneal, el peristaltismo estd aumentado. Explora-
cién neuroldgica: activo y reactivo, fontanela normotensa. Se realiza una ana-
litica sanguinea y una radiograffa abdominal (Tabla | y Fig. I).

I Tabla I. l

Hemograma

Hemoglobina I'1,2 g/dl. HTC 40%. Pla-
quetas 256.000/mmcc. Leucocitos 15.600
(60%L, 9%M, 20%N). PCR 36 mg/dl.

Gasometria venosa
pH 7,19; PCO; 46 mmHg; PO, 50
mmHg; Bic | 1,3 mEq, EB - 124.

lonograma

Na 135 mmol/L; K 4,3 mmol/L;Ca I,12
mmol/L; CI 106 mmol/L.

Bioquimica

Urea 50 mg/dl; creatinina 0,42 mg/dl; ALT
66 UI/L; AST 45 UI/L; glicemia 78 mg/dl.

Figura I.
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(Cual es el diagnéstico?

Nos encontramos ante un paciente que
presenta un sindrome febril asociado a depo-
siciones dispépticas, vomito, y dolor abdomi-
nal en el que en la exploracidn fisica destacan
signos de deshidratacién moderada (llanto sin
lagrimas, mucosa oral seca, ojos hundidos vy
tiempo de recapilarizacion > 2 segundos), por
lo que el diagndstico es de deshidratacién en
el contexto de una gastroenteritis aguda
(GEA). En el estudio analftico adjunto destaca
una acidosis metabdlica con anién gap normal
susceptible de ser corregido por via endove-
nosa mediante la utilizacidon de bicarbonato
Sédico M.

La deshidratacién es la complicacién mds
frecuente de la GEA. Se cuantifica en relacion
a la pérdida ponderal, pero dado que en la
mayorfa de ocasiones en Urgencias no se dis-
pone de un peso fiable existen diferentes esca-
las que permiten cuantificar el déficit. Una de
éstas es la Escala publicada por Gorelick y cola-
boradores en 1997, basa en la presencia o
ausencia de los siguientes signos clinicos:
Disminucién de la elasticidad cutdnea.
Tiempo de recapilarizacién > 2 segundos.
Ausencia de lagrimas.

Respiracién anormal.

Mucosas secas.

Ojos hundidos.

Pulso radial anormal.

Taquicardia.

Oliguria.

La presencia de 3 a 6 signos indica deshi-
dratacidon moderada, mientras que la presen-
cia de 7 o mds signos sugiere deshidratacién
grave. La GEA es una entidad de diagndstico

O 00 N oy W —

clinico por lo que en general no son nece-
sarios examenes complementarios. La anali-
tica sanguinea estd indicada cuando existen
signos de deshidratacién moderada o grave,
cuando existe sospecha clinica de hipernatre-
mia (predominio de la clinica neuroldgica fren-
te a la hemodindmica) o cuando el cuadro
explicado por la familia no concuerde con el
estado del paciente. La radiologfa abdomi-
nal no estd indicada en la mayoria de los casos,
y puede, como en este caso, mostrar imdge-
nes compatibles con dilatacién de asas intes-
tinales y usualmente niveles hidroaéreos. El
coprocultivo no debe realizarse de forma sis-
temdtica en Urgencias y se realizard de for-
ma diferida en casos seleccionados (diarrea
mucosanguinolenta, inmunodeficiencia, dia-
rrea prolongada).

La via de eleccién para la rehidratacién en
una GEA es la via oral. Deben emplearse solu-
ciones que cumplan las recomendaciones de la
ESPGHAN. Si el paciente no estd deshidratado
se administrardn pequefias cantidades de sue-
ro de rehidratacién por via oral. Si existen sig-
nos de deshidratacién se deberd pautar una
cantidad determinada en un tiempo determi-
nado. La forma de administrar inicialmente es
por boca y fraccionada en pequefias cantida-
des (Tablas 2 y 3'). En menores de 3 afios con
mala tolerancia se puede administrar el volu-
men mediante SNG.

La via endovenosa se utilizard en las situa-
ciones en que la oral esté contraindicada (sig-
nos de shock, sepsis o fleo paralitico, alteracién
del nivel de conciencia, vdmito incoercible a
pesar de una correcta técnica por via oral) y en
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Tabla 2. Cantidades de rehidratacion oral aconsejada

Paciente no deshidratado: ofrecer SRO a demanda sin calcular cantidades, para compensar pérdidas mantenidas.
Deshidratacién leve: administrar 40-60 ml/kg en 4 horas.
Deshidratacién moderada: 75-100 ml/kg en 4 horas.

Deshidratacion grave: tedricamente podrfa administrarse 100-150 ml/kg via oral en 4 horas, aunque lo habitual
es utilizar via ev. Como alternativa puede utilizarse la rehidratacién por SNG con las mismas cantidades.

En las deshidrataciones hipernatrémicas usar la misma cantidad de SRO, pero administrarlo en al menos |12 horas

en lugar de 4.

Al findlizar esta fase de rehidratacion reintroducir la alimentacién y recomendar continuar con SRO a demanda

para compensar pérdidas sucesivas.

Tabla 3.

Forma de administracién de la rehidratacién oral

Paciente que tolera y no estd deshidratado: se ofrece SRO a demanda sin pautar cantidades ni tiempo. Habitual-
mente se remite a domicilio con las recomendaciones, sin comenzar en Urgencias.

Paciente deshidratado que tolera por boca: pautar la cantidad a tomar seguin el grado de deshidratacién y admi-
nistrarlo en el tiempo correspondiente por via oral de forma mds o menos fraccionada segin la presencia de
vomitos. Antes de remitir el paciente a su domicilio hay que cerciorarse de la correcta tolerancia.

Paciente deshidratado que no tolera por boca (vémitos incoercibles) o que es incapaz de tomar la cantidad ade-
cuada en el tiempo adecuado: colocar una SNG y administrar a débito continuo la cantidad pautada en el tiem-
po pautado. Las sondas utilizadas son las de alimentacidn habituales y el criterio es colocar la mds fina posible
de longitud adecuada (5-6 Frenchs ).

Paciente con deshidratacion grave o en el que la rehidratacion por SNG ha fracasado o se considera no indi-

cada: aplicar la pauta de rehidratacion ev.

casos de alteraciones hidroelectroliticas impor-
tantes. Las nuevas pautas de rehidratacién endo-
venosa rdpida con suero salino fisiolégico han
demostrado ser Utiles en la reposicién hidrica
en las deshidrataciones iso e hiponatrémicas. La
reposicion en la deshidratacidn hipernatrémica
debe ser mds lenta cuanto mds elevada es la
cifra de sodio, siendo de eleccidn es este caso
la rehidratacién oral.

En todos los casos se recomienda una rein-
troduccidon precoz de la dieta y no se recomien-
da dieta astringente prolongada. Como nor-
ma general no estd indicado el tratamiento anti-
bidtico ya que la principal etiologia es virica.
Existen otros tratamientos de reciente estudio

que ya han demostrado utilidad clinica, como
los probidticos (fundamentalmente bacterias
de la especie Lactobacillus) vy el racecadotrilo,
un inhibidor de la hipersecrecién intestinal que
es Util en las diarreas de mecanismo no infla-
matorio.

En resumen, podemos decir que los puntos
bdsicos en los que se sustenta el tratamiento
actual de la gastroenteritis aguda infantil son:

* La rehidratacién oral es el pilar fundamen-
tal en el tratamiento de la gastroenteritis
aguda. La realimentacion debe ser precoz.

* La administracidn de probidticos es una
opcidn a tener en cuenta en el manejo de la
gastroenteritis aguda.
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* El racecadotrilo es, por su mecanismo de
accién, un fdrmaco Util en el tratamiento de
la diarrea aguda infecciosa infantil.

DIAGNOSTICO
GASTROENTERITIS AGUDA
DESHIDRATACION MODERADA
ACIDOSIS METABOLICA
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Indice de abreviaturas

ACTH: Corticotropina u
hormona adrenocorticotropa.
ACV:Accidente cerebro-vascular.
ALT:Alanina aminotransferasa.
ANAs: Anticuerpos
antinucleares.

ASLOs: Anticuerpos
antiestreptolisinas.
AST:Aspartato aminotransferasa.
Bas: Basofilos.

Bic: Bicarbonato.

C3: Componente C3 del
complemento.

C4: Componente C4 del
complemento.

Ca: Calcio.

Cl: Cloro.

CMV: Citomegalovirus.

DHEA: Dehidroepiandrosterona.
EB: Exceso de base.

Eos: Eosindfilos.

ESPGAN: Sociedad Pediatrica
Europea de Gastroenterologia y
Nutricién.

FA: Fosfatasa alcalina.

FC: Frecuencia cardiaca.

FiO,: Fraccion inspirada de
oxigeno.

FR: Frecuencia respiratoria.
GEA: Gastroenteritis aguda.
GGT: Gamma-
glutamiltransferasa.
HLA-B27:Antigeno de
histocompatibilidad B-27.

HTO: Hematocrito.

IgA: Inmunoglobulina A.

IgG: Inmunoglobulina G.

IMC: indice de masa corporal.
iv o ev: endovenosa.

K: Potasio.

L: Linfocitos.

LDH: Lactato deshidrogenasa.
LT: Linfocitos T.

M: Monocitos.

Na: Sodio.

NB: Neutrdfilos inmaduros
(bandas).

NK: Linfocitos Natural-killer.
NS: Neutrofilos segmentados.
PCR: Proteina C-reactiva.

PO,: Presion parcial de oxigeno.
PPD: Prueba tuberculinica.
RMN: Resonancia magnética
nuclear.

Sat Hb: Saturacién transcutidnea
de hemoglobina.

SNG: Sonda nasogastrica.

SRO: Suero de rehidratacién
oral.

TA:Tension arterial.
TAC:Tomografia axial
computerizada.
TEGD:Transito gastro-eséfago-
duodenal.

UCIP: Unidad de cuidados
intensivos pediatricos.
VEB:Virus Ebstein-Barr.
VHA:Virus hepatitis A.
VHB:Virus hepatitis B.
VHC:Virus hepatitis C.
VIH:Virus de la
inmunodeficiencia humana.
VSG:Velocidad de sedimentacion
globular.
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