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TRAQUEOBRONCOMALACIA GRAVE EN EL

PACIENTE PEDIATRICO

Autora: Ana Vidaurreta Romero. Tutor: Jose Cortell Ballester. Hospital Universitari i Politecnic La Fe.

Valencia.

Lactante vardn con antecedente de prematuridad (30
semanas de edad gesz‘acional), diagnosticado en periodo
postnatal de un anillo vascular por doble arco adrtico
izquierdo que le condiciona una estenosis del tercio inferior
de la trdquea.

Intervenido a las 3 semanas de vida de su
malformacion  vascular realizando la  reseccion del
anillo, a pesar de lo cual persiste la disminucion del
calibre traqueal. Ante el compromiso de la via aérea que
supone se opera en un segundo tiempo para intentar la
correccion de la estenosis mediante una traqueoplastia
por deslizamiento. El paciente presenta un postoperatorio
torpido con dos extubaciones fracasadas. Se completa
estudio con una fibrobroncoscopia diagnosticindose de
una traqueobroncomalacia grave que afecta a la prdctica

totalidad del arbol bronquial.

1. ¢Cual seria el siguiente paso en este
paciente?

a. Al ser un paciente prematuro se debe esperar a
que se alcance la maduracién en la via aérea.

b. Ante la dependencia al soporte ventilatorio se
debe considerar la traqueostomia.

c. Es necesario la realizacién de un TC craneal-
cervical para valorar las opciones terapéuticas.

d. Es obligatorio realizar un tercer intento de
extubacién antes de confirmar la dependencia de
la ventilacién mecdnica e instaurar medidas mds
agresivas.

e. Se debe reintervenir quirdrgicamente al paciente
para una nueva traqueoplastia.

La respuesta correcta es la b.

La indicacién mds frecuente de traqueostomia

en la infancia es la obstruccién grave de la via

aérea, siendo la traqueobroncomalacia la causa
congénita mds frecuente de obstruccién. Las otras
dos indicaciones para plantearla serian la ventilacién
mecdnica prolongada y la ausencia de reflejos
protectores de la via aérea. No existe evidencia para
establecer el momento éptimo, por lo que deberemos
individualizar en funcién del paciente (expectativas de
destete, patologia de base, evolucion clinica) y valorar
riesgo-beneficio, identificando pronto a aquellos que
puedan beneficiarse.

La prueba de eleccién para el diagnéstico de la
traqueobroncomalacia es la fibrobroncoscopia.

Aunque la realizacién de pruebas de imagen (TC
o RM) puede ayudar a delimitar la lesién, en este
momento no estd bien establecida su utilizacién ni es
indispensable para instaurar medidas terapéuticas.

Por otro lado, es cierto que puede existir cierta
inmadurez en el soporte cartilaginoso en las primeras
etapas de la vida, afectando mds a pacientes con
antecedente de prematuridad. No obstante, en
este caso la traqueobroncomalacia es secundaria
a otras anomalias (el anillo vascular y la estenosis
consecuente), por lo que es poco plausible que se
pueda resolver de manera completa y deje de precisar
soporte respiratorio.

Al mes de vida, dada la dependencia al soporte
ventilatorio invasivo, se realiza una traqueostomia
reglada. Durante los siguientes meses de su estancia en
UCIP no es posible el avance en el destete del soporte,
realizando ademds numerosos episodios de hipoxia con
compromiso hemodindmico, algunos llegando a paradas
cardiorrespiratorias recuperadas. De manera intercurrente
presenta diversos episodios de shock séptico por bacterias
multirresistentes que empeoran su patologia respiratoria.
Se extrae ademds un panel genético de displasias dseas por
presentar fenotipo disarmdnico con macrocefalia y talla
baja corregida a su edad gestacional.



2. Ante la ausencia de mejoria, ¢qué
opciones terapéuticas se deben proponer
en este paciente?

a. No existen mds opciones terapéuticas, se debe
plantear a los padres la adecuacién del esfuerzo
terapéutico (AET).

b. No existen mds opciones terapéuticas, se debe
plantear a los padres alta hospitalaria con
ventilacién mecdnica domiciliaria y apoyo de la
Unidad de Hospitalizacién Domiciliaria.

c. Se debe plantear la realizacién de wuna
traqueopexia.

d. Se debe plantear la colocacién de un stent
traqueal.

e. cyd son correctas.
La respuesta correcta es la e.

Elgrado de afectacién de la traqueobroncomalacia
incluye desde condiciones leves, en las que el
tratamiento  conservador es suficiente, hasta
condiciones graves que precisan tratamientos mds
agresivos. Inicialmente las opciones quirdrgicas
como la aortopexia o traqueopexia posterior fueron
el tratamiento de eleccién, dejando la implantacién
de dispositivos intratraqueales como alternativa
cuando la cirugia fracasaba o estaba contraindicada.
No obstante, con el aumento de la experiencia en
la utilizacién de stents y el avance en la calidad de
los materiales esta técnica se ha convertido en una
alternativa de primera eleccién en el tratamiento de
las obstrucciones de la via aérea. En el caso de nuestro
paciente se decidié como primera opcién tratamiento
quirdrgico por contar con mayor experiencia, a pesar

Figura 3. Monitor de respirador de VMI del paciente.

de que la colocacién del stent podria haber sido
una buena primera opcién dada la dificultad de la
intervencién por las multiples intervenciones previas
y la gran extensién de la malacia.

A los 5 meses de vida se realiza una traqueopexia
anterior, resultando también ineficaz, por lo que 3
semanas después se coloca un dispositivo intratraqueal
de silicona desde la traquea (orificio de traqueostomia)
hasta la region proximal de ambos bronquios, quedando
el stent en forma de pantalon (Figuras 1 y 2). Tras su
implantacion el paciente presenta mejoria clinica con
desaparicion de los eventos hipoxicos y menor necesidad de
soporte ventilatorio por z‘mgueostamz’a.

Figura 1. Stent de silicona en forma de pantalén.

Figura 2. Stent a la altura de la carina.




Posteriormente, el paciente presenta la imagen del
monitor del respirador que se muestra en la Figura 3.

3. ¢Cuil de las siguientes opciones
respecto a la ventilacion es correcta?

a. Ventilacién por volumen, presentando un patrén
obstructivo.

b. Ventilacién por volumen, presentando un patrén
restrictivo.

c. Ventilacién por presién, presentando un patrén
obstructivo.

d. Ventilacién por presién, presentando un patrén
restrictivo.

e. Son parimetros normales para un paciente
pedidtrico.

La respuesta correcta es la a.

Se trata de un modo ventilado por volumen, con
un flujo constante visualizado en la curva flujo-tiempo.

En la curva presién-tiempo se visualiza una
fase de ascenso de presién hasta alcanzar el volumen
pautado (presién pico), seguida de una presién meseta
que corresponde a la distribucién de aire dentro del
pulmoén durante el tiempo de pausa. La obstruccién de
la via aérea condiciona un aumento de las resistencias,
con presiones pico elevadas y una mayor diferencia
entre presién pico y presién meseta en los modos
ventilados por volumen. Se visualiza ademds signos
de atrapamiento aéreo con una curva de flujo que no
llega a 0 en la fase espiratoria.

4. ;Cuail es la causa mas probable de este
empeoramiento?

a. Episodios de broncoespasmos de nueva aparicién.

b. Inicio de un Sindrome de Distrés Respiratorio
Agudo (SDRA).

c. La formacién de tejido de granulacién en la via
aérea.
Migracién del dispositivo intratraqueal.

e. Inicio de neumonfa asociada a ventilacién
mecanica.

La respuesta correcta es la c.

La implantacién de dispositivos intratraqueales

no es una técnica exenta de efectos adversos. La

formacién de granulomas en los segmentos finales en
contacto con la mucosa es el mds frecuente de ellos,
con especial relevancia en los dispositivos metalicos y
con una menor incidencias con los nuevos materiales
biodegradables. Otro efecto secundario comin
en los stents plasticos es la mayor produccién de
secreciones. Por otro lado, la migracién del dispositivo
es infrecuente, asi como la infecciones respiratorias
secundarias.

Se  realiza  seguimiento  semanal — mediante
Jfibrobroncoscopia, presentando un crecimiento progresivo
de los granulomas hasta la obstruccion de gran parte de la
luz. Los episodios hipdxicos son cada vez mds frecuentesy el
paciente precisa pardmetros de soporte ventilatorio elevados
para poder mantener la via aérea permeable, hasta llegar
a requerir sedacion y relajacion para poder optimizar la
ventilacion. Cirugia y Neumologia Infantil proponen
crioablacionar las lesiones y en un segundo tiempo sustituir
el stent de silicona por uno biodegradable, que presenta
menores tasas de formacion de tejido de granulacion. Los
padres muestran dudas acerca de continuar realizando
mds medidas por el posible sufrimiento del paciente

5. ¢Qué opcion no es aceptable en esta
situacion?

a. A pesar de que existen opciones terapéuticas, se
les debe ofrecer a los padres la posibilidad de la
adecuacién del esfuerzo terapéutico (AET).

b. Dado que existen opciones terapéuticas y la
decisién recae exclusivamente en el equipo
médico, se debe continuar con la nueva
intervencion.

c. Ante la dificultad de la situacién y los diferentes
escenarios posibles se podria exponer el caso ante
el Comité Etico del hospital.

d. Se debe consensuar la actitud terapéutica entre
el equipo médico multidisciplinar y los familiares
responsables del paciente.

e. Todas las opciones son aceptables.

La respuesta correcta es la b.

La adecuacion del esfuerzo terapéutico (AET) es
la adaptacién de las medidas diagnésticoterapéuticas
que se indican a un paciente, de acuerdo a su situacién
clinica y pronéstico. Supone no iniciar tratamientos o
suspenderlos en el caso que tengan escasa posibilidad
de éxito o cuya finalidad tnica sea prolongar la vida



biolégica, sin mantener una calidad de vida 6ptima.
La AET no solo estd recomendada, sino que es un
indicativo de buena prictica médica. No obstante,
supone un problema ético al entrar en juego el valor
de la vida del paciente.

Lo que nunca es aceptable es la exclusividad
de la decisién en el equipo médico, puesto que la
autonomia es uno de los cuatro principios éticos
que se deben respetar. En nuestro caso, al ser menor,
la responsabilidad legal recae en ambos padres,
consensuando con ellos la actitud final.

Ante los antecedentes del paciente y un prondstico vital
incierto, ambos padres decidieron, de manera consensuada
con el equipo médico, la adecuacion del esfuerzo terapéutico.
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ESTATUS EPILEPTICO SUPERREFRACTARIO.
DIAGNOSTICO INICIAL, MANEJO, EVOLUCION Y

PRONOSTICO

Autora: Almudena Vivares Lopez. Hospital Universitario de Toledo. Toledbo.

Introduccién

Se presenta el caso clinico de una paciente de 13
atios ingresada en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos (UCIP) con diagndstico inicial de encefalitis
secundaria a infeccion por gripe A.

Con él, se ilustra el manejo multidisciplinario de
una patologia compleja caracterizada por manifestaciones
neuroldgicas graves, refractariedad al tratamiento inicial,
asi como la implementacion de terapias avanzadas para
controlar un estatus epiléptico refractario.

Antecedentes personales

La paciente no tiene antecedentes personales ni
familiares relevantes, sin ingresos hospitalarios previos.
No presenta alergias medicamentosas conocidas y el
calendario vacunal se encuentra al dia.

Historia clinica

Muger adolescente de 13 arios que acude a urgencias
por cuadro de 24 horas de evolucion consistente en
alteraciones conductuales como coprolalia y episodios de
agresividad, asocia fiebre de hasta 39°C.

Presenta asi mismo episodio de movimientos tonico-
clonicos en los miembros superiores con lateralizacion de la
mirada, seguido de un periodo postcritico de somnolencia
de unos dos minutos de duracion.

A su llegada a urgencias presenta clinicamente una
alternancia del nivel de consciencia entre somnolencia con
un Glasgow 9/15 (M4V302) y agresividad, ademds a su
llegada se presencia una nueva crisis tonico-clonica de las
mismas caracteristicas.

1. ¢Cual de las siguientes patologias no
se incluiria en el diagnéstico diferencial
inicial?

a. Sindrome de estatus epiléptico refractario febril
(FIRES).

Esquizofrenia.

Encefalitis infecciosa.

Encefalitis autoinmune.

Meningitis.

o un T

La respuesta correcta es la b.

Dentro de las cinco posibilidades expuestas,
parece que la que no debemos plantearlos ante el
cuadro clinico que se nos presenta seria la respuesta B.
Como sabemos, antes de diagnosticar una patologia
psiquidtrica es primordial descartar patologia orgénica.

Ademis, en el caso expuesto la clinica de fiebre,
crisis y alteraciones del comportamiento decantan
el diagnédstico a algin tipo de encefalitis, ya sea de
etiologia infecciosa, autoinmune o de otros posibles
origenes. También deberiamos pensar en la posibilidad
de una meningitis en este caso.

Dada la clinica de la paciente en urgencias se canaliza
via venosa periférica y se extrae analitica completa con
hemaograma, coagulacion, gasometria venosa y bioquimica
con perfil hepdtico, funcion renal, iones, lactato, amonio
y reactantes de fase aguda y hemocultivo. Asi mismo se
extraen Virus respiratorios.

En cuanto a los resultados iinicamente destaca una
leucocitosis a expensas de neutrofilia y una elevacion de
la proteina C reactiva (PCR). Se obtiene virus Gripe A
positivo en array respiratorio.



Figura 1. Patrén discontinuo con elevaciones de la linea basal sugestivas de crisis.

Como pruebas de primer nivel también se realiza
TAC cerebral que resulta normal y tras ello se realiza
puncion lumbar donde se observa una presion de apertura
ligeramente elevada (20cm H20), liguido transparente
con 112 células nucleadas, asi como glucosa y proteinas
normales.

Se inicia tratamiento empirico con cefotaxima a 300
mg/kg/dia, vancomicina a 50 mg/kg/dia y aciclovir a 60
mg/kg/dia, ademds dado el resultado positivo para gripe
se ariade tratamiento con oseltamivir 75 mg/kg/dosis cada
12 horas.

Durante su estancia en urgencias presenta una
segunda crisis tonico-clonica en la de una duracion
aproximada de 4 minutos que cede tras administracion
de midazolam intravenoso (0.2 mg/kg) y levetiracetam
intravenoso (40 mg/kg).

Dada la persistencia de las crisis y la alternancia
del nivel de consciencia se decide ingreso en UCIP para
estabilizacion y manejo avanzado.

A su ingreso en UCIP la paciente se encuentra estable
hemodindmica 'y respiratoriamente. Neuroldgicamente
glasgow 8 — 10/15 (O3V3M4). Pupilas midridticas
reactivas. Retira al dolor, lenguaje con palabras
inapropiadas, apertura ocular al dolor. Tendencia al suerio.
Ausencia de seguimiento ocular. Reflejos osteotendinosos
presentes y simétricos. Movilidad espontinea de los
4 miembros. Signos meningeos dudosos por escasa
colaboracion.

Se decide iniciar neuromonitorizacion monitor
de funcion cerebral con andlisis continuo y se realizan
controles seriados de doppler transcraneal.

En el Doppler transcraneal inicialmente se observaba
un patron de hiperemia con velocidades sistolicas y
diastélicas elevadas, asi como un IR e IP descendidos.

En el electroencefalograma (EEG) integrado se
observa un patron discontinuo con elevaciones de la
linea basal sugestivos de actividad epileptiforme y que se
correlacionan clinicamente con episodios de crisis.

2. ¢Qué actitud seria la menos adecuada
si evidenciamos dicho patrén en el
monitor de la paciente? Figura 1

a. Ya se ha iniciado tratamiento de mantenimiento
con levetiracetam, seria adecuado esperar a
alcanzar niveles previo a iniciar un segundo
antiepiléptico en este caso.

b. Se trata de un estatus refractario por lo que seria
adecuado realizar una escalada terapéutica en
este momento.

c. Se podria administrar una segunda dosis de
levetiracetam IV.

d. Se podria administrar un segundo antiepiléptico
diferente a los wusados previamente como
lacosamida IV en este caso.

e. Las respuestas b, c y d son correctas.

La respuesta correcta es la e.

El estatus epiléptico es una de las urgencias
neuroldgicas mds frecuentes en nifios. Tiene una alta
morbi-mortalidad y un elevado riesgo de secuelas
posteriores, es por ello que se requiere un tratamiento
agresivo y urgente.

Se define el estatus epiléptico refractario como
la persistencia de las crisis epilépticas de forma
prolongada (superando los 30 minutos) y que no
responde a dos o mds fiarmacos antiepilépticos
administrados de la forma y en las dosis adecuadas.

En cuanto a su manejo farmacolégico como
primera linea se utilizardn las benzodiacepinas, en
caso de falta de respuesta podremos utilizar otros
firmacos antiepilépticos como el levetiracetam o
el dcido valproico, pudiendo utilizar una segunda
dosis de éstos si no cede la crisis o escalar a un tercer
farmaco antiepiléptico como lacosamida, fenitoina o
fenobarbital.



Figura 2. Registro del EEG: trazado desorganizado con actividad delta ritmica generalizada, simetria interhemisférica y

actividad beta sobreafiadida.

En el caso que se presenta se realiza escalada
terapéutica anadiéndose lacosamida IV con escasa mejoria
es por ello que finalmente se inicia perfusion continua de
midazolam (mdximo de 0.4 mg/kg/h), sin lograr control
de las crisis. Se decide finalmente intubacion orotraqueal
y soporte mediante ventilacion mecdnica invasiva de la
paciente e inicio de sedacion profunda para el control de
las crisis.

Asi mismo ante el posible origen inmunomediado
se inicia tratamiento con megabolos de corticoides
(metilprednisolona 30 mg/kg durante 5 dias) e
inmunoglobulinas (2 gramos/kg en 5 dias).

El dia +3 se realiza una resonancia magnética
cerebral que resulta normal y un EEG reglado donde
se observa un trazado desorganizado con actividad
delta ritmica generalizada, simetria interbemisférica
y actividad beta sobreariadida durante todo el registro.
Elementos irritativos localizados en regiones frontales
bilateral. Ocasionalmente descarga hemisférica bilateral,
caracterizada por punta-onda, u onda aguda-onda lenta,
de morfologia irregular, de elevado voltaje, que aparece
con una prevalencia muy alta y sin correlato clinico, la
cual presenta una clara potencialidad epileptigena.

Al observar que se mantiene actividad epiléptica en
el EEG se decide finalmente iniciar coma barbitirico con
tiopental IV que se mantiene durante 7 dias.

Tras su inicio se modifica el trazado del
electroencefalograma a un patron de brote supresion pero
con presencia durante el registro de grafoelementos de
perfil agudo epileptiforme, el dia +12 se trata de suspender
el coma barbitirico reapareciendo elementos irritativos
en regiones frontales anteriores bilaterales de prevalencia
alta pero sin correlato clinico sobre un trazado de fondo
completamente desorganizado y lento, es por ello que se

reinicia el coma barbitiirico y se decide iniciar tratamiento
especifico con anakinra (100 mg/24 horas) ante la sospecha
clinica de sindrome de estatus epiléptico refractario febril
(FIRES).

Presenta la  paciente una excelente evolucion,
pudiendo suspenderse el coma barbitiirico a los 3 dias de
iniciarse anakinra y retirdndose tres dias después soporte
respiratorio y resto de tratamiento antiepiléptico salvo
lacosamida y levetiracetam.

El dia +25 de ingreso en UCIP la paciente presenta
un control completo de las crisis con una recuperacion del
trazado basal en el EEG y una exploracion neuroldgica
normal salvo leve miopatia del paciente critico, por ello es
dada de alta a planta con el tratamiento de mantenimiento
previamente expuesto.

cuanto a

3. ¢En las  pruebas
complementarias solicitadas durante el
ingreso cual estaria indicada?

a. Estudio de autoinmunidad en suero y LCR
(anticuerpos IgG, anti AQP-4 y anti MOG,
anticuerpos neuronales de superficie, dcidos
orginicos y alcarnitinas, anticuerpos IgG anti-
DANI de doble cadena, anti SSA/Ro, anti SSB/
La, anti-Sm, anti-Scl70).

Téxicos en orina.

Cultivos en sangre y LCR.

Resonancia magnética.

Todas son correctas.

o o T

La respuesta correcta es la e.




En cuanto a las pruebas complementarias y los
resultados de éstas, durante el ingreso se obtuvieron
hemocultivos y cultivos de LCR negativos, solo aislindose
a nivel microbioldgico gripe A en hisopo nasofaringeo. En
cuanto al estudio de autoinmunidad (suero + LCR): ac
1gG anti AQP-4y anti MOG, ac neuronales de superficie,
dcidos orgdnicos y alcarnitinas, ac IgG anti-DNA de
doble cadena, anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, anti- Sm,
anti-UlsnRINB anti-Scl-70 fueron negativos.

Las pruebas de imagen, tanto el TAC cerebral como
la RMN fueron normales. Fue de especial interés durante
el manejo de la paciente el electroencefalograma integrado
por amplitud y los electroencefalogramas reglados seriados.

NORSE (New Onset Refractory Status
Epilepticus): estatus epiléptico refractario (EER)
de nueva aparicién sin causa estructural, téxica o
metabélica aguda o activa identificable. FIRES
se considera un subtipo de éste. Se manifiesta
inicialmente de forma similar a las crisis febriles
pero con una evolucién hacia un estatus epiléptico
superrefractario a pesar del tratamiento adecuado.

Suele presentarse antecedido por una infeccién
febril (entre 2 semanas y 24 horas) antes del inicio
del estatus epiléptico. Es indispensable la presencia de
fiebre para su diagnéstico.

El diagnéstico actualmente es clinico ya que no
existen marcadores y se trata de un diagnéstico de
exclusién tras descartar causa infecciosa, metabdlica
u estructural. Es importante su sospecha ante un
paciente con fiebre y un estatus epiléptico refractario
sin causa aparente en las primeras 48-72 horas de
evolucion.

En cuanto a las pruebas complementarias
la puncién lumbar presenta un liquido con unas
caracteristicas inespecificas (normal o con una
pleocitosis leve). En el electroencefalograma no
existe un patrén patognomonico, pero pueden existir
diferentes tipos de patrones como convulsiones
iniciales breves que evolucionan posteriormente a un
estatus epiléptico, complejos beta-delta o actividad
rapida focal prolongada con aparicién gradual de
complejos punta onda ritmicos y bien formados.

4. Sobre la etiologia del FIRES, segin
los conocimientos actuales al respecto
podemos decir:

a. La etiologia es principalmente infecciosa, en
un 55% de los pacientes diagnosticados de

FIRES, se ha encontrado un patégeno infeccioso
desencadenante del cuadro.

b. Recientemente se ha aislado una variante genética
que podria justificar el desarrollo del FIRES.

c. Actualmente la etiologia es desconocida, existen
diversas hipdtesis, ninguna de ellas comprobadas
hasta el momento las principales relacionan
la enfermedad con un componente infeccioso,
autoinmune, metabdlico o genético.

d. Lateoria misaceptada explica que probablemente
exista una desregulacién postinfecciosa del
sistema inmunoldgico provocando una situacién
de autoinflamacién con activacién del sistema
inmune innato y liberaciéon de sustancias
proinflamatorias causantes de la enfermedad.

e. cyd son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Actualmente se desconoce la etiologia concreta
del FIRES, existen diversas hipétesis, ninguna de
ellas comprobada, algunos autores abogan por la
posibilidad de una causa infecciosa con o sin relacién
directa, también sobre un componente autoinmune
con elevacién de diversos anticuerpos y receptores
proinflamatorios, aunque otros también refieren un
posible componente genético o incluso metabdlico.

La teoria mds aceptada relaciona la patogenia
con una desregulacién postinfecciosa del sistema
inmunoldgico, generando una  situacién de
autoinflamacién con activacién de la inmunidad
innata y liberacién de moléculas proinflamatorias con
un disbalance entre moléculas pro y antiinflamatorias,
existe un aumento de citocinas en el liquido
cefalorraquideo (en concreto IL-6 e IL-1b). Todo
esto provoca una situacién de neuro inflamacién con
el consiguiente aumento de la actividad convulsiva.

5. En cuanto al manejo especifico del

FIRES, indique la falsa:

a. Como primera linea de tratamiento utilizaremos
inmunomoduladores como  corticoides o
inmunoglobulinas.

b. La plasmaféresis es de eleccion en estos pacientes
por encima del uso de las inmunoglobulinas.

c. Como firmacos de segunda linea podremos
utilizar antagonistas e inhibidores especificos de
las interleucinas como anakinra o tozilizumab.

d. Es indispensable la sospecha precoz y el inicio



de tratamiento lo antes posible para disminuir la
morbimortalidad en estos pacientes.

e. El anakinra es un antagonista del receptor IL1b,
citocina que se ha visto aumentada en el LCR de
estos pacientes.

La respuesta correcta es la b.

En cuanto al tratamiento de primera linea,
actualmente esta indicado el uso de corticoides
intravenosos (megabolos) asi como inmunoglobulinas
intravenosas. En cuanto a la plasmaféresis actualmente
no existe un consenso al respecto, pero no debe retrasar
en ningudn caso el inicio de otros tratamientos.

En cuanto a los tratamientos de segunda linea
hay que destacar actualmente el anakinra como
antagonista del receptor IL-1 que ha demostrado
normalizar los niveles de interleucinas y reducir la
frecuencia de las crisis. Otros firmacos que podrian
ser de utilidad seria el tozilizumab (inhibidor IL-6).

En cuanto al pronédstico de la enfermedad la
mortalidad oscila entre 8 — 18% en fase aguda y un
13% en fase crénica, los pacientes presentan una
discapacidad cognitiva significativa en el 80% de los
casos y en > 90% presentan una epilepsia refractaria.

Actualmente la paciente del caso clinico se encuentra
en seguimiento en las consultas de neuropediatria,
mantiene tratamiento con lacosamida como farmaco
antiepiléptico inicamente y se retird anakinra tras seis
meses de tratamiento. La paciente no ha presentado secuelas
neuroldgicas con un rendimiento académico adecuado en la
actualidad y sin nuevas recaidas.

Conclusiones

e La importancia del diagnéstico temprano y la
rapida escalada terapéutica en encefalitis con
estatus epiléptico refractario.

* El papel  emergente de
inmunomoduladoras, como
condiciones inflamatorias neuroldgicas refractarias.

* La necesidad de un enfoque individualizado para
minimizar secuelas neuroldgicas y lograr una
recuperacién funcional completa.

¢ Elinteresante papel para el manejo de los pacientes
neurocriticos de técnicas como el doppler
transcraneal o el electroencefalograma integrado
por amplitud, disponibles a pie de cama.

terapias
anakinra, en
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SINDROME VASOPLEJICO: UNA FORMA
DE SHOCK EN EL POSTOPERATORIO DEL
TRASPLANTE CARDIACO

Autora: Ana Bosch Romeu.. Tutor: Juan Encarnacion Martinez. Hospital Universitari i Politécnic La Fe.

Valencia.

Adolescente de 13 atios de edad que ingresa en Unidad
de Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP) por shock
cardiogénico y edema agudo de pulmon. Acude a urgencias
pedidtricas por clinica de vomitos y epigastralgia de 7 dias
de evolucion, asociando palidez y mal estado general en las
dltimas horas. Habia sido dado de alta hospitalaria una
semana antes por descompensacion cardiaca.

Antecedentes personales: miocardiopatia dilatada
severa diagnosticada en el estudio de distrofia muscular
de Becker, que habia sido diagnosticada 2 arios antes.
Presenta una mutacion posiblemente patoligica en
hemicigosis asociada a pacientes con distrofinopatia.
En la ecocardiografia al diagndstico se visualiza el
ventriculo izquierdo (VI) muy dilatado y globuloso con
disfuncion sistdlica severa, fraccion de eyeccion ventricular
izquierda (FEVI) de 30%, auricula izquierda (AI)
muy dilatada con insuficiencia mitral (IM) moderada
con efecto Coanda. Resonancia magnética cardiaca con
marcado adelgazamiento y fibrosis miocdrdica extensa en
el VI y FEVI 18%. Portador de desfibrilador automdtico
implantable. Tratamiento de base con dcido acetil
salicilico, bisoprolol, enalapril, eplerenona, dapaglifozina
y omeprazol.

Antecedentes familiares de interés: primo materno
fallecido a los 14 atios por miocardiopatia dilatada y tio
materno fallecido a los 38 atios por enfermedad neurologica.

En la exploracion fisica a su ingreso en UCIP destaca
hipoactividad, regular estado general, coloracion pdlida,
pulsos pedios débiles y relleno enlentecido. Se auscultan
crepitantes bibasales y tonos cardiacos ritmicos con soplo
sistélico.

Pruebas complementarias realizadas a su ingreso

en UCIP:

Figura 1. Radiografia de térax en la que se visualiza car-
diomegalia y derrame pleural bilateral.




Figura 2. Ecocardiografia transtorécica con plano apical 4 cimaras: VD dilatado con aceptable funcién, Al severamente
dilatada, doppler con IM moderada-severa con efecto Coanda, VI severamente dilatado con disfuncién severa global.

Plano paraesternal eje largo modo M con FEVI Teich 18% modo M.

1. ¢Qué medidas se deberian tomar en un
primer momento?

a. Administrar expansién de volumen 10 cc/kg para
mejorar la perfusién periférica.

b. Intubar al paciente y conectar a ventilacién
mecdnica invasiva e iniciar soporte con adrenalina
0.1 mcg/kg/min.

c. Suspender enalapril, descender bisoprolol, iniciar
oxigenoterapia, perfusién continua de adrenalina
0.1 mcg/kg/min y milrinona 0.8 mcg/kg/min e
iniciar tratamiento con furosemida

d. Evitar la furosemida para no disminuir la presién
arterial.

e. Incluir en cdédigo cero en lista de espera de
trasplante cardiaco.

La respuesta correcta es la c.

La adrenalina tiene un efecto beta 1 agonista
mayor que la noradrenalina, por lo que es un buen
inotrépico y cronotrépico. La milrinona posee
efecto inotrépico y vasodilatador, reduce la precarga
y postcarga pulmonar y sistémica. Los diuréticos
forman parte del tratamiento del edema agudo de
pulmoén. Se incluyen en cédigo cero o urgencia grado
cero en lista de trasplante cardiaco a aquellos pacientes
con dispositivos de soporte mecdnico, oxigenacién
por membrana extracorpérea (ECMO) o asistencia
ventricular, o aquellos que presentan tormenta
eléctrica refractaria (arritmia ventricular persistente
pese a tratamiento en 4 dias).

Ante el empeoramiento que presenta el paciente
se decide entrada en lista trasplante cardiaco urgencia
grado 1. Tras varios intentos fallidos retirada de las
drogas vasoactivas por empeoramiento del gasto cardiaco
y aumento del edema agudo de pulmon, con NTproBNP >



35.000 pg/mL, al octavo dia de ingreso se decide escalada
terapéutica a implantacion de dispositivo de asistencia
ventricular izquierda (LVAD) de corta duracion con
Levitronix (flujo continuo). Se incluye en codigo cero de
trasplante cardiaco.

Al dia siguiente de la cirugia, tras la extubacion, el
paciente presenta pardlisis facial completa izquierda y
hemiparesia izquierda.

Figura 3. Tomografia computerizada (TC) cerebral: ictus
isquémico de arteria cerebral media (ACM) derecha y
arterias perforantes de la ACM izquierda.

2. ¢Cuadl de las siguientes opciones es
incorrecta?

a. Disminuir la anticoagulacién y antiagregacién
que se iban a pautar segin el protocolo de
asistencia ventricular para asi reducir el riesgo de
hemorragia cerebral.

b. Confirmada la isquemia cerebral con la prueba de
imagen, el paciente debe ser excluido de la lista
de trasplante cardiaco por el momento debido
al riesgo de transformacién hemorrigica por la
anticoagulacién que recibiria si se somete a la
circulacién extracorpérea (CEC) del trasplante.

c. Continuar en cédigo cero, el paciente debe ser
trasplantado cuanto antes.

d. El paciente ya no puede recibir el trasplante
cardiaco.

e. Cydson incorrectas.

La respuesta correcta es la e.

El paciente sale de lista de trasplante por el
riesgo de hemorragia cerebral que ensombreceria el
prondstico. Siguiendo el protocolo de anticoagulacién
y antiagregacién de asistencia ventricular de Stanford,
se pauta una anticoagulacién con bivalirudina

con objetivo de tiempo de tromboplastina parcial
activada (TTPA) 60 — 75 segundos (nivel minimo
imprescindible). Se consenstia esperar una semana
antes de volver a meter en lista de trasplante, ya que,
pasado ese tiempo desde la isquemia, el riesgo de
transformacién hemorrégica disminuye.

Tras una semana se repite el TC cerebral y se descarta
transformacion hemorrdgica, por lo que se activa de nuevo
codigo cero. A los 14 dias de haber de la implantacion
de LVAD, aparece un donante y se realiza el trasplante
cardiaco sin complicaciones, saliendo de quirdfano con
milrinona 0.7 mcg/kg/min y adrenalina 0.1 mcg/kg/min.

Sin embargo, a las 2 horas del trasplante, el paciente
presenta un deterioro hemodindmico con cifras de tension
arterial (TA) 75 — 80/40 — 45 (50-55) mmHg, presion
venosa central (PVC) 7 — 8 mmHg e indice cardiaco (IC)
>2.5 — 3 l/min/m2. Se administran grandes cantidades
volumen, se suspende la milrinona, se aumenta la
adrenalina a 0.2 mcg/kg/min y se ariade noradrenalina
0.25 mcg/kg/min.

El paciente continiia en esta situacion de hipotension
y alas 8 horas del trasplante se decide revisar en quirdfano
por sospecha de fallo injerto y valorar implantacion de
ECMO. Durante la cirugia, de visu y mediante ecografia
transesofdgica se aprecia buena funcion biventricular, con
falta relleno cavidades derechas y buena respuesta a fluidos
pero transitoria.

3. ¢Qué se debe plantear a continuacién?

a. Debe sospecharse un fallo de injerto, ya que la
causa del shock en este paciente es bajo gasto
cardiaco.

b. Se debe iniciar soporte con ECMO VA ante la
sospecha de fallo de injerto.

c. Se debe aumentar la dosis de adrenalina para
aumentar el inotropismo y cronotropismo.

d. Se debe continuar administrando volumen hasta
que mejore la tensién ya que la causa del shock es
la deplecién de volumen.

e. El paciente puede presentar vasoplejia y debe
iniciarse tratamiento dirigido.

La respuesta correcta es la e.

Ante un IC elevado (>2.2 V/min/m2) junto
con resistencias vasculares sistémicas bajas, debe
plantearse el diagnéstico de sindrome vasopléjico, que
en adultos se define como dificultad para mantener

presion arterial media (PAM) >60 mmHg con gasto



cardiaco normal o elevado (IC >2.2 L/min/m2)
debido a resistencias vasculares sistémicas bajas (<800
dynes*sec/cm5) a pesar de vasopresores a altas dosis
(noradrenalina 0.5 mcg/kg/min o equivalentes). Se
ha descrito hasta un 25-50% de los adultos que se
someten a CEC.

No hay una tnica definicién en nifios, una
vilida seria la hipotensién debida a presién arterial
diastélica (PAD) <percentil 10, con vasopresina,
noradrenalina o adrenalina a altas dosis (20.08 mcg/
kg/min) o dopamina a altas dosis (28 pg/mcg/min),
excluyendo FE <60% en ecocardiografia, hemocultivo
o urinocultivo positivo y presién en AD o PVC < 5
mmHg.

Su fisiopatologia se explica por aumento
de mediadores inflamacién que provoca una
desensibilizacién de los adrenorreceptores de los vasos
y por aumento de produccién 6xido nitrico que llevan
a un estado de vasodilatacion.

4. ¢Era previsible que el paciente
presentara esta complicacion?

a. Si, ya que el sindrome vasopléjico es una causa
frecuente de shock en pacientes pedidtricos
ingresados en UCIP.

b. No, no estd descrito el desarrollo de vasoplejia
tras el trasplante cardiaco pedidtrico.

c. No, el paciente no presentaba ningun factor de
riesgo de desarrollar este sindrome.

d. Si, el paciente presentaba varios factores de riesgo
previo a la cirugia del trasplante cardiaco.

e. Si, el paciente presentaba un unico factor de
riesgo previo a la cirugia del trasplante cardiaco.

La respuesta correcta es la d.

Los factores de riesgo de vasoplejia tras CEC que
se han descrito en adultos son: FEVI <35%, uso previo
de inhibidores de enzima convertidora de angiotensina
(IECA), betabloqueantes, inhibidores de canales
de calcio, diuréticos y heparina, tratamienro con
vasodilatadores inotropos (dobutamina y milrinona)
antes y después de CEC, vasopresores antes de CEC,
uso de LVAD, cirugia valvular y dialisis.

Ademis, un estudio en pacientes pedidtricos que
concluye que los pacientes con LVAD de flujo continuo
preoperatorio, tienen mayor riesgo de vasoplejia
tras trasplante cardiaco. Esto se explicaria por el
aumento de citoquinas proinflamatorias y cambios

inflamatorios en los vasos sanguineos, la disfuncién
del sistema nervioso autonémico por la disminucién
de los barorreceptores en los vasos, que junto con la
insuficiencia cardiaca crénica y la diseccién quirdrgica
extensa del trasplante contribuyen a la predisposicién
a la vasoplejia en este grupo de pacientes.

5. ¢Qué tratamiento iniciaria para la
vasoplejia en este caso?

a. Aumentaria la dosis de noradrenalina hasta 1
mcg/kg/min ya que es un vasopresor excelente.

b. Anadiria vasopresina.

c. Continuaria administrando volumen para
aumentar la tension arterial, ya que la PVC es
menor de 8 mmHg.

d. Reiniciaria la milrinona para mejorar el gasto
cardiaco.

e. Iniciaria tratamiento con corticoides a altas dosis
para disminuir la inflamacién.

La respuesta correcta es la b.

El tratamiento del sindrome vasopléjico es:
1. Catecolaminas: noradrenalina.
2. Vasopresina (terlipresina):

* Anilogo receptores V1 de musculo liso de
vasos sanguineos.

* Neutraliza efecto de 6xido nitrico y
disminuye su produccién.

* En los pacientes en shock se ha visto que
los niveles de vasopresina y su sensibilidad
en musculo liso de vasos estdn disminuidos.

3. Azul de metileno:

¢ Inhibe la guanilil ciclasa y la actividad de
la 6xido nitrico sintetasa por lo que reduce
la respuesta de los vasos al éxido nitrico
aumentando las RVS.

* Se usa en vasoplejia por sepsis u otras
etiologias. La dosis y el momento de
administracién varia en la literatura.

4. Vitamina C, tiamina y corticoides.
5. Hidroxicobalamina.

Ante estos hallazgos, se sospecha sindrome vasopléjico
secundario a la circulacion extracorpdrea vs shock séptico,
Y, ademds de iniciar antibioterapia de amplio espectro, se

ariade vasopresina 0.01 Ul/kg/h.

A las 24 horas, aunque el paciente ya presenta signos



de fallo hepdtico y renal, mejora hemodindmicamente, por 5. <Qle tratamiento administraria a

lo que se puede suspender la vasopresina y descender la continuacion?

adrenalina a 0.1 mcg/kg/min y la noradrenalina a 0.2

meg/kg/min. a. Aumentaria la dosis de noradrenalina hasta 1
Al tercer dia del trasplante, de nuevo desciende la mcg/kg/min ya que es un vasopresor excelente.

tension arterial, se expande con volumen Yy se aumenta b. Anadiria vasopresina.

la adrenalina y noradrenalina. Presenta taquicardia  c. Continuaria administrando volumen para

supraventricular con repercusion hemodindmica que aumentar la tension arterial, ya que la PVC es
prescisa  adenosina, cardioversion  eléctrica en  tres menor de 8 mmHg.

ocasiones y tratamiento con amiodarona. Al dia siguiente  d. Reiniciarfa la milrinona para mejorar el gasto
continia hipotenso, con TA 80/40 (50) mmHyg, por lo que cardiaco.

se aumenta noradrenalina hasta 0.3 mcg/kg/min. e. Iniciaria tratamiento con corticoides a altas dosis

para disminuir la inflamacién.

La respuesta correcta es la a.

Figuras4y5. Algoritmo propuesto en adultos para el manejo del sindrome vasopléjico (4) y dosis de vasopresores (5).
Busse LW, Barker N, Petersen C ez al. Vasoplegic syndrome following cardiothoracic surgery—review of pathophysiolo-
gy and update of treatment options. Critical Care. 2020;24:36.



Con la sospecha de sindrome vasopléjico, se decide
administrar azul metileno intravenoso 1 mg/kg, con
mejoria de la tension arterial en la siguiente hora.

Sin embargo, pese a la estabilidad hemodindmica, en
los siguientes dias evoluciona hacia fallo multiorganico,
con empeoramiento del fallo hepdtico, coagulopatia
grave que precisa miltiples transfusiones, e insuficiencia
renal aguda por la que se inicia hemodiafiltracion
venovenosa continua. A los 14 dias del trasplante se
realiza TC cerebral en el que se visualizan miiltiples focos
isquémicos atribuibles a la situacion de hipotension en el
postoperatorio del trasplante, por lo que, ante la futilidad
de los tratamientos con mal prondstico neuroldgico, se
decide adecuar el esfuerzo terapéutico.
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ADOLESCENTE EN PARADA
CARDIORRESPIRATORIA TRAS REACCION

ALERGICA

Autora: Ana Espeleta Fox. Tutora: Amelia Martinez de Azagra Garde. Hospital Universitario Infantil Nitio

Jesiis. Madrid.

Paciente de 14 arios que tras ingesta de gominolas
no etiquetadas en la via piblica y realizar actividad
[fisica posterior, presenta dolor abdominal y dificultad
respiratoria. Se autoadministra salbutamol inhalado, pero
empeora la dificultad respiratoria y presenta disminucion
del nivel de conciencia.

Antecedentes personales: asma grave con ingresos
hospitalarios y en Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos (UCIP), alergias alimentarias a frutos secos y
proteina de leche de vaca con episodios previos de reacciones
anafildcticas.

Acuden los Servicios de Emergencia que objetivan
pérdida de consciencia, cianosis, respiracion agonica e
hipoventilacion generalizada.

1. ¢Cudl seria la actitud inicial mas
adecuada en el manejo de este paciente?

a. Administrar adrenalina intramuscular (0,5mg) y
esperar respuesta al tratamiento.

b. Apertura de via drea y ventilacién con bolsa
autoinflable, administracién de adrenalina
intravenosa (1mg), canalizacién de via periférica
y expansién con volumen.

c. Apertura de via drea, intubacién, canalizar
via periférica y, posteriormente, administrar
adrenalina intravenosa (0,5mg).

d. Apertura de via drea y ventilacién con bolsa
autoinflable, administracién de adrenalina
intramuscular  (0,5mg), canalizacién de via
periférica y expansién con volumen.

e. Apertura de la via drea, intubacién, canalizar
via periférica y, posteriormente, administrar
adrenalina intramuscular (0,5mg).

La respuesta correcta es la d.

En la valoracién inicial de un paciente con
sospecha de anafilaxia debe realizarse el Tridngulo de
Evaluacién Pediatrica (TEP). Este este caso, el paciente
presenta afectacién en los tres lados del tridngulo, con
fallo cardiorrespiratorio y riesgo inminente de parada
cardiorrespiratoria (PCR). La asistencia debe seguir el
enfoque sistemdtico ABCDE:

A. Aperturadeviadrea: garantizar la permeabilidad
de la via aérea.

B. Respiracion: administrar oxigeno con FiO,
100% mediante mascarilla de alta concentracién.
En este caso de respiracién agénica e ineficaz,
realizar ventilaciéon con bolsa y mascarilla.
Considerar la intubacién endotraqueal si no
responde rdpidamente.

Administrar adrenalina intramuscular de forma

urgente para mejorar la ventilacién. Dosis

recomendada de 0,01 mg/kg de adrenalina 1:1000

(sin diluir), maximo 0,5 mg, en cara anterolateral

del muslo. La adrenalina intravenosa en bolo solo

estd indicada en situacién de PCR.

C. Circulacion: monitorizacién del paciente.
Canalizar dos vias venosas periféricas (o intradsea
en caso de dificultad) y expansién de volumen
con suero fisiolégico a 10-20 ml/kg.

D. Neurolégico: evaluar el nivel de conciencia y
reactividad pupilar.

E. Exposicion: revision rdpida del paciente para
identificar lesiones o complicaciones. Retirar
cualquier alérgeno sospechoso.



La intubacién en pacientes con estatus asmatico
es un procedimiento de alto riesgo. Es importante
seleccionar al paciente candidato a la intubacién para
minimizar las complicaciones. Las dos indicaciones
absolutas incluyen PCR y alteracién importante del
nivel de conciencia. Sin embargo, los siguientes son
signos ominosos de fracaso respiratorio inminente,
que justifican la intubacién si no hay respuesta rapida
al tratamiento farmacolégico: incapacidad para
mantener una saturaciéon de oxigeno (Sat02) adecuada
e insuficiencia respiratoria que no mejora con
ventilacién no invasiva, empeoramiento de la acidosis
metabdlica, fatiga muscular progresiva.

2. Respecto a la intubacion del paciente
asmatico grave, sefala la opcién
incorrecta:

a. Elegiria secuencia rapida de intubacién: atropina,
ketamina y atracurio.

b. Previo a la intubacién, debe de disponerse de una
via periférica permeable para administracién de
fluidoterapia por riesgo de hipotension.

c. Tras la intubacién, ventilar con bolsa utilizando
frecuencias respiratorias bajas para facilitar el
vaciamiento pulmonar y prevenir el atrapamiento
aéreo.

d. Preparar material y medicacién ante el riesgo de
parada cardiorrespiratoria y/o neumotérax.

e. La intubacién se realizard preferiblemente
orotraqueal y se elegird un tubo con balén.

La respuesta correcta es la a.

La eleccién de los fairmacos en la secuencia rdpida
de intubacién debe considerar el estado clinico del
paciente y los posibles efectos adversos.

1. Premedicaciéon:
 Atropina: dosis 0,01 0,02 mg/kg IV.
Beneficios: previene el laringoespasmo, la
bradicardia y reduce las secreciones espiratorias.
Considerar preferentemente su administracién
en lactantes.
2. Sedantes:
¢ Ketamina: dosis 1 — 2 mg/kg IV. Beneficios:
efecto broncodilatador, menor depresién
respiratoria, mantiene reflejos protectores de la
via aérea e incrementa las resistencias vasculares
sistémicas, lo que puede ser beneficioso en
hipotensién. Efectos adversos: aumento de

secreciones respiratorias (puede mitigarse con
atropina) y laringoespasmo (poco frecuente si
se administra lentamente).

¢ Midazolam: dosis 0,1 — 0,3 mg/kg IV. Efectos
adversos: mayor depresiéon  respiratoria,
descenso de resistencias vasculares sistémicas
y depresion de los reflejos protectores de via
aérea.

* Propofol: dosis 1 — 2 mg/kg IV. Efectos
adversos: descenso de resistencias vasculares
sistémicas, pudiendo agravar la hipotensién.

3. Relajante muscular:

* Rocuronio: dosis 1 mg/kg IV. Beneficios:
inicio de accién rapido, duracién prolongada.

* Succinilcolina: dosis 1 - 2 mg/kg IV.
Beneficios: inicio de accién muy répido.
Precaucién: considerar contraindicacién en
situaciones de hiperpotasemia o riesgo de
rabdomiolisis.

Se deben evitar sedantes o relajantes musculares
que producen liberacién de histamina, como el
atracurio o morfina, ya que pueden exacerbar la
anafilaxia.

La hipotension arterial sistémica es frecuente en
el estatus asmdtico, causada por diversos mecanismos
fisiopatoldgicos:

1. Atrapamiento aéreo: produce un aumento de
la presién intratoracica, disminucién del retorno
venoso al corazén y, por ende, de la precarga. Esto
genera una hipovolemia relativa.

2. Hiperinsuflacién,  hipoxia y  acidosis:
incrementan las presiones en la arteria pulmonar
y aumentan la postcarga del ventriculo derecho.

3. Aumento de presion intratoricica durante
la inspiracion: disminuye el vaciado sistdlico
del corazén, incrementando la postcarga del
ventriculo izquierdo y generando un pulso
paraddjico.

Estos mecanismos pueden precipitar una PCR si
no se manejan adecuadamente. Se puede minimizar
el riesgo de hipotensién si, previo a la induccién
anestésica, se administra expansion con volumen
(cristaloides 10 — 20 ml/kg). En caso de hipotensién,
continuar con la expansién de la volemia y prolongar el
tiempo espiratorio para reducir la presién intratordcica
y facilitar el vaciamiento pulmonar.

La ventilacién debe realizarse con frecuencias
respiratorias bajas, que permiten wun tiempo
espiratorio prolongado y maximizar el vaciamiento



pulmonar. Evitar ventilaciones a frecuencias altas, ya
que pueden agravar la hiperinsuflacién dindmica y
precipitar un neumotérax. La manipulacién de la via
aérea puede aumentar la obstruccién al flujo de aire y
ser un factor afladido para la aparicién de neumotérax.
En situaciones de emergencia, la intubacién
orotraqueal es preferible, ya que permite el uso de
tubos de mayor calibre con balén, asegurando un
sellado adecuado, reduciendo la resistencia al flujo
y mejorando la ventilacién en condiciones de alta
resistencia de las vias respiratorias.

El equipo de SAMUR administra adrenalina
intramuscular y canaliza dos vias venosas periféricas.
Ante hipoxemia grave (Sat02 42%) y disminucion del
nivel de conciencia, se realiza intubacion orotraqueal
con ketamina y rocuronio. Presenta gran dificultad para
ventilar con el respirador de transporte debido a presiones
inspiratorias pico (PIP) muy elevadas, por lo que se realiza
ventilacion manual durante el traslado. La gasometria
inicial muestra acidosis mixta severa (pH 6,70, PCO:
122,5 mmHg, BE — 18,8 mmol/L, HCOs 18,6 mmol/L,
ldctico 12,2 mmol/L,). Recibe tratamiento intravenoso con
corticoides, sulfato de magnesio, salbutamol y perfusion de
adrenalina (dosis mdxima 0,1 mcg/&g/min). Durante el
traslado, sufre una PCR, revertida en dos minutos tras
masaje cardiaco y dosis de adrenalina intravenosa. Tras
reanimacion, persiste acidosis mixta grave e hipercapnia
severa (pH 6,70, PCO2 159 mmHg, BE — 19,1 mmol/L,
HCO; 20 mmol/L, ldctico 13,05 mmol/L).

3. ¢Qué no -caracteriza al patrén
respiratorio obstructivo (asma) que
presenta el paciente?

a. Se produce una hiperinsuflacién dindmica con
disminucién de la complianza pulmonar.

b. Aumento de la resistencia de la via aérea por
edema e hiperreactividad bronquial.

c. Las alteraciones gasométricas se deben
exclusivamente al aumento del espacio muerto.

d. Puede haber efecto shunt por atelectasias, lo que
provoca hipoxemia.

e. El aumento del espacio muerto contribuye a la
hipoventilacién.

La respuesta correcta es la c.

Figura 1. Grifico de flujo-tiempo, muestra persistencia de
flujo de aire al final de la espiracién con atrapamiento aéreo.

Tomado de Martinez de Azagra-Garde A ez al. 2024.

En el asma, el aumento de la resistencia en la via
aérea se debe a tres factores principales: inflamacién
de la mucosa, broncoconstriccién y aumento de
secreciones respiratorias. Estos mecanismos conducen
a una dificultad en la entrada y, ain mds marcada, en
la salida del aire, lo que genera atrapamiento aéreo e
hiperinsuflacién pulmonar (Figura 1).

Estahiperinsuflacién esunfenémeno dependiente
del tiempo (dindmica),ya que al inicio de un nuevo ciclo
respiratorio no se produce un vaciamiento completo
de los alveolos. Esto incrementa progresivamente el
volumen de aire atrapado, generando una presién al
final de la espiracién conocida como PEEP intrinseca
o auto PEEP, que disminuye la complianza pulmonar.

La hiperinsuflacién genera una alteracion de
la ventilaciéon-perfusion (V/Q), pues comprime
los capilares adyacentes aumentando el espacio
muerto fisiolégico. Aunque la hipoventilacién se
compensa inicialmente por un mayor esfuerzo
ventilatorio, la fatiga muscular y el agravamiento de
la obstruccién llevan a la hipercapnia. Ademis, las
zonas hiperinsufladas colapsan regiones alveolares
adyacentes, creando zonas de shunt que contribuyen
a la hipoxemia.

A su ingreso en UCIB el paciente presenta mal
estado general, palidez, mala perfusion periférica e
hipoventilacion marcada generalizada, con dificultad para
mantener la SatO2 por encima de 90%, con ventilacion
manual con bolsa (F10: 100%). Mantiene perfusion de
adrenalina a dosis mdxima de 0,1 mcg/kg/min. Presenta
inestabilidad hemodindmica que requiere expansion con
volumen e incremento del soporte inotrdpico, con mejoria
de los pardmetros clinicos. En primer control gasométrico
persiste acidosis mixta grave con pH 6,80, PCO: >125
mmHg, HCOs 14 mmol/L, BE -14,6 mmol/L, ldctico
9.5 mmol/L.



4. :Qué parimetros iniciales se deberian
programar en el respirador de este
paciente?

Volumen minuto elevado para disminuir la PC0s.
Frecuencia respiratoria baja y F10: inicial 100%.
PEEP 10 cm H2O.

Tiempo espiratorio suficiente para alcanzar un
flujo de 0 L/min al final de la espiracién.

e. Son correctas by d.

o T

La respuesta correcta es la e.

El principal objetivo de la ventilacién mecénica
en el estatus asmatico es reducir la hiperinsuflacion
dindmicay sus complicaciones. Esto se logra mediante
un volumen minuto bajo y tiempos espiratorios
prolongados. Se tolera una hipercapnia permisiva
para dar tiempo a que los tratamientos farmacolégicos
reduzcan la obstruccién de la via aérea, ya que el
incremento del volumen minuto puede empeorar el
atrapamiento aéreo y la hiperinsuflacién dindmica, sin
mejorar significativamente la ventilacién.

El volumen minuto (VM) bajo se consigue
con frecuencias respiratorias bajas, para permitir
suficiente tiempo espiratorio, y volimenes corrientes
en rango bajo (5 — 7 ml/kg), para evitar mayor
hiperinsuflacién pulmonar. El vaciamiento pulmonar
debe ser adecuado, asegurando un flujo espiratorio

final de 0 L/min. (Figura 2).

Dado que el paciente se encuentra hipoxémico y
ventilado con F102 100%, en la programacién inicial se
mantendrd dicha F102. Posteriormente, se ajustard para
mantener una Sat02 > 92%. Serd necesario emplear
modalidades controladas para garantizar una buena
adaptacién del paciente al respirador y evitar que
realice respiraciones espontdneas, ya que estas pueden
aumentar el atrapamiento aéreo.

La PEEP debe ser programada de manera
individualizada en pacientes asmdticos, ya que
tanto niveles altos como bajos pueden generar
complicaciones. Una PEEP extrinseca elevada puede
dificultar el vaciamiento pulmonar y aumenta el riesgo
de atrapamiento aéreo. Una PEEP excesivamente
baja puede provocar colapso de la via aérea distal, a
pesar de tener auto PEEP elevada.

Inicialmente, se sugiere programar una PEEP de
3 =5 ecm H:0, ajustdndola segtn la respuesta clinica
y evolucién del paciente. En algunos casos, puede ser
necesario pautar una PEEP inicial de 0 cm H:O.

En pacientes con obstruccién grave, aunque
no hay evidencia concluyente sobre la superioridad
de una modalidad ventilatoria, la ventilacién por
volumen control presenta ventajas: flujo inspiratorio
constante (entrega de aire mds rdpida, inferior a una
constante de tiempo, lo cual es critico en el manejo de
obstruccién grave), reduccién del tiempo inspiratorio
y prolongacién del tiempo espiratorio, lo que optimiza
el manejo de la obstruccién.

Figura 2. Estrategias para disminuir hiperinsuflacién dindmica: descender VM: a) descendiendo FR de 35 a 20 se ve
c6mo la curva de flujo espiratorio se aproxima a cero y al hacer pausa espiratoria prolongada el auto PEEP ha desaparecido
préicticamente. b) Descendiendo VT se puede disminuir el atrapamiento. ¢) Si la hipercapnia del paciente no permite
el descenso necesario en el VM se puede tratar de acortar el tiempo inspiratorio para prolongar tiempo espiratorio, con
relacién 1:2,5-1:5. Este acortamiento del tiempo inspiratorio condicionard un incremento del pico. Tomado de Martinez

de Azagra-Garde A et al. 2024.



Figura 3. Identificacién de hiperinsuflacién dindmica. auto
PEEP. Al hacer pausa espiratoria prolongada se ve PEEP
total de 7 (4 de PEEP intrinseca o auto PEEP). Tomado de
Martinez de Azagra-Garde A et al. 2024.

El paciente es conectado al respirador en modalidad
volumen control, con los siguientes pardmetros iniciales:
volumen corriente 340 ml (7 ml/kg), frecuencia
respiratoria 12 rpm, PEEP 5 cm H.0, FI0: 100%,
relacion I'E de 1:3. Tras conexion, se observa PIP de 107
cm H2O y presion meseta maxima 40 cm H20. Por ello,
se disminuye el volumen corriente a 300 ml (6,2 ml//eg)
y se aumenta el tiempo espiratorio hasta una relacion I'E
de 1:5. Con ello, se logra un descenso de la PIP y presion
meseta (Figura 4).

Figura 4. Curva presién-tiempo del respirador Se
observan PIP iniciales maximas 107 cmH20 con reduccién
progresiva tras optimizacién de parimetros ventilatorios y
tratamiento médico.

Se realiza radiografia de torax con opacidad en base
derecha que borra hemidiafragma en probable relacion
con consolidacion/atelectasia del Ibulo inferior derecho,
y discreto borramiento de la silueta cardiomediastinica

izquierda por posible infiltrado en lingula (Figura 5).

Figura 5. Radiografia de térax al ingreso en UCIP. Opacidad
en lobulo inferior derecho sugestiva de consolidacién-
atelectasia.

5. ¢Qué tratamiento farmacolégico
considera indicado en este paciente?

a. Estaria justificado iniciar teofilina intravenosa
como primera medida.

b. La relajacién muscular estd indicada junto a la
sedacién para facilitar la sincronia y permitir un
control éptimo de la ventilacién del paciente.

c. El bicarbonato estd indicado para corregir la
acidosis respiratoria.

d. Estaria indicado iniciar salbutamol nebulizado
continuo a 15 mg/kg/h.

e. Se debe mantener corticoides nebulizados.
La respuesta correcta es la b.

El tratamiento de los pacientes con asma grave
incluye:

1. Beta-adrenérgicos nebulizados: salbutamol. En
casos graves, el salbutamol se puede administrar
en nebulizacién continua (dosis de 0,3 — 0,5
mg/kg/h, miaximo 15 mg/h) o en perfusién
intravenosa continua (dosis de carga 5 — 10 mcg/
kg en 10 minutos, dosis de mantenimiento entre
0,1 — 1 mcg/kg/min).

2. Anticolinérgicos nebulizados: bromuro de
ipratropio. Efecto sinérgico con betaadrenérgicos,
especialmente en primeras 24 — 48 horas.

3. Corticoides sistémicos: dosis de 2 — 4 mg/kg/
dia, dividido en 4 dosis. No se recomienda su



administracién en nebulizacién en el estatus
asmatico.

4. Sulfato de magnesio intravenoso: indicado
en asma moderado-grave a dosis de 50-75 mg/
kg (méximo 2 gramos) en 20 minutos. Pueden
administrarse dosis repetidas si es necesario.

5. Teofilina: no se recomienda de forma rutinaria
debido a sus efectos secundarios. Justificada en
casos refractarios a las medidas previas. Requiere
control estrecho de niveles plasmaticos.

En pacientes que requieren ventilacién mecénica,
la sedacién y relajacion muscular en fases iniciales
facilitan la sincronizacién con el ventilador y
evitan complicaciones por esfuerzos respiratorios
espontineos, que pueden agravar el atrapamiento
aéreo.

La acidosis metabdélica grave, frecuente en estos
casos, tiene un impacto negativo sobre la funcién
cardiaca al ser inotrépica negativa e incrementar la
presién pulmonar. En pacientes con inestabilidad
hemodindmica y pH < 7,20, donde la compensacién
metabdlica suele ser insuficiente, puede administrarse
bicarbonato intravenoso lentamente a dosis de 0,5-1
mEq/kg.

En casos refractarios a las intervenciones
convencionales, se consideran anestésicos inhalados
(sevoflurano o isoflurano) por sus efectos sedantes
y broncodilatadores. En situaciones criticas, la
oxigenacién por membrana extracorpérea (ECMO)
es una alternativa para mantener la oxigenacién
y ventilacién mientras se favorece la recuperacién
pulmonar.

Se inicié tratamiento broncodilatador wmediante
perfusion de salbutamol endovenoso a dosis maxima de 1
mcg/kg/min, y se administrd una segunda dosis de sulfato
de magnesio. El paciente permanecid sedoanalgesiado con
fentanilo (dosis 2 mcg/kg/h) y midazolam (dosis 0,2 mg/
kg/h). Para facilitar ventilacion y garantizar una mejor
adaptacion a la ventilacion mecdnica, se inicid relajacion
muscular con cisatracurio a dosis mdxima 2 mcg/kg/min.
Ademds, se ariadieron al tratamiento dexclorfeniramina,
proteccion gdstrica con omeprazol y metilprednisolona
intravenosa (dosis maxima 1,2 mg/kg/dia).

Inicialmente, el paciente mostrd mejoria clinica, lo
que permitid reducir la F102 a 60%. Sin embargo, persistio
importante atrapamiento aéreo con auto PEEP de 16 cm
H20 y presion meseta de 37 cm H.O. Ante esta situacion,
se disminuye PEEP programada a 3 cm H:O. Tras esto,
el paciente presentd una desaturacion brusca hasta 75%,

acompariada de hipoventilacion hemitérax derecho,
asimetria tordcica con depresion del hemitirax derecho.

6. ¢Cual seria su sospechay el manejo mas
adecuado?

a. Neumotérax derecho: realizaria drenaje urgente
en segundo espacio intercostal.

b. Colapso alveolar severo: incrementaria la F102
100% y la PEEP a 10 cm HO para mejorar el
reclutamiento pulmonar y oxigenacién.

c. Desplazamiento del tubo endotraqueal al lado
izquierdo: solicitaria radiografia de térax.

d. Malposicién u obstruccién del tubo endotraqueal:
aumentaria la FI02, comprobaria permeabilidad
y posicién del tubo endotraqueal, y realizaria
radiografia de térax.

e. Empeoramiento de la obstruccién: intensificaria
el tratamiento broncodilatador.

La respuesta correcta es la d.

Las complicaciones como atelectasias, neumonias,
neumotoérax, arritmias son poco frecuentes, pero
deben sospecharse en casos de mala evolucién o escasa
respuesta al tratamiento. Un empeoramiento brusco
con desaturacidn, hipoventilacién y sobreelevacién del
hemitérax ipsilateral sugiere neumotdrax, que requiere
diagnéstico y tratamiento urgente.

Otra posible causa es el colapso de la via
aérea distal por una PEEP insuficiente, generando
atrapamiento aéreo no dindmico y alteraciones de
la V/Q_(efecto shunt). El manejo requiere un ajuste
progresivo de la PEEP programada, teniendo en
cuenta la PEEP intrinseca del paciente para evitar un
aumento excesivo de la presién intratoracica.

Como medida transitoria, se puede aumentar la
F102 para mejorar la oxigenacién mientras se identifica
la causa. Es fundamental descartar problemas
mecanicos como extubacién accidental, obstruccién
o migracién del tubo endotraqueal, frecuentemente
hacia el bronquio principal derecho. Una evaluacién
sistemdtica permite detectar y corregir la causa del
deterioro.

Ante el empeoramiento brusco con hipoxemia grave,
se inicia ventilacion manual con mejoria de la SatOs. Se
realiza radiografia de torax que confirma atelectasia en
l6bulo inferior derecho y se descarta neumotorax, por lo que
se aumenta PEEP a 6 cm H20. En los siguientes controles



Figura 6. Algoritmo manejo anafilaxia grave.

Abreviaturas. Méx: médximo. Min: minimo. Vvp: via venosa periférica. SSF: suero salino fisiolégico. VMI: Ventilacién
Mecinica Invasiva. Vc: volumen corriente. FR: frecuencia respiratoria. PEEP: presion positiva al final de la espiracién. Te:
tiempo espiratorio. Vm: volumen minuto. P meseta: presién meseta.

radiologicos, la atelectasia se resolvid casi por completo.

A las 5 horas de ingreso mostré mejoria progresiva,
permitiendo  la  suspension de  broncodilatadores
intravenosos e inicio de salbutamol nebulizado cada 2
horas. En las gasometrias arteriales se objetiva una lenta
recuperacion de la hipercapnia, acompariada de un descenso
de la PIP a 23 — 25 cm H-O. El bloqueo neuromuscular se
suspende a las 12 horas de ingreso.

En las primeras 48 horas, se retird el soporte inotrdpico
y se normalizaron los niveles de lactato. Fue extubado al
tercer dia de ingreso, iniciando soporte con BIPAP (IPAP
14 cm H20 y EPAP 6 cm H>0). Tras 12 horas, se realizé
una transicion a mascarilla Venturi (FIO: mdxima 35%),
y el soporte respiratorio se suspendid completamente al
quinto dia.

Durante el ingreso, se detectd elevacion de troponinas
(901 ng/L) sin hallazgos cardioldgicos relevantes y un
empeoramiento renal transitorio (creatinina 0,8 mg/
dL) que se resolvid. A nivel neurologico, mostré una
evolucion favorable sin secuelas. Recibid tratamiento
antibidtico inicial con cefotaxima debido a la intubacion
extrahospitalaria, cambiado a amoxicilina-clavuldnico
al tercer dia de ingreso por fiebre, secreciones purulentas
y elevacion de reactantes de fase aguda. En el exudado
bronguial se  aislaron  Streptococcus  pneumoniae,
Staphylococcus — aureus y  Haemophilus  influenzae,
completando 7 dias de tratamiento. En el seguimiento
post=-UCI, tanto el paciente como su familia mostraron
una evolucion favorable.
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COMPLICACION POTENCIALMENTE GRAVE DE
LA INFECCION OROFARINGEA

Autora: Ana Eva Rodriguez Diaz. Tutor: Pedro José¢ Carballo Martin. Hospital Universitario Nuestra

Seriora de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife.

Caso clinico
Paciente mujer de 14 atios, sin antecedentes personales
de interés, que acude por cuadro de fiebre y odinofagia de 3
dias de evolucion. Asocia en las iltimas 24 horas vémitos,
rechazo de las ingestas y dolor invalidante a nivel cervical.
Presenta mal aspecto general, palidez cutinea,
taquicardia de 110 lpm, hipotension arterial de 70/40
mmHg, saturacion de oxigeno (Sp02) basal de 90 — 91% y
taquipnea 30 rpm. Glasgow 15.

1. ¢Cuales serian las medidas iniciales
mas adecuadas para la estabilizacién de
la paciente?

a. Oxigenoterapia con gafas nasales, canalizacién
de un acceso venoso periférico y expansién de
volumen con cristaloides balanceados a 10 ml/
Kg.

b. Oxigenoterapia con mascarilla tipo Venturi con
una FI10: al 50%, canalizacién de dos vias venosas
periféricas y expansién de volumen con un bolo a
10 ml/kg de albimina al 10%.

c. Intubacién orotraqueal, canalizacién de una
via venosa periférica y un bolo de suero salino
hiperténico al 3%.

d. Oxigenoterapiaconmascarillareservorioa151pm,
canalizacién de dos accesos venosos periféricos
y resucitacién volumétrica con cristaloides
balanceados a 10 ml/kg, monitorizando los datos
de sobrecarga hidrica de la paciente.

e. Oxigenoterapia con gafas nasales, canalizacién
de un acceso venoso periférico, ondansetron a
0,15 mg/kg e inicio de sueroterapia endovenosa a
necesidades basales.

La respuesta correcta es la d.

En la estabilizacién inicial de un paciente
pedidtrico, la evaluacién siguiendo el esquema
ABCDE es fundamental para establecer las
prioridades en el tratamiento.

* Viaaérea(A): La paciente estd consciente y parece
ser capaz de mantener su via aérea, por lo que no
requiere una intubacién inmediata como primera
medida.

* Ventilacion (B): Para corregir la hipoxemia y
optimizar la oxigenacién en una paciente inestable,
es esencial administrar una FI102 al 100%. Las
gafas nasales o mds mascarillas tipo venturi no
alcanza esta concentracion, por lo que el método
de eleccién en una paciente que mantiene la
respiracion espontinea, es la mascarilla reservorio
conectada a flujo de oxigeno de 15 lpm.

* Circulacion (C): La paciente presenta datos
de inestabilidad hemodindmica (taquicardia
e hipotensién), lo que indica la necesidad de
canalizar al menos un acceso venoso periférico.
Se debe iniciar la expansién de volumen precoz
con cristaloides balanceados (10 ml/kg), vigilando
signos de sobrecarga hidrica, como crepitantes
pulmonares o hepatomegalia, que previamente
no estaban presentes. El uso de coloides como la
albimina no estd indicado como primera medida
en este contexto.

Tras las medidas iniciales se consigue la estabilizacion
de la paciente. A la exploracion fisica destaca una rigidez
nucal e hipertrofia amigdalar bilateral, con impronta
del pilar amigdalino izquierdo que desplaza a la tdvula
hacia el lado contralateral. A la auscultacion pulmonar se
objetiva hipoventilacion generalizada con crepitantes en
ambas bases pulmonares.



2.Unavez estabilizada ala paciente y con
dicha exploracidn fisica, en funcién del
diagnéstico etiolégico de sospecha gcuil
es la prueba complementaria a realizar?

a. La rigidez nucal es un signo patognoménico de
meningitis. Los crepitantes bilaterales son signos
de sobrecarga hidrica debidos a la resucitacién
volumétrica administrada. Realizaremos una
tomografia computerizada (TC) cerebral para
descartar complicaciones intracraneales, seguida
de una puncién lumbar.

b. Los crepitantes bilaterales y la hipoxemia son
sugestivos de un edema agudo de pulmén
secundario a una miocarditis aguda. Solicitamos
una radiografia de térax, una ecocardiografia y un
andlisis de bioquimica sanguinea con troponinas
y pro-BNP.

c. Laexploracién fisica sugiere unainfeccion del drea
otorrinolaringolégica (ORL), probablemente una
faringoamigdalitis complicada con un absceso
periamigdalino. Solicitamos un TC craneal,
cervical y de térax con contraste para evaluar la
extensién y descartar posibles complicaciones.

d. Aunque la paciente tiene un calendario vacunal
completo, la clinica es compatible con una difteria,
caracterizada por un edema cervical en “cuello de
toro”, que podria confundirse con una rigidez
nucal. Solicitamos pruebas microbiolégicas
especificas para Corynebacterium diptheriae e
inicio de medidas de aislamiento respiratorio.

e. La clinica es compatible con un shock
hipovolémico secundario a los vémitos
persistentes. Solicitamos una ecografia abdominal
y una bioquimica sanguinea con perfil hepdtico y
pancredtico.

La respuesta correcta es la c.

La exploracién fisica es compatible con una
faringoamigdalitis complicada, evidenciada por la
impronta del pilar amigdalino izquierdo que origina
un desplazamiento contralateral de la tvula. Este
cuadro se acompafa de dolor cervical severo y en
ocasiones de rigidez cervical. Las complicaciones
mis frecuentes incluyen abscesos periamigdalinos,
parafaringeos y retrofaringeos, ademds de adenitis
cervicales flemonosas.

Estas infecciones pueden extenderse hacia la
regién intracraneal y al espacio cervical profundo,

comprometiendo el mediastino y ocasionando
complicaciones intratoricicas graves. Los crepitantes
pulmonares bilaterales y la hipoxemia observados
podrian ser indicativos de una mediastinitis o de
una neumonia secundaria. Por ello, es imprescindible
realizar un TC de craneo, cuello y térax con contraste
para identificar colecciones, evaluar la extensién de la
infeccién y descartar complicaciones intratordcicas.

Se realiza un TC de craneo, cuello y torax que muestra
tromboflebitis de la vena yugular interna izquierda
(Figura 1) con cambios inflamatorios en el espacio cervical
parafaringeo y submaxilar izquierdo, sin colecciones

(Figura 2).

Figura 1. Tromboflebitis vena yugular.

Figura 2. Defecto con cambios inflamatorios parafarin-
geos.

En tirax, presenta a nivel mediastinico discreta
trabeculacion-aumento de densidad difusa del mediastino
superiot, sin colecciones organizadas; y a nivel pulmonar
dreas parcheadas en vidrio deslustrado y consolidaciones
pseudonodulares bilaterales (Figura 3).




Figura 3. Consolidaciones pseudonodulares bilaterales.

La wvaloracion de la atenuacion del parénquima
cerebral y la discriminacion entre sustancia blanca-gris
no muestran anomalias significativas. Del mismo modo
no se objetivan sangrados ni otras lesiones intracraneales.
La bioquimica sanguinea muestra una elevacion de los

reactantes de fase aguda (PCR 17.79 mg/dL, PCT 7.46
ng/mlL).

3. ¢Cuil es el diagnéstico de la paciente?

Angina de Ludwig.
Sindrome de Lemierre.
Sindrome de Bezold.
Fascitis necrotizante
profundo.

e. Sindrome de Boerhaave.

oo

del espacio cervical

La respuesta correcta es la b.

El sindrome de Lemierre es una complicacién
grave de infecciones orofaringeas, caracterizada por
tromboflebitis séptica de la vena yugular interna,
bacteriemia y embolismos sépticos, siendo la
localizacién pulmonar la més comin. En este caso,
el TC confirmé una tromboflebitis de la yugular
interna izquierda y hallazgos pulmonares de dreas de
vidrio deslustrado y consolidaciones pseudonodulares,
caracteristicos de embolismos sépticos.

Las otras opciones como la angina de Ludwig y
la fascitis necrotizante del espacio cervical profundo
son infecciones ORL graves, pero no incluyen
tromboflebitis yugular ni embolismos pulmonares. El
sindrome de Bezold se acompafia de trombosis yugular,
pero tiene un origen mastoideo que no estd presente
en este caso. Finalmente, el sindrome de Boerhaave
se relaciona con una mediastinitis por una rotura

esofdgica espontdnea, sin vinculo con infecciones
ORL ni trombosis yugular. Por lo tanto, los hallazgos
que presenta la paciente junto con el antecedente de
faringoamigdalitis complicada, apuntan al diagnéstico
de sindrome de Lemierre.

4. ¢Ante los hallazgos compatibles con
un sindrome de Lemierre ¢cudl seria la
actitud mas adecuada?

a. Ingreso en la unidad de cuidados intensivos
pediatricos (UCIP) y antibioterapia empirica con
cefotaxima endovenosa.

b. Ingreso en planta de hospitalizacién dado que
no ha precisado soporte hemodinimico con
aminas. Iniciar sueroterapia a necesidades basales
y antibioterapia con gentamicina endovenosa.

c. Ingreso en UCIP y antibioterapia empirica
con cefotaxima y vancomicina por el riesgo de
afectacién meningea por contigiiidad.

d. Ingreso en planta de hospitalizaciéon vy
antibioterapia con ciprofloxacino y metronidazol.

e. Ingreso en UCIP y antibioterapia intravenosa
con meropenem.

La respuesta correcta es la e.

En el sindrome de Lemierre el patégeno mds
frecuente es el Fusobacterium necrophorum, un bacilo
gramnegativo anaerobio, inmévil y filamentoso. El
segundo microorganismo mds cominmente aislado es
el Estreptococo, lo que destaca la necesidad de dirigir
a la antibioterapia empirica a estos microorganismos.

Los regimenes antibidticos empiricos
recomendados incluyen:



* Piperacilina-tazobactam.
¢ Carbapenems: imipenem, meropenem o ertapenem.
¢ Ceftriaxona en combinacién con metronidazol.

En casos de inestabilidad persistente, afectacién
del sistema nervioso central (SNC) o una evolucién
clinica desfavorable, se recomienda afiadir vancomicina
al tratamiento para cubrir la posible infeccién por
Staphylococcus aureus resistente a meticilina (SARM).
Se recomiendan dos semanas de antibioterapia
intravenosa, seguido de tratamiento oral hasta
completar un total de cuatro semanas.

5. Ademias de las medidas adoptadas,
se plantea la opcién de anticoagular a la
paciente. ¢Cual seria la respuesta mas
adecuada?

a. La anticoagulacién debe iniciarse de forma
rutinaria en todos los pacientes con sindrome de
Lemierre para evitar la extensiéon del trombo y
nuevos émbolos sépticos.

b. No existe un consenso claro entre los autores
sobre el uso de anticoagulacién. Su inicio
se recomienda en casos de progresién de la
trombosis, fiebre persistente, aparicién de nuevos
émbolos sépticos a pesar de una antibioterapia
adecuada, o en pacientes con factores de riesgo
protrombéticos subyacentes.

c. La anticoagulacién estd contraindicada en
el sindrome de Lemierre debido al riesgo de
hemorragias asociado a las infecciones profundas
del cuello.

d. La anticoagulacién debe iniciarse en todos los
pacientes que presenten tromboflebitis de la
yugular interna y mantenerse durante 12 semanas.

e. La anticoagulacién debe reservarse tnicamente
para pacientes con trombosis venosa profunda
asociada en otros territorios, sin relacién con el

trombo yugular.
La respuesta correcta es la b.

En el sindrome de Lemierre, la anticoagulacién
no constituye una recomendacién estindar debido
a la falta de consenso en la literatura médica, que
se fundamenta principalmente en reportes de
casos individuales. Actualmente, no hay evidencia
concluyente que demuestre que la anticoagulacién
reduce de manera efectiva la propagacién del trombo

o previene eventos embdlicos sépticos asociados a
la trombosis de la vena yugular interna. En general,
no se recomienda su uso rutinario, excepto en casos
especificos como progresién de la trombosis, fiebre
persistente, nuevos émbolos sépticos a pesar de
antibioterapia adecuada, o en presencia de factores de
riesgo protrombéticos.

La duracién Jptima del tratamiento con
anticoagulacién es incierta. Puede suspenderse una vez
que el paciente presente mejoria clinica y los estudios
de imagen confirmen la ausencia de extension del
trombo. En casos de enfermedad embdlica o factores
protrombéticos, podria ser necesario extender el
tratamiento mds alld de seis semanas.

Por la presencia de hallazgos compatibles con un
sindrome de Lemiere y criterios de sepsis grave (requirid
dos expansiones con cristaloides), se ingresd a la paciente
en la UCIR inicidndose antibioterapia empirica con
meropenem y anticoagulacion con heparina de bajo peso
molecular (HBPM).

Ademds, la paciente presentd signos de insuficiencia
renal aguda (creatinina 2,4 mg/dL, urea 56 mg/dL).
Ante la sospecha de embolismos sépticos a través de un
foramen oval permeable o la presencia de una posible
endocarditis, se realizd un ecocardiograma que no mostrg
patologia. Asimismo, se llevd a cabo una ecografia doppler
renal bilateral que descartd trombosis de las venas renales.
En controles posteriores se objetiva una mejoria progresiva
en la funcion renal .

En relacion con el soporte respiratorio, se inicio
ventilacion no invasiva durante 48 horas. Desde el
punto de vista infeccioso, la paciente mostrd mejoria en
los reactantes de fase aguda tras 14 dias de tratamiento
con meropenem. Las pruebas seroldgicas y los cultivos
microbiologicos resultaron negativos, sin lograr identificar
un agente causal.

Con respecto a la trombosis yugular, el TC de
control realizado a las 48 horas evidencid progresion de la
trombosis hacia vena facial homolateral. Sin embargo, los
controles ecogrdficos posteriores mostraron estabilidad en
la evolucion de la trombosis.

Dada la mejoria clinica de la paciente, a los 8 dias
de ingreso en UCIP se decidid su traslado a la planta de
hospitalizacion. Durante su estancia en planta, se mantuvo
clinicamente estable, sin progresion de la trombosis ni
aparicion de complicaciones adicionales, completando un
total de 6 semanas de anticoagulacion tras el alta.
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DESENLAGE FATAL DE UN ACCIDENTE
DOMESTICO. EFECTOS TARDIOS GRAVES EN
INTOXICACION POR INHALACION DE HUMO
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Almeria.

Lactante vardn de 14 meses, traido por el 061
a urgencias, tras permanecer aproximadamente unos
20 minutos en el interior de un domicilio incendiado.
Desconocen el mecanismo del incendio y tampoco saben
precisar la hora exacta del incidente. Segin refiere
la familia, el menor es el iiltimo en salir de la casa
bajo el cuerpo del padre. Se trata de un paciente sin
antecedentes personales de interés, con un peso estimado
de 12 kg. Durante el traslado precisa ventilacion con bolsa
autoinflable (FI02 100%) por disminucion de nivel de
consciencia y bradipnea.

A su llegada al box de urgencias: no presenta lesiones
ni sangrados externos. Mantiene respiracion espontdinea
con mascarilla reservorio a 15 lpm (Sp0O2 100%) y
bradipnea. Hemodindmicamente estable (FC 100 lpm)
con tensiones mantenidas (TA 98/63 mmHg). A nivel
neuroldgico somnoliento con escasa respuesta a estimulos,
pupilas isocoricas normorreactivas: Glasgow 9 (02, V2,

MS5).

1. ¢Coémo se clasificaria el TEP? ;:Qué
medidas iniciales se deberian llevar a
cabo?

a. TEP alterado por apariencia. Mantener
oxigenoterapia al 100%, canalizar segunda via
periférica, bolo de ringer lactato 10 ml/kg,
avisamos a UCIP.

b. TEP alterado por apariencia, respiratorio y
circulatorio. Oxigenoterapia al 100%, canalizar
22 via periférica, bolo de ringer lactato 10 ml/kg,
avisar a UCIP.

c. TEP alterado por respiratorio. Mantener
oxigenoterapia al 100%, canalizar segunda via

periférica, bolo de SSF 10 ml/kg, avisamos a
UCIP.

d. TEP estable. Mantener oxigenoterapia al 100%,
canalizar segunda via periférica, bolo de ringer
lactato 10 ml/kg, avisamos a UCIP.

e. TEP alterado por apariencia, respiratorio y
circulatorio. Oxigenoterapia al 100%, canalizar
segunda via periférica, bolo de SSF 20 ml/kg,
avisamos a UCIP.

La respuesta correcta es la a.

En la atencién inicial al paciente pedidtrico
inestable, el Tridngulo de Evaluacién Pedidtrica
(TEP), la secuencia ABCDE y la reevaluaciéon
frecuente serdn los pilares de nuestra actuacién. El
TEP es una evaluacion rapida, en unos segundos, del
estado fisiol6gico del nifio. Se compone de tres lados:
apariencia, respiratorio y circulatorio (Tabla 1). La
apariencia es el lado del TEP que mds frecuentemente
se encuentra alterado en una intoxicacién, ademds
de ser el mds importante, ya que da una idea de la
perfusion y oxigenacién cerebral. De forma inmediata,
en todo paciente inestable, las siguientes medidas son
prioritarias:

* Oxigenoterapia a alta concentracién: mascarilla
con reservorio al 100%.

¢ Canalizacién de via venosa periférica.

* Administracién de volumen en caso de presentar
algin dato de inestabilidad a 10 ml/kg, salvo que
se encuentre en situacién de shock hemodinidmico
o pre-parada.

* Monitorizacién de signos vitales: frecuencia
cardiaca (FC), frecuencia respiratoria (FR),
saturacién de oxigeno (Sa02), tension arterial



Tabla 1. Posibles diagnésticos fisiopatoldgicos iniciales segin el TEP.

Apariencia | Respiratorio | Circulatorio _

X

(TA) de forma frecuente y glucemia capilar,
especialmente si el lado del aspecto estd alterado.

Las alteraciones del sistema nervioso central
(SNC) pueden producirse por una alteraciéon
neurolégica primaria, o de forma secundaria a una
alteracién respiratoria o circulatoria. El nivel de
conciencia valora la capacidad funcional de la corteza
cerebral. Es el mejor indicador de forma aislada y con
mayor valor predictivo de la disfuncién neurolégica.
La escala de medicién mas aceptada es la escala de
coma de Glasgow cuyo resultado oscila entre 3 — 15
puntos.

Se estabiliza en wurgencias, se administra bolo
de Ringer lactato 10 mi/kg y se traslada a UCIP sin
incidencias. Al ingreso se solicitan las siguientes pruebas
complementarias (Rx de térax, analitica completa y Rx
de extremidades y columna sin lesiones dseas, ecocardio
con buena contractilidad miocdrdica) sin hallazgos
significativos. Destaca gasometria con acidosis metabolica
severa (pH 6,87, EB -25, lictico de 12 mmol/L) y niveles
de carboxihemoglobina de 7,5%.

2. ¢Qué tratamiento especifico deberiamos
plantear ante un cuadro de acidosis
metabdlica, hiperlactacidemia y deterioro
neurolégico?

a. Nada, con el oxigeno al 100% deberia mejorar,
nuevo control en una hora.

b. Administracién urgente de hidroxicobalamina
(Cyanokit) intravenosa 45 mg/kg en 1 hora.

c. Administracién urgente de Cyanokit 70 mg/kg

Disfuncién SNC

Dificultad respiratoria

Insuficiencia respiratoria

x Shock compensado
x Shock descompensado
x Fallo cardiorrespiratorio

en 15 minutos.

d. Administracién urgente de Cyanokit 70 mg/kg
en 1 hora.

e. No administrar bolo, inicial perfusién de
hidroxicobalamina.

La respuesta correcta es la c.

La intoxicacién por humo es la principal causa de
morbimortalidad en los incendios. Su etiopatogenia
es compleja, en ella intervienen muchos factores y
las consecuencias pueden ser también muy variadas.
Fundamentalmente se trata de wun sindrome
consecuencia de la inhalacién de gases asfixiantes:
mondxido de carbono (CO), cianuro (CN) y diéxido
de carbono (CO2), en ambientes con deprivacién
de oxigeno y a temperaturas elevadas. Los efectos
multisistémicos de los dos primeros (CO y CN)
pueden ser causa de muerte inmediata en el curso de
los incendios.

El CO presenta una gran afinidad por aquellas
moléculas que contienen el grupo hem, con la
consecuente elevaciéndelatasade carboxihemoglobina
(COHb). La COHb es un buen marcador de
exposicién, pero no necesariamente de gravedad y
prondéstico. En relacién al cianuro, inhibe numerosos
sistemas enzimdticos,en particularla citocromooxidasa,
bloqueando la utilizacién mitocondrial del oxigeno y
conduciendo a una hipoxia tisular multiorgédnica, que
se manifiesta con mayor precocidad e intensidad en el
SNC vy el aparato cardiovascular. Aunque existe una
buena correlacién entre las manifestaciones clinicas
y las concentraciones sanguineas de cianuro (tdxicas
a partir de 40 mmol/L y potencialmente mortales
> 100 mmol/L), no se encuentra disponible en la



Tabla 2. Criterios de uso de hidroxicobalamina y dosis recomendadas.

Condicion sine qua non

Criterios de
empleo

convulsiones)

Dosis inicial
Posologia:
ViaIV

a pasar en 15 minutos

gran mayoria de centros sanitarios, por lo que deben
utilizarse criterios clinicos y andlisis mds asequibles,
aunque menos especificos, como el dcido lactico.

Las concentraciones en sangre de CO y cianuro
se correlacionan entre si, de modo que si existe una
concentracién de COHb superior al 15% es altamente
probable que los niveles de cianuro sean tdxicos.
También sugiere concentraciones téxicas de CN
un lictico > 10 mmol/L. Por todo ello, en victimas
de incendios en espacios cerrados, en una situacién
critica en un paciente que ha inhalado humo y que
presenta restos de hollin en la boca o fosas nasales, con
marcada acidosis metabdlica, lactacidemia superior a
10 mmol/l y niveles de COHb superiores al 15%, debe
sospecharse la intoxicacién por cianuro.

Existen antidotos especificos de las principales
sustancias téxicas del humo de los incendios.
Particularmente en el caso de la intoxicacién por
cianuro, debe considerarse la administracién de
hidroxicobalamina (Tabla 2), cuyo mecanismo de
actuacion radica en la sustitucién del grupo OH
de esta vitamina por los grupos CN, formandose
cianocobalamina, la cual es atéxica y se excreta
inalterada por la orina. Los criterios generales
de eficacia son la reaparicion de estabilidad
hemodindmica, la mejora del estado neurolégico y la
normalizacién de la lactacidemia.

Ante hallazgos y clinica neuroldgica se sospecha de
intoxicacion por cianuroy seadministra hidroxicobalamina
intravenosa (70 mg/kg a pasar 15 minutos) con mejoria
de lactacidemia posterior sin precisar nueva dosis. Se
mantiene desde ingreso tratamiento con oxigenoterapia al
100% por el aumento de carboxihemoglobina.

En las primeras horas de ingreso presenta evolucion
Sfavorable, mejoria gasométrica con descenso de ldctico
y de carboxibemoglobina hasta normalizacion (<2
mmol/L y 0,3% re.cpecz‘i‘vamem‘e), por lo que se desciende
oxigenoterapia, — manteniéndose  normoxigenado  y

Paciente que ha inhalado humo de incendio y que tenga
alteraciones neurolégicas (confusién, coma, agitacién o

Hidroxicobalamina 70 mg/kg o 5g (2 viales) en adultos,

Otras alteraciones (debe presentar > 1)

* Bradipnea (<12
cardiorrespiratoria

* Shock o hipotensién

* Lictico > 8 mmol/L o acidosis ldctica

rpm) o parada respiratoria/

Mantenimiento

Puede repetirse la dosis (70 mg/kg) si persiste sintomatologia
o inestabilidad hemodindmica

normoventilado.  Presenta Glasgow oscilante 8§ — 10
puntos (02,V1,M5) / (04,V1,M5) alternando periodos

de suerio e irritabilidad con llanto continuo.

3. ¢Qué pruebas realizarias entonces
para valorar la clinica neurolégica?

a. Exploracién seriada mediante escala de coma de
Glasgow, ya que el diagnéstico es clinico.

b. Ninguna, ya que el paciente ha tenido una
evolucién favorable. Actitud expectante y
reevaluacién en 24 horas.

c. TAC craneal y ecografia doppler transcraneal.

d. Solamente ecografia doppler transcraneal, he
hecho muchos cursos de eco y es la prueba mds
sensible.

e. Ninguna,la exploracién neurolégica es normal ya
que es un lactante.

La respuesta correcta es la c.

La situacién de disminucién del nivel de
conciencia puede presentarse de forma aguda, por
ejemplo, tras traumatismo craneoencefilico (TCE),
lesiones vasculares, convulsiones o situaciones de
hipoxia en general, asi como de forma mds progresiva,
por ejemplo, ante infecciones del paciente, estados de
intoxicacién y/o alteraciones metabdlicas.

La exploracién neurolégica en el paciente
neurocritico es fundamental, siendo necesaria una
exploracién completa, que incluya la valoracién del
nivel de conciencia, reactividad pupilar, pares craneales
y de los reflejos tendinosos profundos. EI TAC es la
prueba de eleccién inicial ante un deterioro brusco del
nivel de consciencia.

Una herramienta mds de monitorizacién no
invasiva de la hemodinamia cerebral la constituye la

ecografia doppler transcraneal (DTC), mediante la



Tabla 3. Patrones patolégicos habituales en doppler transcraneal.

Patrén alta
esistencia

Hipertensién
endocraneal

Patrén alta
velocidad

o < 3 Hiperemia

Muerte

encefalica
3¢ Ausencia de flujo

medicién de la velocidad del flujo sanguineo del vaso
insonado, lo que nos da informacién de la perfusién
cerebral. En las primeras fases de anoxia cerebral
ambas pruebas pueden resultar normales. Por ello,
inicialmente el patrén que esperariamos encontrar en
este paciente es un patrén normal (Tabla 3) sin signos
de hipertensién intracraneal, con valores de velocidad
e indices de pulsatilidad y resistencia en rangos de
normalidad segun intervalo de edad.

Se realiza TAC craneal y ecodoppler cerebral normal
sin datos de hipertension intracraneal. A las 36 horas
de ingreso, persiste nivel de consciencia oscilante con
irritabilidad. Destaca ausencia de seguimiento con la
mirada, por lo que ante persistencia de clinica neuroldgica
a pesar de niveles normalizados de carboxihemoglobina se
decide reiniciar oxigenoterapia. Planteamos la necesidad
de tratamiento con cdmara hiperbdrica en caso de
persistencia de clinica.

4. Todas son indicaciones de tratamiento
con oxigenoterapia hiperbérica en
pediatria, excepto una:

a. Intoxicacién aguda por mondxido de carbono.

| 218000 gl B Situacién hemodindmica buena, valores normales para la edad

Disminucién de Vd, Vm y aumento IP

1° Disminuye Vd, se mantiene Vs-Vm y aumenta IP, IR

2° Disminucién mayor Vd, disminuye Vs-Vm, aumento IP, IR
3¢ Disminucién progresiva de Vd. Vd = 0 si PIC = TAD

40 Flujo diastélico retrégrado, disminucién mayor VS

5° Minimo flujo sistdlico (espiga sistélica)

Vasoespasmo (tras HSA, vasculitis infecciosa, a. de células falciformes): Vm muy
altas > 120 cm/seg (normalmente > 200 cm/seg) y suele ser asimétrico

Hiperemia (inflamaciones SNC, hipercapnia o reperfusién tras TCE o hipoxia-
isquemia): Vm muy altas (normalmente < 120 cm/seg). Simétrico
*Tndice de Lindegaard (Vm de ACM / Vi de A. carétida extracraneal): > 3 Vasoespasmo

Tanto en territorio carotideo como de la basilar, siempre con exploracién de ME
1° Flujo diastdlico retrégrado (flujo reverberante), disminucién Vs

20 Minimo flujo sistélico (espiga sistélica) en ausencia de flujo diastdlico

Accidentes disbaricos en la prictica de buceo.

c. Infecciones necrotizantes progresivas de partes
blandas.
Neumotérax no drenado.

e. Aplastamiento de extremidades e isquemias
agudas traumadticas.

La respuesta correcta es la d.

La oxigenoterapia hiperbirica (OHB) es una
modalidad de tratamiento médico que consiste en
la administracién intermitente de oxigeno al 100%
de concentracién, dentro de una cidmara hiperbdrica,
a una presién ambiental superior a la atmosférica,
de al menos 1,4 atmésferas absolutas (ATA). El
importante aumento de la PpO2 conlleva el incremento
de su cantidad disuelta en el plasma, aumentando su
aporte a los tejidos independientemente del grado
de saturacién de la hemoglobina. Sus aplicaciones
clinicas derivan de dos efectos:

* Disminucién de volumen de los gases por el
aumento de la presién ambiental y modificaciones
alveolo-capilares en la presiéon parcial de los
mismos, con el consiguiente incremento en el
contenido de O2 en la sangre.

* Efecto bactericida del O: sobre los gérmenes



Tabla 4. Aplicaciones clinicas de OHB en pediatria.

Efecto compresién y aumento
de Oz enla sangre

Efecto bactericida del 02 sobre
gérmenes anaerobios

Otras patologias

1. Intoxicacién por humos con COy 1l
cianuros 2

2. Accidentes en la prictica de buceo
3. Aeroembolismo yatrégeno 3.

4. Problemas cicatrizacién por mala
perfusion tisular

5. Aplastamiento extremidades e
isquemias agudas traumdticas

6. Complicaciones radioterapia
7. Quemaduras térmicas

8. Colgajos e injertos con riesgo
vascular insuficiente

anaerobios.

Entre las aplicaciones clinicas de la oxigenoterapia
hiperbarica (OHB) en pediatria (Tabla 4) se
encuentra la intoxicacién por humo. La OHB acelera
el aclaramiento corporal de CO, restaurando el aporte
de O2 a los tejidos sensibles, como son cerebro y
corazén. El tratamiento consensuado es de sesiones
de 90 minutos entre 1,9 y 2,8 ATA, segin la gravedad
de la clinica y las cifras de COHDb. Sin embargo, los
valores de COHDb no se utilizan habitualmente como
unico criterio de OHB.

Por otro lado, respecto a las contraindicaciones
en el paciente pedidtrico, son similares a las que
existen en la prictica del buceo en el adulto, junto a
las derivadas de las particularidades intrinsecas del
nifio (patologias respiratorias obstructivas graves,
patologias otorrinolaringolégicas, epilepsia no tratada
o mal controlada, determinadas cardiopatias, entre
otras). La tunica contraindicacién absoluta seria la
presencia de un neumotérax no tratado.

Posteriormente se objetiva mejoria, recuperando el
tono, Glasgow mantenido de 12 — 13/15 puntos, incluso
emision de palabras coherentes. Responde a estimulos y
realiza movimientos coordinados. Ante mejoria clinica se
desestima inicio de tratamiento con cdmara hiperbdrica, al
no cumplir criterios.

Sin embargo, a las 48 horas de ingreso comienza
con episodios convulsivos con disminucion de Glasgow
de hasta 6 puntos y respiracion apnéustica. Se procede a

Infecciones necrotizantes progresivas 1.

. Osteomielitis crénica refractaria a
tratamiento antibidtico 2.

Abscesos intracraneales inabordables
quirurgicamente y actinomicosis 4

Anemia y pérdidas de sangre
excepcionales

Retinitis pigmentaria

3. Oclusién arteria central de la retina

. Coadyuvante en cirugfa de cardiopatias
congénitas

5. Postoperatorio de cirugia abdominal

6. Medicina fetal

intubacion orotraqueal. Se mantiene sedoanalgesiado y
requiere inicio de noradrenalina hasta 0,5mcg/kg/min
por hipotension arterial (70/43 mmHg), probable efecto
de medicacion sedante. Se repite TAC (Figura 1) de craneo
con empeoramiento franco presentando edema encefdilico-
troncoencefilico difuso (destaca pérdida de diferenciacion
cortico-medular e hipodensidad de sustancia blanca).

Figural. Imagen del TAC (edema encefdlico-troncoen-
cefilico difuso)

5. Ante situaciéon de edema cerebral con
posibilidad de clinica de HTIC asociada,

¢qué medidas consideras de primer nivel?

a. Hiperventilacién activa con Pc02 30— 35 mmHg.

b. Craniectomia descompresiva para liberar
situacién de edema con colocacién de sensor de
monitorizacién de presién intracraneal (PIC)

c. Mantener la glucemia en rango 6ptimo 80-180
mg/dl. En caso de glucemias superiores requerird



inicio de perfusién de insulina.

d. Iniciar noradrenalina, para mantener una presién
de perfusién cerebral (PPC) de 80 por la edad
del paciente.

e. Posiciéon de cabeza neutra y ligeramente
lateralizada con elevacién de la cama miaximo

150°.
La respuesta correcta es la c.

En todo paciente neurocritico es tan importante
la monitorizacién y tratamiento de la hipertensién
intracraneal (HTIC), cémo evitar las causas de lesién
cerebral secundaria. Se basa en medidas de control de
primer y/o segundo nivel. Se trata de medidas aditivas
y escalonadas, aunque en ocasiones pueden utilizarse
de forma simultinea. Entre las diferentes medidas se
encuentran: mantener cabeza en posicién neutra y
ligeramente elevada (30°); adecuado nivel de analgesia
y sedacion, evitando el dolor y el estrés (aumentan
las demandas metabélicas cerebrales); asegurar
estabilidad hemodindmica (normovolemia y evitar
hipotensién arterial, iniciando soporte vasoactivo
si fuese preciso), asegurar correcta oxigenacién y
ventilacién; y considerar uso de terapia hiperosmolar
como medida antiedema (suero salino hiperténico
y/o manitol). Sin embargo, estin contraindicadas las
perfusiones hipotdnicas ya que empeoran el edema
cerebral y tampoco deben utilizarse soluciones
glucosadas a no ser que exista riesgo de hipoglucemia.
La hiperventilacién profilictica debe evitarse ya que
produce vasoconstriccién cerebral que condiciona
disminucién del flujo sanguineo cerebral.

Se realizan medidas antiedema, sin respuesta, y se
evidencia midriasis arreactiva y deterioro neuroligico
(Glasgow 3) a pesar de retirada de sedacion. Es valorado
por equipo de neurocirugia ante ausencia de reflejos de
tronco, que desestima tratamiento quirdrgico. Se realiza
EEG durante 30 minutos que confirma ausencia de
actividad eléctrica cerebral.

6. Respecto al diagnédstico de muerte
encefalica: ;qué afirmacion no es cierta?

a. Para el diagnéstico es fundamental siempre
una prueba de imagen complementaria que sea
compatible.

b. Se necesita etiologia conocida del coma, y que
esta sea irreversible.

c. Es imprescindible evitar la hipotermia vy

alteraciones metabélicas o endocrinoldgicas
graves y mantener una tensién arterial adecuada
para la edad.

d. Se deben retirar previamente drogas depresoras
del SNC que puedan alterar la exploracién
clinica.

e. El examen clinico incluye exploracién de todos
los reflejos de tronco cerebral (tamafio pupilar,
reflejo fotomotor, corneal, nauseoso y tusigeno,
entre otros.)

La respuesta correcta es la a.

El primer requisito para poder certificar el
diagnéstico de muerte encefilica, segin el Real
Decreto 1723/2012, es la existencia de un coma de
causa conocida y de caricter irreversible (considerar
entre las causas reversibles de coma los firmacos
depresores del SNC). Asi mismo, el diagnéstico de
ME exige siempre la realizacién de una exploracién
neurolégica que debe ser sistemdtica, completa y
rigurosa. Antes de iniciar la exploracién neurolégica
debemos comprobar:

¢ Estabilidad hemodindmica: el paciente no puede
presentar hipotensién arterial, definida en funcién
de la edad del nifio.

* Oxigenacién y ventilacién adecuadas.

* Temperatura corporal superior a 32° C y en nifios
de hasta 24 meses de edad superior a 35° C.

* Ausencia de alteraciones metabdlicas y
endocrinoldgicas.

* Ausencia de sustancias o firmacos depresores del
SNC, que pudieran ser causantes del coma.

* Ausencia de bloqueantes neuromusculares.

Los hallazgos fundamentales en la exploracién
neurolégica son los siguientes: coma arreactivo, sin
ningin tipo de respuestas motoras o vegetativas
al estimulo algésico producido en el territorio
de los nervios craneales; ausencia de reflejos
troncoencefilicos; ausencia de respuesta en el test de
la atropina y en el test de apnea.

El periodo de observacién debe valorarse
individualmente, teniendo en cuenta la edad, el tipo y
la gravedad de la lesién causante, asi como las pruebas
instrumentales realizadas. Siempre que el diagnéstico
sea Unicamente clinico en mayores de dos afios, se
recomienda repetir la exploracién neurolégica segin
los siguientes periodos:

* A las seis horas, en los casos de lesién destructiva
conocida.



Tabla 5. Indicaciones de pruebas instrumentales.

* Circunstancias que impidan exploracién de los reflejos troncoencefilicos (graves destrozos del
macizo craneofacial, alteraciones oftalmoldgicas, alteraciones neuromusculares o neuropatias

craneales)

* Uso reciente de sedantes, opidceos o bloqueantes neuromusculares (se recomienda esperar un
periodo de 5 vidas medias para considerar eliminadas las drogas)

* Intolerancia al test de apnea.

* Hipotermia (T2 < 35°C en menores de dos afios o < 32°C en nifios de mayor edad).
¢ Circunstancias que dificulten o impidan el diagnéstico clinico e imposibiliten la realizacién de

una exploracién clinica completa

* En ausencia de lesién destructiva cerebral demostrable por evidencia clinica o por neuroimagen.

* Lesién causal primariamente infratentorial

* Cuando queramos acortar u omitir el periodo de observacién
¢ Otra circunstancia recogida en la literatura cientifica y que podria dificultar el diagnéstico es la
presencia de lesiones medulares altas que impidieran las respuestas musculares

* A las veinticuatro horas, en los casos de
encefalopatia andxica.

Existen una serie de circunstancias que pueden
complicar el diagnéstico clinico de ME al impedir que
la exploracién neuroldgica sea completa y fiable. En
todas las siguientes circunstancias deberd realizarse al
menos una prueba instrumental de soporte diagndstico
(Tabla 5). Las pruebas instrumentales de soporte
diagnéstico son de dos tipos: pruebas de funcién
neuronal (EEG, potenciales evocados); y pruebas de
evaluacién del flujo sanguineo cerebral (arteriografia
cerebral, angiografia cerebral por sustraccién digital,
angiogammagrafia cerebral, doppler transcraneal,

angio-TAC cerebral y angio-RMN cerebral).

Exploracion compatible con muerte encefilica por lo
que se repite nuevo EEG y ante confirmacion se procede a
adecuacion de medidas terapéuticas con retirada de soporte.
La familia rechaza la donacion de organos y tejidos.
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FEOCROMOCITOMA COMO CAUSA DE
HIPERTENSION ARTERIAL EN UN PACIENTE

PEDIATRICO

Autora: Beatriz Gomez de Olea Abad. Tutor: Daniel Bonet Del Pozo. Hospital Universitario La Paz.

Madrid.

Caso clinico

Adolescente de 14 arios que consulta en urgencias por
cefalea diaria de 5 meses de evolucion. Describe un dolor
continuo con picos de mayor intensidad a nivel frontal,
predominio matutino y algiin vomito puntual, refiere que
en alguna ocasion también le ha despertado por la noche.
Los episodios de dolor mds agudos se acomparian de dolor
tordcico y palpitaciones.

Dicha sintomatologia interfiere con sus actividades
diarias con absentismo escolar de hasta 2-3 dias a la
semana y dificultad para el seguimiento de las lecciones,
tanto por el dolor como por leve empeoramiento de la
agudeza visual.

Exploracion fisica

Frecuencia cardiaca (FC) 150 Ipm, tension arterial
(TA) 180/125 mmHg y saturacién de oxigeno en rango.
Biometria: Peso 45kg (p15) y talla 171 (p75).

Tridngulo de evaluacion pedidtrica alterado por la
apariencia, impresiona de afectacion por el dolor. Buen
estado de hidratacion y nutricion, a pesar de su delgadez.
Piel hiimeda y eritematosa, con sudoracion profusa que
llega a maojar la camilla. Auscultacion cardiopulmonar
sin ruidos sobreariadidos ni soplos, como iinico hallazgo
taquicardia sinusal mantenida. Abdomen blando y
depresible, no se palpan masas ni megalias, no presenta
dolor. Neurologicamente no presenta focalidad, pupilas
isocdricas y normorreactivas, intranquilo. Fondo de ojo
realizado en consulta con aparente papiledema bilateral y
desestructuracion vascular.

El padre niega antecedentes de interés, pero en su
historia clinica de Atencion Primaria se encuentran
registradas tensiones elevadas en mds de 3 ocasiones,
siempre catalogadas como “Sindrome de bata blanca’.

1. ¢Qué caracteristica de la cefalea no es
un dato de alarma?

Cefalea de larga evolucién.

Asociacién de vémitos.

Despertares nocturnos.

Predominio matutino.

Picos de intensidad elevada con mala respuesta a

o0 TP

la analgesia.
La respuesta correcta es la a.

Comentario: Se consideran datos de alarma
para una cefalea los siguientes: que presente vomitos,
despertares nocturnos, predominio matutino, picos de
intensidad elevada con mala respuesta a la analgesia,
aparicién saibita o empeoramiento con el Valsalva. En
este caso la Unica caracteristica que no se considera
como dato de alarma es la duracién de la cefalea.

2. ¢Algun hallazgo a la exploracién que
oriente el diagnéstico?

a. Sudoracién profusa.
b. Edema de papila bilateral.
c. Hipertensién arterial.
d. Taquicardia.
e. a,cyd son correctas.
La respuesta correcta es la e.
Comentario: La sudoracién profusa,
las palpitaciones, la taquicardia, junto con Ia

hipertensién orientan hacia una respuesta de origen
simpaticomimético, orientando el diagnéstico hacia



un posible feocromocitoma como responsable de la
hipertensién. Por otro lado, el edema de papila bilateral
es un dato secundario de hipertensién intracraneal.

3. Qué se

hipertensiva?

considera emergencia

a. Elevacién un 20% por encima del limite para

HTA estadio 2 para su percentil.

b. Elevacién un 10% por encima del limite para

HTA estadio 2 para su percentil.

c. Superar valores de 180/120 en adolescentes.

d. Asociar sintomatologia grave o evidencia de
lesién en érgano diana.

e. a,cyd son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Comentario:  Se  considera
hipertensiva aquella que presente una elevacion grave
y brusca de la tensién arterial, tanto sistélica como
diastélica o ambas, un 20% por encima del limite para
HTA estadio 2 para su percentil de talla por edad
(144/94 mmHg) o superar los valores de 180/120 en
adolescentes. Asociando a su vez sintomas graves o
evidencia de lesién en dérganos diana. Por lo que se
realizaron numerosas pruebas complementarias para
descartar dichas lesiones y buscar la causa subyacente,

de haberla.

emergencia

4. ¢Qué prueba diagndstica se debe
realizar en primer lugar?

Resonancia magnética cerebral.
Ecografia abdominal con doppler renal.
TAC craneal.

Radiografia de térax.

Andlisis de orina.

L RO

La respuesta correcta es la c.

Comentario: Se realiza un TAC craneal
de wurgencia dados los sintomas sugestivos de
hipertensién intracraneal, objetivando leve elongacién
y extasia de las arterias intracraneales, con aumento
del calibre/ectasia dural de nervios 6pticos. El resto
de las pruebas también son necesarias y se realizaron
posteriormente, pero la mds urgente es el scanner
cerebral para descartar patologia aguda cerebral que

requiera tratamiento urgente.

5. ¢Qué prueba de las siguientes no seria
necesaria para el estudio de afectacién de
organos diana?

Radiografia abdominal.

Ecografia abdominal.
Ecocardiograma y electrocardiograma.
Analitica sanguinea.

Fondo de ojo.

o0 TP

La respuesta correcta es la a.

Comentario: La radiografia abdominal es una
prueba con escasa rentabilidad diagnéstica y en este
caso no aportaria informacién sobre la afectacion de
6rganos diana, por lo tanto, no estaria indicada su
realizacion.

Por otro lado, la analitica sanguinea informa sobre
la afectacion a nivel renal, en este caso presenta elevacion
de creatinina en sangre: 0.94 mg/dl y proteinuria 1.93
L con Indice Proteinas/Creatinina 672.43 mg/g.
La radiografia de torax descarta masas y megalias. El
estudio cardiologico muestra un electrocardiograma en
ritmo sinusal, frecuencia cardiaca 114 lpm, bloqueo de
rama derecha fisiologico en la edad del paciente, sin otros
hallazgos significativos y el ecocardiograma con hipertrofia
ventricular izquierda moderada, disfuncion diastolica y
FEVI limite (52%).

Se completa el estudio etioldgico hallando elevacion de
renina y aldosterona. Elevacion de catecolaminas en orina
(Acido vanil-mandélico 72 mg/24h (< 8 mg/24h) y dcido
homovalinico normal) y en sangre (Noradrenalina 8486
pg/ml (70 — 1700 pg/ml) y adrenalina en sangre baja).
También se realiza una ecografia y resonancia magnética
abdominal objetivando masa sélida en drea suprarrenal
derecha, homogenea de 5x4x4cm. Y un PET TC con Galio
donde presenta sobreexpresion de receptores de SMT.
Siendo diagnosticado de un feocromocitoma.




Figura 1. Imagenes del PET TC.

6. :Con qué firmacos se controlara la

. . , La respuesta correcta es la a.
tension en primer lugar? ;Por qué?

Comentario: Se trata inicialmente con

a. Vasodilatadores. hidralazina de rescate, un vasodilatador. El resto de

b. Inhibidores de la enzima convertidora de la los tratamientos no estarian indicados como primera
angiotensina (IECA). eleccién al no conocer el origen de la hipertension

c. Antagonistas de los receptores de la angiotensina 2. arterial inicialmente. Los tratamientos segin la
Calcioantagonistas. etiologia se resumen en la Tabla 1.

e. Betabloqueantes.

Figura 1. Tratamientos de la HTA segun etiologia. Extraida de Protocolos AEP: Crisis hipertensiva. Manejo en Urgen-

cias.

Etiologia Farmacos mas cominmente utilizados

Emergencia hipertensiva (causa desconocida):
* Sin insuficiencia cardiaca izquierda
* Con insuficiencia cardiaca izquierda

Labetalol, nitroprusiato, nicardipino.
Nitroprusiato + furosemida

Urgencia hipertensiva (causa desconocida) Nifedipino

Encefalopatia hipertensiva Labetalol, nicardipino, nitroprusiato

Enfermedad renovascular unilateral IECA, ARA 11, diuréticos, vasodilatadores
Enfermedad renal crénica IECA, ARA 11, calcioantagonistas, betabloqueantes
Nefritis aguda Diuréticos de asa, vasodilatadores

Coartacién de aorta Betabloqueantes (Labetalol, esmolol), IECA
Cirugia cardiaca Nitroglicerina, nitroprusiato, Labetalol

HTA relacionada con obesidad IECA, ARAII

1° Alfa bloqueantes (fentolamina, fenoxibenzamina,
Feocromocitoma doxazosina o prazosina)
20 Betabloqueante



7. ¢Cuiles son los pasos a seguir como Bibliografia
tratamiento definitivo?

oo T

Control de la tensién con todos los firmacos
necesarios.

Bloqueo alfa adrenérgico (Fenoxibenzamina).
Bloqueo beta adrenérgico (Propanolol).

Exéresis del tumor.

b, ¢ y d son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Comentario: Para la exéresis de dicho tumor se

requieren tres pasos, primero bloqueo alfa adrenérgico
(Fenoxibenzamina) para evitar la tormenta de
catecolaminas, en segundo lugar, bloqueo beta
adrenérgico (Propanolol) para controlar la taquicardia
refleja y finalmente la exéresis del tumor.

En este caso dada la prolongada exposicién a

catecolaminas, el paciente precisé tras el procedimiento
monitorizacién intensiva y soporte vasoactivo durante
72h, quedando posteriormente asintomitico.

Castafio Rivero A, Gonzilez Calvete L. Crisis
hipertensiva. Manejo en Urgencias. Protoc diagn ter
pediatr. 2020; 1:183-196.

De la Cerda Ojeda F, Herrero Hernando C.
Hipertensién arterial en nifios y adolescentes. Protoc
diagn ter pediatr. 2022; 1:195-218.

Chaturvedi S, Lipszyc DH, Licht C, Craig JC, Parekh
R. Pharmacological interventions for hypertension in
children. Cochrane Database of Systematic Reviews
2014, Issue 2. Art. CD008117.

Diaz Soto R,Mifiambres Rodriguez M, Ortiz Valentin
I, Pefia Lépez Y, Belda Hotheinz S. Hipertensién
arterial. Protoc diagn ter pediatr. 2021; 1:629-51.
Guia terapettica en intensivos pedidtricos. 7* edicién.
UCIP Hosp SJDD.

Joseph T. e al Clinical Practice Guideline for
Screening and Management of High Blood Pressure
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HIPERTENSION PULMONAR RETROGRADA:
VALORACION Y MANEJO PREVIO A
TRASPLANTE CARDIACO

Autora: Bruna Tresanchez Lacorte. Tutora: Carla Daina Nowves. Hospital Universitari Vall d "Hebron.

Barcelona.

Se trata de una paciente de 15 atios, con antecedente de
retinoblastoma tratado con quimioterapia y radioterapia y
Jfinalmente enucleacion bilateral, con desarrollo posterior
de miocardiopatia dilatada con disfuncion sistolica y
Jfisiologia predominantemente restrictiva. Se encontraba
en lista de trasplante cardiaco en urgencia 1 con datos
de hipertension pulmonar retrgrada. Requeria infusion
semanal de levosimendan, tratamiento wvasodilatador
pulmonar con tadalafilo y ambrisentan, y era portadora de
desfibrilador automdtico implantable (DAI) subcutdneo.
Previo al ingreso presenta clinica de presincopes y mareos
con dolor abdominal, que mejoraron tras la infusion de
levosimendan.

En la exploracion fisica tenia buen estado
general, sin edemas, normocoloreada, con auscultacion
respiratoria anodina y con auscultacion cardiaca donde
destacaba segundo ruido cardiaco fuerte. No presentaba
hepatomegalia, ingurgitacion yugular ni acropaquias, con
resto de la exploracion fisica normal.

1. ¢Cémo se define la hipertensién

pulmonar (HTP)?

a. Por ecocardiografia con cualquier gradiente de
IT y tabique interventricular tipo II o mds.

Por cateterismo con RVPI > 2 UW/m?.

Por cateterismo con PCP > 15mmHg.

Por cateterismo con PAPm > 20mmHg.

Por clinica y ecocardiografia compatibles.

oo T

La respuesta correcta es la d.

El go/d estandar para el diagnéstico de HTP es el

cateterismo. Pese a esto, la ecocardiografia es util para

el diagnéstico de sospecha de HTP y ademds permite
estimar su gravedad, su repercusién en la funcién
ventricular derecha y el seguimiento del enfermo.
Un estudio ecocardiografico completo permitird en
muchos casos la clasificacién etiopatogénica de la
hipertension, al excluir o confirmar la presencia de
enfermedad del corazén izquierdo, o cardiopatia
congénita. En cualquier caso, si se detecta una
hipertensién pulmonar por ecocardiografia, debera
realizarse un cateterismo.

Asi pues, la definicion de HTP se basa en un
concepto hemodindmico: cifra de presién media en
la arteria pulmonar (PAPm) mayor de 20 mmHg en
reposo (en nifios > de 3 meses). Este concepto engloba
en realidad un grupo heterogéneo de enfermedades,
cuyos mecanismos etiopatogénicos, curso clinico y
prondstico pueden ser diversos. Hay dos clasificaciones,
la clasificacién clinica (Tabla 1) y la hemodinimica,

segtin la PCP y las RVPL

Durante los meses previos al ingreso actual, destacan
presiones pulmonares que ecogrdficamente se mantienen
suprasistémicas a pesar de biterapia con tadalafilo
y ambrisentan y un iltimo cateterismo con presion
pulmonar enclavada (PCP) de 39 mmHg, presion media
de la arteria pulmonar (PAPm) de 60 mmHg y resistencia
vascular pulmonar indexada (RVPI) de 5 Unidades
Wood/metro® (UW/m?) que con vasodilatacion con dxido
nitrico, iloprost y oxigeno baja a 2.9 UW/m’.




Tabla 1. Clasificacién clinica de la HTP (modificada de Kulartane ez a/).

1’. Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o hemangiomatosis capilar pulmonar

1’.1. Idiopatica

1’.2. Hereditaria: 1’.2.1. Mutacién EIF2AK4 1’.2.2. Otras mutaciones

1’.3. Inducida por farmacos, toxinas y radiaciones
1’.4. Asociada a: Enfermedad del tejido conectivo, Infeccién por VIH
1”. Hipertensiéon pulmonar persistente del recién nacido

2. Hipertension pulmonar debida a cardiopatia izquierda

2.1. Disfuncién sistélica del ventriculo izquierdo
2.2. Disfuncién diastélica del ventriculo izquierdo
2.3. Enfermedad valvular

2.4. Obstruccién congénita/adquirida del tracto de entrada/salida del ventriculo izquierdo y miocardiopatias
congénitas

2.5. Estenosis congénita o adquirida de las venas pulmonares

3. Hipertension pulmonar debida a enfermedad pulmonar y/o hipoxemia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica

3.2. Enfermedad pulmonar intersticial difusa

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto restrictivo y obstructivo
3.4. Trastornos respiratorios del suefio

3.5. Hipoventilacién alveolar

3.6. Exposicién crénica a grandes alturas

3.7. Anomalias del desarrollo pulmonar

4. Hipertensién pulmonar tromboembédlica crénica y otras obstrucciones de las

arterias pulmonares

4.1. Hipertensién pulmonar tromboembélica crénica

4.2. Otras obstrucciones de las arterias pulmonares: Angiosarcoma, otros tumores intravasculares, arteritis,
estenosis congénitas de las arterias pulmonares, parasitosis

5. Hipertension pulmonar de mecanismo no establecido y/o multifactorial

5.1. Enfermedades hematolégicas: anemia hemolitica, trastornos mieloproliferativos, esplenectomia
5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar, linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis

5.3. Trastornos metabdlicos: enfermedad del almacenamiento del glucégeno, enfermedad de Gaucher,
trastornos tiroideos

5.4. Otros: microangiopatia pulmonar tumoral trombética, mediastinitis fibrosante, insuficiencia renal crénica
(con/sin didlisis), hipertensién pulmonar segmentaria




Tabla 2. Clasificacién hemodinimica de la HTP (modificada de Kulartane ez a/).

PAPm > 20mmHg

HTP Precapilar PCP <15 mmHg 2y5
RVPI > 2 UW/m?
PAPm > 20mmHg
HTP Postcapilar pura PCP > 15 mmHg 2y5
RVPI <2 UW/m?
PAPm > 20 mmHg
HTP combin.ada pre PCP > 15 mmHg 1,3,4,y5
y postcapilar

RVPI > 2 UW/m?

2. ¢Qué causas de HTP pueden jugar un

papel en este caso?

a. HTP precapilar (p.¢j. por
tromboembélica o multifactorial).

b. HTP precapilar y postcapilar combinadas.

c. HTP postcapilar (p.ej. asociada con enfermedades
del corazén izquierdo).

d. HTP idiopitica.

e. HTP tromboembdlica.

neumopatia,

La respuesta correcta es la b.

La HTP precapilar caracteristicamente es causada
por una obstruccién progresiva de los vasos pequefios
de la circulacién pulmonar, y cursa con PAPm >25
mmHg, PCP normal (< 15 mmHg) y RVPI > 2 UW/
m?, por lo que no seria el caso de la paciente.

Por otro lado, la HTP postcapilar cursa con
PAPm aumentada con elevacién de la PCP >15
mmKHg en las enfermedades del corazén izquierdo con
RVPI < 3UW/m? (la RVPI se calcula RVPI= (PAPm
— PCP) / Gasto cardiaco (GC)). Este seria el caso de
la paciente en un incio, presentando HTP postcapilar
por disfuncién sistélica del ventriculo izquierdo, pero
actualmente presentaba progresién de la enfermedad
obstruccién progresiva de los vasos pequefios de la
circulacién pulmonar con RVPI aumentada por lo que
ya habia evolucionado a HTP combinada pre y post
capilar.

Es por esto que la respuesta correcta es la b, pues
la HTP combinada pre y post capilar cursa con PAPm,
PCP y RVPI aumentadas, como el caso de la paciente.
Se puede consultar la clasificacién hemodindmica en

la Tabla 2. La HTP idiopética y la HTP debida a

hipoxemia corresponden a la clasificacién clinica.

3.:Quévalores de HTP contraindicarian
el trasplante cardiaco?

a. RVPI > 2 UW/m?

b. RVPI 29 UW/m? tras prueba vasodilatadora
(oxigeno y 6xido nitrico) durante cateterismo

c. RVPI > 6 UW/m? tras prueba vasodilatadora y
pese a antihipertensivos pulmonares

d. by cson correctas

e. Cualquier valor de HTP contraindica el

trasplante cardiaco.
La respuesta correcta es la d.

La HTP ha sido considerada un factor de riesgo
de mortalidad precoz para el trasplante cardiaco y éste
se ha considerado contraindicado cuando las RVPI
eran superiores a 6(UW/m?. Algunos estudios recientes
no encontraron una mayor mortalidad, incluso en
pacientes con RVPI entre 6 — 9UW/m?.

En caso de resistencias basales superiores a 5
— 6 UW/m?, durante el cateterismo se administra



tratamiento vasodilatador pulmonar (oxigeno y 6xido
nitrico) y se miden las resistencias 20 minutos después
de la administracion:

¢ RVPI inferiores a 3 UW/m? inclusién en lista de
trasplante y seguimiento.

* RVPI entre 3 — 6 UW/m? inclusién en lista y
valorar tratamiento vasodilatador pulmonar con
sildenafilo. Repetir cateterismo cada 6 — 12 meses.

* RVPI > 6 y <9 UW/m?* el trasplante cardiaco se
considera de riesgo pero no estéd contraindicado. Se
puede valorar la inclusién en lista, especialmente en
pacientes de peso reducido (< 30 kilos) en los que se
puede implantar un corazén sobredimensionado.
En pacientes en los que se decida no incluir
inicialmente, si estd sin tratamiento vasodilatador
pulmonar, debe iniciarse y repetir cateterismo. Si
ya se ha iniciado, debe valorarse la colocacién de
asistencia ventricular izquierda antes del trasplante.

* RVPI>9UW/m? el trasplante estd contraindicado.
Como puente al trasplante puede optarse por la
colocacién de una asistencia ventricular izquierda.

Como puente al trasplante puede optarse por la
colocacién de una asistencia ventricular izquierda,
para disminuir las resistencias vasculares pulmonares.
Para la revaloracién de las resistencias pulmonares, se
realizard el primer cateterismo a partir del mes de la
colocacién de la asistencia. El paciente serd incluido
en lista de trasplante en cuanto las resistencias sean

inferiores a 6 UW/m?>.

Ante esta situacion de mal control de la hipertension
pulmonar retrigrada pese doble terapia antihipertensivay
el empeoramiento clinico se decide implantacion electiva de
asistencia ventricular fotal y salida de lista de trasplante
cardiaco hasta mejoria.

4. Qué dispositivo de asistencia
ventricular (AV) seria el mas adecuado
parala paciente?

a. Soporte con AV de larga duracién tipo Berlin
Heart biventricular.

b. Soporte con AV de larga duracién tipo Berlin
Heart univentricular izquierdo.

c. Soporte con AV de larga duracién tipo Berlin
Heart univentricular derecho.
Soporte con AV de corta duracién tipo ECMO.

e. Tanto flujo continuo como flujo pulsitil son
buenas opciones en esta paciente.

La respuesta correcta es la a.

Cada vez es mis frecuente el uso de AV en
pediatria, contribuyendo a mejorar la supervivencia
antes del trasplante cardiaco. Se ha visto que disminuye
la mortalidad si no se precisa soporte y que aumenta la
mortalidad si el soporte es en ECMO versus otras AV
de larga duracién. Para decidir qué tipo de asistencia
ventricular es la mds adecuada en cada caso, tenemos
que plantearnos una serie de cuestiones:

1. Es urgente? En tal caso, serd de eleccién iniciar
soporte en ECMO con canulacién periférica dada
la rapidez de la técnica respecto la colocacién de
un Berlin Heart, que requiere una intervencién
quirdrgica electiva y programada.

2. ¢Cudnto tiempo se prevé la duracién de la AV?
¢El paciente precisa la AV como puente a la
recuperacion, puente a decisién o como puente
a trasplante cardiaco? Segun la duracién y la
recuperabilidad, pensaremos en una AV de corta
o de larga duracién.

3. ¢Necesitamos asistir a uno o a los dos ventriculos?
¢Que opciones anatémicas de canulacién tiene el
paciente?

La AV de larga duracién es aquella que se
mantiene mds alld de los 14 dias. El Berlin Heart
(BH) es el dispositivo de larga duracién mds usado
en nifios. Es una bomba de flujo pulsitil y puede ser
uni o biventricular, y habitualmente no se asocia a
oxigenador.

Segin el peso y la edad del paciente existen
diferentes tamafios de bomba BH que permiten eyectar
diferentes volumenes de sangre (10, 25, 30,50 y 60ml)
con sus respectivas cdnulas de entrada y salida (ver
Figura 1). Deberd hacerse el cilculo teérico de gasto
cardiaco objetivo para prever el ventriculo de tamafio
mis adecuado trabajando a frecuencias adecuadas,
teniendo en cuenta también el tiempo estimado de
duracién de la asistencia. Ante la duda de qué bomba
escoger entre una de mayor o menor tamafio para un
mismo peso, es preferible la menor, pues se ha visto
que cuando se escoge la bomba de mayor tamafio
para la misma superficie corporal aumenta de forma
significativa los eventos tromboembdlicos tras la
implantacién.

En la paciente del caso, para la revaloracion de las
resistencias pulmonares era preciso realizar el primer
cateterismo a partir del mes de la colocacion de la asistencia
segiin protocolo, por lo que estd indicada una AV de larga



Figura 1. Relacién peso corporal con talla de la bomba.

duracion. Ademds, no precisaba oxigenacion extracorporea,
el BH presenta algunas ventajas en el manejo del paciente,
y como presentaba disfuncion ventricular derecha y
HTP pre y post capilar se acabd indicando AV con BH
biventricular.

Para la programacién inicial es necesario saber
qué objetivo teérico de gasto cardiaco tenemos, que
tamafio de bomba se implementard (serd equivalente
al volumen sist6lico), a qué frecuencia cardiaca y el
porcentaje de sistole del ciclo cardiaco deseado. Los
ventriculos tienen que tener un llenado y vaciado
completos. En el caso del ventriculo izquierdo, cabe
recordar que si no tiene un buen llenado, ademds de
por falta de volumen podria ser por fallo de gasto
cardiaco derecho, con lo que tendria que ajustarse la
programacion, y el objetivo ecocardiogrifico debe ser
la simetria de cavidades derechas e izquierdas.

5. ¢Qué parametros son necesarios para
decidir el objetivo de gasto cardiaco?

a. El peso y la frecuencia cardiaca (FC).

b. La talla, el peso, la frecuencia cardiaca objetivo
(FC) y el volumen sistdlico deseado.

c. Elgasto cardiaco real de la paciente calculado por

PICCO.

d. Un cilculo tedrico que resulten en un indice
cardiaco de 3 — 5L/min/m?

e. byd son correctas.
La respuesta correcta es la e.

El objetivo de una asistencia mecdnica total es
conseguir un indice cardiaco de entre 3 — 5 L/min/
m? de forma estindar. Asi pues, con el peso y la talla
calculamos la superficie corporal de la paciente y
podemos saber el objetivo de flujo total, que serd el
gasto cardiaco. Ademds, si sabemos qué tamafio de
bomba se implantard, sabemos el volumen sistdlico y
podemos calcular qué frecuencia cardiaca deseamos
para la programacién inicial.

Por ejemplo, si en la paciente se implementa
un BH de 50ml y queremos un indice cardiaco (IC)
minimo de 3 L/min/m2 y su superficie corporal (sc)
esde 1,44 m2: GC=1IC x sc = 3 L/min/m2 x 1,44 m?=
4.32 L/min. EI gasto cardiaco es el volumen sistélico
(VS) multiplicado por frecuencia cardiaca (GC = VS
x FC), asi pues, para saber qué frecuencia cardiaca
objetivo tendremos, dividimos el GC entre el volimen
sistolico:

GC
FC= =
VS

4.32 L/min

x 1000ml/L = 86 Ipm
50 ml




Al ser una asistencia biventricular, se puede
programar con sincronia derecha e izquierda (misma
FC para ambas bombas) o con asincronia derecha -
izquierda para que vayan de forma independiente.
Esta dltima opcién es especialmente relevante en
casos de ventriculo derecho en recuperacion, pues si
disminuimos el volumen minuto de la bomba derecha
podemos prevenir la aparicién de edema pulmonar.

Para conseguir esto, se puede hacer de dos formas
distintas: o bien con una bomba derecha de menor
tamafio que la izquierda o si se usan dos bombas del
mismo tamafo se puede pautar una FC menor en la
bomba derecha.

Finalmente se implanta asistencia biventricular con
ambos ventriculos de BH de 50ml, y canulas de 9mm. La
asistencia izquierda (de auricula izquierda a arteria aorta)
se mantiene a 90 lpm. La asistencia derecha (de auricula
derecha a arteria pulmonar) se pauta a una frecuencia de
65 lpm, con correcto llenado y vaciado de ambas camaras.
Las ecocardiografias de control se mantienen estables con
simetria de cavidades.

Durante la misma cirugia se realiza biopsia pulmonar
que confirma la wvasculopatia pulmonar obstructiva
y la muscularizacion de arteriolas intraacinares con
hiperplasia de la media de las mismas, compatible con
hipertension pulmonar retrigrada, que explica la HTP
combinada pre y poscapilar.

Durante el primer mes de asistencia se mantiene
el tratamiento vasodilatador pulmonar con tadalafilo
y ambrisentan y se arniade infusion de epoprostenol como
vasodilatador y antiagregante.

No presenta complicaciones post implantacion y
la paciente puede extubarse de forma precoz. Inicia
rebabilitacion intensiva y puede realizar sus actividades
de la vida diaria durante las siguientes semanas en UCIP.

Al mes del inicio de la asistencia ventricular se realiza
cateterismo de control que evidencia disminucion de las
resistencias vasculares indexadas basales de 5 (en el control
previo al implante) a 2.16 UW*'m’ (datos completos del
cateterismo AD: 4/4/3mmHg VD: 21/0/3mmHg AP:
27/8/16mmHg PCP 6/6/5mmHg AO 89/50/64mmHg
VI 79/0/4mmHg IC 5,07L/min/m’ ), por lo que se vuelve
a incluir a la paciente en lista de trasplante. Se trasplanta
18 dias después sin incidencias, sin requerir asistencia post
trasplante y minimo soporte vasoactivo. La evolucion post
trasplante es excelente, dandose de alta a planta a los 8
dias y alta a domicilio al mes del trasplante.
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PARADA CARDIORRESPIRATORIA POR UNA

ANAFILAXIA

Autora: Cecilia Gomez Dominguez. Tutor: Elena Pérex Costa. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Chica de 15 arios trasladada por SAMUR tras
parada cardiorrespiratoria (PCR) recuperada. PCR en
contexto de shock obstructivo secundario a broncoespasmo
severo por probable anafilaxia ante ingesta inadvertida de
alérgeno alimentario.

Inicia clinica de prurito oral y broncoespasmo minutos
después de comida en restaurante de recinto ferial. Familia
administra salbutamol inhalado y desloratadina sin
mejoria y acuden a servicio médico del recinto. El personal
médico objetiva crisis asmdtica grave, inicia tratamiento
de ésta pero 10 minutos después la paciente presenta
parada cardiorrespiratoria. Inician maniobras de RCP:
masaje cardiaco, ventilacion con bolsa autoinflable,
canalizacion de via periférica y administracion de una
dosis de adrenalina. Llegada de servicio del SAMUR
20 minutos tras PCR que objetiva asistolia, realiza
intubacion orotraqueal y masaje cardiaco. Dificultad
para ventilacion por aumento de resistencia de via aérea.
Gasometria inicial pH de 6,67 PCO2 220 EB -24,5
mmol/L, ldctico 14,82 mmol/L. Se administra: atropina
1 mg, 3 dosis de adrenalina 1 mg, hidrocortisona 100
mg y bicabonato sodico 1M 250 mEgq. Se administra
tratamiento para  broncoespamo grave (40 mg de
metilprednisolona, salbutamol inhalado e intravenoso
continuo 4 mcg/Kg/h y sulfato de magnesio). Salida de
la parada cardiorrespiratoria en ritmo sinusal tras la 3°
dosis de adrenalina. Se inicia perfusion de adrenalina y se
trasiada en UVI mévil a UCIP de nuestro centro.

Antecedentes personales: alergia a frutos secos y

leche.

Alingreso en UCI: En exploracion fisica se objetiva
mal estado general, disperfusion periférica, taquicardia
(124 lpm), torax silente con espiracion alargada y
Glasgow 3 con midriasis bilateral arreactiva. Intubada

(TET 7 con balén) y ventilada con bolsa autoinflable.
Acidosis mixta grave con hiperlactatemia: pH 6,95

Pco: 151 mmHg, bicarbonato 21,9 mmol/L, EB 0,8
mmol/L, ldctico 13 mmol/L. Se asiste con respirador y
se administra tratamiento broncodilatador (salbutamol
nebulizado e intravenoso, atrovent, teofilina, sulfato
de magnesio) e hidrocortisona. Mantiene noradrenalina
(0,1 mcg/Kg/min) y adrenalina (0,1 mcg/Kg/min). Pese
a tratamiento persiste shock obstructivo, incapacidad
de ventilar y oxigenar a la paciente asi como acidosis
grave refractaria decidiendose entrada en ECMO veno-
arterial periférico femoral. Asistencia ECMO 2690
rpm (flujo 2,5 L/min), flujo de gas 1 L/min, FiO2
0,6. En ecocardiograma. ventriculo izquierdo dilatado
con discinesia del tabique. Mantiene noradrenalina
(0,2 — 0,4 mcg/kg/min) y adrenalina, recibe 2 bolos de
hidrocortisona. Correccion acidosis mixta en primera
horas tras inicio asistencia con ECMO. Recibe aportes
intravenosos de calcio, potasio, fosforo y bicarbonato para
corregir alteraciones hidroelectroliticas. Creatinina inicial
0,79 mg/dL. Presenta poliuria inicial con natriuresis
aumentada. A dieta absoluta inicidndose fluidoterapia
intravenosa. En control analitico hipertransaminasemia
(GOT 258 UI/L, GPT 108 UI/L), con bilirrubina
en rango de normalidad y elevacion de amilasa (452
Ul’L). Coagulopatia con actividad de protrombina 48%,
inicidndose vitamina K intravenosa. Hemoglobina y
plaquetas en rango de normalidad. Con inicio de ECMO
se inicia anticoagulacion con bivalirudina. Afebril, se
inicia cefotaxima intravenosa 200 mg/Kg/d (profilaxis
por intubacion en PCR). Al ingreso presenta midriasis
bilateral arreactiva, administrdandose bolo de suero salino
hipertonico 3% e inicidndose medidas de neuroproteccion.
Doppler transcraneal IP izquierdo 0,69 y derecho 1,25,
que mejora tras optimizacion hemodindmica aunque
mantiene patron de alta resistencia en lado derecho.
Ausencia de reflejo corneal, oculocefdlicos, oculovestibulares,
nauseoso y tusigeno.



Ewolucion: mejoria de la clinica respiratoria y
hemodindmica en primeras horas, retirindose ECMO
a las 16 horas de su instauracion, manteniendo tras esto
escaso soporte respiratorio (VCRP: PEEP 5 Vi 7 mL/
Kg FR 15 rpm FIO: 0,4). Asimismo descenso de soporte
vasoactivo y suspension de tratamiento broncodilatador en
primer dia de ingreso. Radiografias de torax sin hallazgos
significativos. Negativizacion de ldctico en primeras 12
horas. Cifras mdximas de troponina 262 ng/Ly CK 4670
UI/L, con descenso posterior. Afebril en todo momento,
sin signos clinicos ni analiticos de infeccion. Cultivos
negativos. Tras 24 horas de poliuria inicial presenta
diuresis normal 48 horas mds y posteriormente poliuria
(coincidiendo con mala situacion neum/o’gica}, precisando
tratamiento con desmopresina. Descenso  progresivo
de transaminasas hasta normalizacion. Mejoria de la
coagulopatia. Neurologicamente en coma con ausencia de
reflejos de tronco, a los que se suma tras 48 horas labilidad
hemodindmica y poliuria. TAC: Signos avanzados y
difusos de encefalopatia hipoxico —isquémica. Se realiza en
dos ocasiones exploracion compatible con muerte encefilica,
certificdndose tras esto muerte encefilica. Se ofrece a la
familia posibilidad de donacion de organos, que rechazan.

Objetivos del caso

* Recordar la importancia del empleo precoz
de adrenalina intramuscular ante sospecha de
anafilaxia.

* Repasar con el caso una causa mds infrecuente
de parada cardiorrespiratoria (PCR secundaria a
broncoespasmo en contexto de anafilaxia).

* Importancia de iniciar precozmente reanimacién
cardiopulmonar.

* Plantear la duda para discusién de que en el
caso de esta paciente se puso ECMO VA pero
es probable que con asistencia VV pudiera haber
sido suficiente soporte dada etiologia de la PCR y
buena funcién cardiaca ecocardiogrifica.

1. ¢Qué tratamiento es el principal a
administrar en toda anafilaxia?

a. Corticoides (2 mg/Kg, médximo 60 mg).

b. Salbutamol inhalado 0,15 mg/Kg/dosis (mix. 5
mg).

c. Adrenalina intramuscular 1/1000 (0,01 mg/Kg
(mix. 0,3 — 0,5 mg)).

d. Adrenalina nebulizada concentracién 1/1000 0,5
mg/Kg (mix. 5 mg).

e. Dexclorfeniramina 0,15 mg/Kg/dosis (méix. 5
mg).

La respuesta correcta es la c.

Todos los firmacos mencionados son parte
del tratamiento de la anafilaxia. La adrenalina
intramuscular es el tratamiento principal. Los
corticoides y antihistaminicos completan el
tratamiento de la anafilaxia. En caso de que la
anafilaxia se acompaiie de clinica de broncoespasmo
y/o de obstruccién de via alta emplearemos
ademds salbutamol y/o adrenalina nebulizada,
respectivamente.

Este caso forma parte de las anafilaxias
denominadas como fatales, que son aquellas que
producen la muerte del individuo. Las desencadenadas
por un alérgeno alimentario se observan mds
frecuentemente en adolescentes y adultos jévenes.
Algunas revisiones indican que hasta en el 76% de
los casos, la ingesta del alérgeno tuvo lugar fuera del
domicilio del paciente. Se cree que la administracién
precoz de adrenalina (menciondndose como precoz la
primera media hora tras la ingesta del alérgeno y en
algunos casos, la primera hora) podria contribuir a una
evolucién mds favorable de estos cuadros.

2. Son parte del tratamiento del

broncoespasmo agudo grave, todas
menos:
a. Salbutamol 0,15 mg/Kg/dosis nebulizado,

bajando durante su administracién el flujo de
oxigeno a 6 — 8 Ipm.

b. Salbutamol 0,15 mg/Kg/dosis nebulizado con
oxigeno, sin necesidad de variar el flujo de este
para su correcta administracién.

c. Bromuro de ipratropio nebulizado 250 mcg (en
<20 Kg) 0 500 mcg (en 20 Kg o mais).

d. Metilprednisolona intravenosa 2 mg/Kg.

e. Sulfato de magnesio intravenoso 0,4 — 0,6 mEq/
Kg, a pasar en no menos de 20 =30 minutos.

La respuesta correcta es la b.

En el caso de un broncoespasmo grave aparte de
tratar la causa desencadenante debemos administrar
broncodilatadores  (salbutamol 'y bromuro de
ipratropio), metilprednisolona y sulfato de magnesio.
No debemos olvidar que en el momento de administrar



el salbutamol, se debe de bajar el flujo de oxigeno a 6-8
Ipm para permitir que este se nebulice bien y llegue a
via aérea distal.

3. ¢Qué otro tipo de asistencia podria
también haberse planteado en este caso?

Solo podia emplearse ECMO VA periférico.
ECMO VA central.

Berlin Heart

ECMO VV.

No era necesario un soporte ECMO.

L RO

La respuesta correcta es la d.

En este caso se emple6 ECMO VA dado que
permitia soportar a la paciente tanto respiratoriamente
como circulatoriamente. Se podria haber empleado
ECMO VV dado que el principal problema de esta
paciente era la oxigenacién y ventilacién derivados del
broncoespasmo, pero se decidié VA ya que la paciente
acababa de presentar una PCR como precaucién de si
a pesar de la mejoria en oxigenacién y ventilacion, el
corazén pudiera tener mala funcién tras la PCR.

Se descarta ECMO VA central ya que este
requiere mds tiempo para su canulacién y esta se
realiza mediante una cirugia que precisa apertura de
caja tordcica. El Berlin Heart es una asistencia de
largo plazo.

4.Conrespectoala PCR de esta paciente
es cierto que:

a. La RCP realizada en el puesto médico es una
RCP bisica.

b. Ante ritmo de asistolia que presentaba, se deberia
haber desfibrilado a la paciente.

c. Se deberia haber administrado amiodarona.

d. En caso de PCR prolongada (>10 minutos) o
PCR en la que se objetiva acidosis metabdlica,
deben administrarse bolos de bicarbonato 1M a
1 mL/Kg.

e. No tuvo repercusion sistémica.
La respuesta correcta es la d.

La RCP realizada en puesto médico es una RCP

avanzada porque se canaliza acceso vascular y se

administra adrenalina intravenosa.

Forman parte de los ritmos desfibrilables:
taquicardia ventricular sin pulso y fibrilacién
ventricular. Son ritmos no desfibrilables: asistolia,
bradicardia grave y actividad eléctrica sin pulso.

La amiodarona se emplea en casos de PCR
desfibrilable.

En paso de PCR prolongadas o PCR con acidosis
es necesario administrar bolos de bicarbonato para el
adecuado funcionamiento de las drogas adrenérgicas
(adrenalina).

La PCR si tuvo repercusién sistémica ya que
aparte de elevar marcadores cardiacos (NTproBNP,
troponina), la paciente presenté elevacién de
transaminasas y coagulopatia (disfuncién hepitica) y
alteraciones neuroldgicas con clinica de hipertension
intracraneal y posteriormente muerte encefalica.

5. En caso de sospecha de hipertensiéon
intracraneal:

a. Se debe administrar bolo de suero hiperténico
3% (2 — 5 mL/Kg) o manitol (0,25 - 0,5 g/Kg).

b. Realizar medidas de proteccién cerebral: posicién
neutra de la cabeza y elevar cabecero de la cama
30°, normocapnia, normotermia, normoglucemia,
control adecuado del dolor.

c. Sedar a la paciente.

d. El ecodoppler transcraneal puede ser una
herramienta para valorar dicha sospecha.

e. Todas son ciertas.

La respuesta correcta es la e.

Ante la sospecha de hipertensién intracraneal
deben llevarse a cabo las medidas de neuroproteccién:
posicién neutra delacabezayelevar cabecero dela cama
30°, normocapnia, normotermia, normoglucemia,
control adecuado del dolor y sedacién. El doppler
transcraneal es una herramienta util a pie de cama
para valorar signos de hipertensién intracraneal.

6. En el diagnéstico de muerte encefilica
son ciertos todas las siguientes
afirmaciones menos:

a. La ausencia de reflejos troncoencefilicos forma
parte de los criterios diagndsticos.
b. La ausencia de respiracién espontdnea objetivada



mediante el test de apnea forma parte de los
criterios diagnésticos.

c. Para el diagnéstico de muerte encefilica
en encefalopatia hipéxico-isquémica deben
realizarse dos exploraciones separadas al menos
por 24 horas.

d. Es imprescindible la realizacién de una prueba
de imagen o electroencefalograma para realizar
dicho diagnéstico.

e. Es necesario que el paciente se encuentre estable
hemodindmicamente, bien ventilado y oxigenado,
normotérmico, no tenga alteraciones metabdlicas,
no se encuentre bajo el efecto de drogas que
puedan artefactar la exploracién neurolégica.

La respuesta correcta es la d.

El diagnéstico de muerte encefilica (ME) es
clinico. La exploracién debe realizarse con el paciente
en condiciones de adecuada ventilacién y oxigenacion,
normotermia y sin alteraciones metabdlicas o bajo
efecto de drogas que puedan alterar la exploracién.
Aparte de una exploracién neurolégica bésica se
evaluardn los reflejos troncoencefilicos mediante
diferentes maniobras y tests. La realizacién de
pruebas de imagen o electroencefalograma no son
imprescindibles para el diagnéstico de ME pero
pueden ayudar a realizarlo y ademds pueden acortar

los procesos diagndsticos al reducir el periodo de
observacién. En los casos de encefalopatia hipoxico-
isquémica, para confirmar la irreversibilidad del
proceso, deben realizarse dos exploraciones separadas

por 24 horas.
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DIARREA PERSISTENTE: MAS ALLA DE LA
CAUSA INFECCIOSA Y ALERGICA

Autora: Cristina Corraliza Gonzdlez. Tutora: Sara de la Mata Navazo. Hospital General Universitario

Gregorio Mararion. Madrid.

Lactante de 1 mes y 15 dias de vida que ingresa en
Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP) por shock séptico
en contexto de fiebre sin _foco. Diagnosticado a los 15 dias
de vida de alergia a proteina de leche de vaca (APLV) no-
IgE-mediada por deposiciones con productos patoligicos
iniciando alimentacion con formula hidrolizada desde
entonces con mejoria clinica.

Precisa en las primeras 24 horas soporte inotrépico con
noradrenalina. En controles analiticos destaca elevacion
de proteina C reactiva sin elevacion de procalcitonina y sin
leucocitosis, con neutrdfilos en rango de normalidad. Ante
mayor estabilidad clinica progresiva, se inicia al segundo

dia de ingreso alimentacion con formula hidrolizada dado
el antecedente de APLV,

1. ¢Cuil es el momento indicado para
iniciar la nutricién enteral en pacientes
con shock séptico?

a. Hay que esperar al menos 72 horas para estar
seguros de que se va a conseguir una tolerancia
adecuada.

b. En los pacientes criticos no se debe empezar
nutricién enteral mientras precisen soporte
inotrépico.

c. Enlos pacientes con APLV tienen mis riesgo de
intolerancia digestiva que otros nifios, por lo que
en ellos hay que retrasar el inicio a las 72 horas

d. Hay que iniciar la nutricién enteral en las
primeras 24 horas en todos los pacientes.

e. Una vez que el paciente estd estable, sin precisar
aumento del soporte inotrépico y sin datos de
bajo gasto cardiaco, se puede valorar el inicio de
la nutricién enteral en las primeras 48 horas.

La respuesta correcta es la e.

a. Falsa. Estd indicado el inicio de la nutricién

enteral en las primeras 48 horas si existe
estabilidad.

b. Falsa. Puede iniciarse si no ha precisado en las
horas previas aumentar soporte inotrépico.

c. Falsa. No hay evidencia que indique que tienen
mis riesgo de intolerancia digestiva con la
férmula adecuada.

d. Falsa. No se debe iniciar en las primeras 24 horas
si existe estabilidad hemodindmica.

e. Verdadera. La alimentacién enteral de inicio
precoz en las primeras 48 horas es el método de
eleccién en pacientes que no estén requiriendo
escalar el soporte vasoactivo.

Tras el inicio de la nutricion enteral, comienza con
miiltiples deposiciones diarias sin productos patoligicos,
escasa ingesta 'y vomitos. Presenta empeoramiento
progresivo a las 36 horas del inicio de la alimentacion,
con distension abdominal, mal estado general, aumento
de reactantes de fase aguda y acidosis. Se completa estudio
con ecografia abdominal y TAC abdominal donde se
objetiva neumatosis de la pared del colon con inflamacion
generalizada de la pared de intestino delgado y gdstrica
(Figura 1).

Figura 1. TAC de abdomen en la que se objetiva neuma-
tosis col6nica e inflamacién intestinal.




2. ¢Cuil de las siguientes entidades es
mas probable en este paciente teniendo
en cuenta los hallazgos de las pruebas
complementarias?

a. Enfermedad de Hirschsprung.

b. Tiflitis.

c. Rotura de pared intestinal tras colocacién de
sonda nasogistrica.

d. Enteropatia por FPIES (sindrome de enterocolitis
inducida por proteinas alimentarias).

e. Rotura de un diverticulo.

La respuesta correcta es la d.

Aunque todas estas entidades son parte del
diagnéstico diferencial de la neumatosis intestinal,
la opcién mds probable dados los antecedentes del
paciente es la enteropatia por FPIES. El sindrome
de enterocolitis inducida por proteinas alimentarias o
FPIES es una alergia gastrointestinal no mediada por
IgE, siendo un cuadro potencialmente grave. Suele
aparecer antes del afio de vida y lo mds frecuente es que
se relacione con la proteina de leche de vaca y la soja.
La clinica que produce son vémitos entre 1y 4 horas
tras la ingesta, con letargia y diarrea, con resolucién
de los sintomas a las 24 horas de la eliminacién del
desencadenante.

La enfermedad de Hirschsprung aparece con el
estrefiimiento como sintoma principal con dilatacién
colénica en las pruebas de imagen, que no se identifica
en la TAC del paciente.

En el caso de la tiflitis o enterocolitis neutropénica
es caracteristica de pacientes inmunodeprimidos,
descartindose en este paciente. Respecto a la rotura
de la pared intestinal por sonda digestiva o por
diverticulo, son causas que se descartan en la prueba
de imagen.

Ante la sospecha de enteropatia por FPIES permanece a
dieta absoluta con nutricion parenteral durante una semana,
con mejoria clinica (normalizacion de la exploracion abdominal
y disminucion del niimero de deposiciones sin  productos
paz‘o/égico.v) y analitica. Se repite ecografia abdominal, sin
alteraciones.

Se reinicia a los 8 dias de ingreso nutricion enteral con
formula elemental, presentando nuevo empeoramiento en el
ritmo deposicional al superar los aportes trdficos, con mucosidad
en las deposiciones, sin sangre. Se realiza estudio microbioldgico
en heces en varias ocasiones sin aislamiento.

3. ¢Qué prueba complementaria estaria
indicada atendiendo a la evolucién
clinica?

Ecocardiograma.

Endoscopia digestiva alta y baja.
Elastasa en heces.

Estudio metabdlico en sangre y orina.
Todas son ciertas.

o0 TP

La respuesta correcta es la e.

Ante persistencia de la diarrea a pesar de férmula
elemental, se deben considerar otros diagnésticos.
Ademis del origen infeccioso (descartado en varias
ocasiones durante el ingreso), hay que plantear que
pueda tratarse de una cardiopatia, metabolopatia,
insuficiencia pancredtica u otras enfermedades
gastrointestinales. Por ello, todas las pruebas indicadas
previamente son necesarias para realizar el diagndstico
diferencial. En la Figura 2 se detalla un algoritmo de

aproximacién diagnéstica de diarrea crénica.

Se completa estudio con ecocardiograma, elastasa
en heces y estudio metabilico, sin alteraciones. Se extrae
estudio serologico para enfermedad celiaca (negativo).
Ademds, se realiza a las dos semanas de ingreso endoscopia
digestiva alta y baja, objetivando inflamacion del colon
en todo su trayecto, sin otras alteraciones macroscopicas
en la endoscopia alta. Se toman biopsias para estudio
microbiolggico (sin aislamiento), asi como muestras para
anatomia patoligica.

Las muestras histologicas muestran atrofia severa
e infiltrado inflamatorio agudo y cronico en estomago y
duodeno, ademds de inflamacion aguda y cronica severa,
atrofia criptal y ulceracion en ciego, colon ascendente,
transverso, descendente y recz‘o—sigma.

4. Ante los hallazgos histoldgicos, la
sospecha diagnéstica mas probable es:

Enteropatia autoinmune.

Enteropatia por FPIES.

Alergia alimentaria IgE mediada.
Enfermedad celiaca.

Enfermedad de inclusiones vellositarias.

0 TP

La respuesta correcta es la a.



Figura 2. Aproximacién diagnéstica diarrea crénica. Modificado de Barrio Torres J, Pérez Solis D, Vizquez Gomis RM.
Orientacién diagnéstica de la diarrea crénica.Protoc diagn ter pediatr. 2023;1:109-122.

Abreviaturas. APLV: alergia proteina de leche de vaca; EII: Enfermedad inflamatoria intestinal; PCR: proteina C reac-

tiva; VSG: velocidad de sedimentacién globular.

La enteropatia autoinmune (EA) es una entidad
causada por una respuesta inmune alterada a nivel
intestinal, cuya manifestacién principal es una diarrea
severasinrespuestaacambiosenladieta. Tipicamentese
manifiestaen los primeros 6 meses de vida. Esta entidad
puede asociar otras manifestaciones autoinmunes
(hepiticas, reumatoldgicas, endocrinoldgicas,
cutdneas) y formar parte de sindromes genéticos como
el IPEX (inmunodeficiencia, poliendocrinopatia y
enteropatia ligado a X) y la poliendocrinopatia tipo
1 entre otros. La patogénesis es desconocida, aunque
se piensa que estd relacionada con alteraciones de la

activacién de los linfocitos T. El diagnéstico de la EA
se basa en la clinica, en estudios de autoinmunidad (la
positividad de anticuerpos antienterocito aunque no
es especifico), y en la biopsia de intestino delgado en la
que se identifica aplanamiento vellositario, infiltrado
linfocitario intraepitelial y apoptosis en las criptas.
Respecto a las otras opciones, la enteropatia
por FPIES, aunque el diagndstico es clinico, deberia
haber mejorado con la férmula elemental, al igual que
la alergia IgE mediada. En la enfermedad celiaca,
ademis de tener marcadores serolégicos negativos este
paciente, en la biopsia se objetivaria atrofia vellositaria



grave, con hiperplasia de las criptas y aumento de
linfocitos intraepiteliales, hallazgos distintos a los
obtenidos. La enfermedad de inclusiones vellositarias
tiene como cambios patognoménicos vacuolas
intracitoplasmaticas, que no presenta el paciente.

Ante estos hallazgos, habiendo descartado causa
infecciosa y alérgica, se plantea como diagnostico mds
probable enteropatia autoinmune, pendiente actualmente
de resultados del estudio de autoinmunidad y genético.

Clinicamente, ante estabilizacion del niimero de
deposiciones tras descenso del ritmo de la nutricion enteral,
sin empeoramiento en la exploracion abdominal, se
continia con ascenso lento. A los cuatro dias de ascenso,
vuelve a presentar deposiciones con sangre y aumento del
ritmo deposicional. Se deja de nuevo a dieta absoluta y se
inicia nutricion parenteral.

5. ¢Cual es el tratamiento indicado ante la

sospecha de EA?

Corticoides sistémicos.

El primer escalén es el tacrolimus.

El primer escal6n son los firmacos biolégicos.
Nutricién parenteral e inicio muy lento y
progresivo de la nutricién enteral con férmula
elemental.

e. El primer escal6n es el micofenolato.

o S

La respuesta correcta es la a.

El manejo de estos pacientes se basa en mantener
un adecuado soporte nutricional y tratamiento con
corticoides sistémicos como primera linea, aunque
también se han probado corticoides tépicos. En el
caso de que presente corticorresistencia, habria que
escalar a otros tratamientos inmunosupresores como
la azatioprina, ciclosporina, tacrolimus, sirolimus
o micofenolato. En algunos pacientes con formas
persistentes, se han utilizado firmacos biolégicos con
buena respuesta.

Ante la sospecha clinica se traslada a centro con alta
especializacion en enfermedades gastrointestinales. Allf se
inicia tratamiento con prednisolona y azatioprina enteral
con buena respuesta clinica e histologica, permitiendo
la reintroduccion de nutricion enteral con formula
elemental con éxito. Los estudios genéticos-moleculares, de
inmunofenotipo e inmunodeficiencia son negativos hasta
el momento.
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SHOCK COMO DEBUT DE SINDROME GENETICO

Autora: Cristina Gonzdlez Rodriguez. Tutor: Juan Jos¢ Menéndez Suso. Hospital Universitario La Paz.

Madrid.

Lactante de 2 meses de vida que acude a Urgencias por
mal color e irritabilidad de 4 horas de evolucion. Afebril en
todo momento. No clinica catarral ni otra sintomatologia
asociada. La madre refiere disminucion de la diuresis en
las diltimas 24 horas. Mantiene adecuada ingesta.

Antecedentes personales:

Recien nacida a término (37 semanas de edad
gestacional). Embarazo controlado. Ecografias prenatales
normales. Serologias negativas. Cesdrea a las 37+0
semanas de edad gestacional por preeclampsia y cesdrea
anterior. No factores de riesgo infeccioso.

Ingreso en Cuidados Intensivos Neonatales en
primeras horas de vida por distrés respiratorio inmediato
en contexto de maladaptacion pulmonar. Precisd soporte
respiratorio con CPAP (presion positiva continua).

Lactancia materna a demanda.

Antecedentes familiares: sin interés.

Exploracion fisica en Urgencias:

Peso: 5,6 kg. Tridngulo de evaluacion pedidtrico
(TEP) alterado a 3 niveles.

FC  (frecuencia cardiaca) 180 Ipm (latidos
por minuto), FR (frecuencia respiratoria) 40 rpm
(respiraciones por minuto), TA (tension arterial) 123/72
mmHg (no valorable por irritabilidad), saturacion de
oxigeno 83%.

Mal estado general. Cutis reticular generalizado,
palidez cutinea.

Respiratorio: quejido audible sin fonendo, tiraje
subcostal.  Auscultacion pulmonar: hipoventilacion en
hemitirax izquierdo, buena wventilacion en hemitorax
derecho, no otros ruidos sobreariadidos.

Cardiovascular:  relleno  capilar >3 segundos.
Frialdad acra. Pulsos periféricos débiles. Auscultacion
cardiaca: ritmico, tonos cardiacos levemente desplazados
hacia lado derecho.

Abdomen: blando y depresible, no doloroso, no se
palpan masas ni megalias.

Neuroldgico: irritable, llanto débil, no signos de
focalidad.

1. ¢Cual de las siguientes actuaciones es
correcta?

a. Iniciar secuencia ABCDE para estabilizacién
inicial del paciente.

b. Administrar oxigenoterapia a través de mascarilla
con reservorio.

c. Canalizar acceso venoso periférico.

d. Realizar expansién de volumen (10 mL/kg) y
administrar antibioterapia.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

El paciente presenta inestabilidad hemodindmica
con shock descompensado (datos de disperfusion
con oliguria, alteracién neurolégica, mala perfusion
cutdnea, hipoxemia, acidosis mixta e hiperlactatemia).
Se debe estabilizar al paciente siguiendo la secuencia
ABCDE, administrar oxigenoterapia con mascarilla
reservorio (15 L/min), canalizar acceso venoso para
realizar expansién de volumen asi como extraer
analitica sanguinea y gasometria. En pediatria, el tipo
de shock mads frecuente es el séptico (distributivo) por
lo que se iniciard cobertura antibiética hasta descartar
infeccién.

Se inicia oxigenoterapia con mascarilla reservorio
con lo que aumenta saturacion de oxigeno hasta 96% Yy
se realiza ecografia pulmonar que descarta presencia de
neumotorax izquierdo. Se canaliza via venosa periférica
en miembro superior izquierdo para administracion de
suero salino fisiologico (50 mL) y dosis de cefotaxima (75
mg/kg) y vancomicina (15 mg/kg). Se extrae analitica
sanguinea, gasometria asi como pruebas microbiolo’gicas.
Presenta acidosis mixta con pH 7,02, PCO:2 60 mmHg,



bicarbonato 17,2 mmol/L, EB -13 mmol/L, glucemia
339 mg/dL y aumento de lictico hasta 9 mmol/L. Tras
primera expansion de volumen persisten datos de shock
por lo que se realiza segunda expansion y se contacta con
Cuidados Intensivos Pedidtricos (CIP) para su traslado.

A su llegada a CIP se intenta canalizar acceso
periférico, sin éxito.

2. En cuanto a la via intradsea, ¢cudl de
las siguientes afirmaciones es falsa?

a. Estd indicada cuando, en situacién de emergencia
sin parada cardiorrespiratoria, no se consigue
acceso venoso periférico tras 3 — 5 minutos.

b. Estid contraindicada en caso de fractura dsea
en lugar de insercién o huesos previamente
puncionados.

c. Se pueden administrar todos los fairmacos que se
administran por via venosa periférica.

d. El lugar de puncién en este caso seria la cara
interna del extremo distal de la tibiaa 1 -2 cm
por encima del maléolo tibial.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la d.

Todas las afirmaciones son correctas excepto la
d. En nifios pequefios (menores de 6 afios) el lugar
de puncién es la cara interna de la tibia proximal,
1-2 cm por debajo de la tuberosidad tibial. En nifios
mayores el lugar de puncién es el mencionado en la
respuesta d. La via intradsea es un acceso vascular de
emergencia indicado cuando no se consiguen accesos
venosos periféricos (tras 60 — 90 segundos en caso de
parada cardiorrespiratoria, o 3 — 5 minutos en caso de
pacientes criticos). Sus principales contraindicaciones
son las fracturas dseas, interrupciones vasculares
y la presencia de signos de infeccién en el lugar de
puncion.

Se canaliza via intradsea en miembro inferior derecho,
se inicia noradrenalina (a 0,2 mcg/kg/min) y sedo-relajacion
en perfusion continua. Posteriormente se intuba y se inicia
ventilacion mecdnica invasiva en modalidad VCRP (volumen
control regulado por presion) con los siguientes pardmetros:
PEEP (presion positiva al final espiracion) 7 cmH20, Vi
(volumen tidal) 6 mL/kg, FR 35 y FIO2 100%.

3. ¢Qué prueba seria de mayor utilidad
en este momento?

Analitica sanguinea.
Radiografia de térax.
Ecografia a pie de cama.
Gasometria arterial.
Todas son correctas.
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La respuesta correcta es la c.

Mediante la realizacién de diferentes planos
ecocardiogrificos se pueden encontrar hallazgos que
permiten identificar la etiologia del shock:

* Shock cardiogénico: disfuncién ventricular aguda
con cavidades izquierdas dilatadas e hipoquinesia
global. Estos hallazgos orientan a la presencia
de miocarditis aguda, miocardiopatia dilatada
o disfuncién miocirdica en contexto de shock

séptico.
* Shock hipovolémico (distributivo): ventriculo
derecho  vacio y  ventriculo  izquierdo

hiperdindmico con tendencia al colapso sistélico.
En plano subxifoideo se puede observar vena
cava inferior (VCI) de calibre disminuido con
colapso inspiratorio en pacientes con respiracién
espontinea.

* Shockobstructivo:dilatacién del ventriculo derecho
con ventriculo izquierdo vacio e hiperdinimico
asi como septo interventricular desviado hacia la
izquierda. También se puede objetivar derrame
pericardico.

La integracién de otras técnicas ecogréficas
como la pulmonar y abdominal, siguiendo sistematica
RUSH (Rapid Ultrasound in Shock) permite,
mediante la evaluacién de 3 conceptos fisiolégicos
(la “bomba’”, es decir la funcién cardiaca; el “tanque”,
estado de volemia intravascular; y el “circuito”, los
vasos), la identificacion etiolégica del shock.

Se realiza ecografia a pie de cama con los siguientes
hallazgos (ver Figura 2).




RUSH | Shock cardiogénico Shock obstructivo Shock hipovolémico | Shock distributivo

Hipercontractilidad

Derrame pericérdico/

Dilatacién de cavidades taponamiento

“Bomba”

Ifpeneoniasilidad Hipercontractilidad o

Hipocontractilidad , 5 hipocontractilidad
Dilatacién de ventriculo derecho Ventriculo derecho pequefio
Trombos intracardiacos
VCI dilatada VCI colapsada VCI colapsada
VCI dilatada
Edema pulmonar (lineas B) Vena yugular colapsada Vena yugular colapsada
“Tanque” Neumotérax (ausencia de
Derrame pleural deslizamiento pleural, ausencia Derrame pleural Derrame pleural
de lineas B, punto pulmén)
Ascitis Ascitis Ascitis
Diseccién aértica
“Circuito” Normal Trombosis venosa profunda Normal

Figura 1. Protocolo RUSH.

Figura 2. Ecocardiografia.

Otros hallazgos:
* Ausencia de derrame pericdrdico.
* Vena cava inferior dilatada.
* Patron normal (lineas A) en campos pulmonares
anteriores.
* Ausencia de derrame pleural y ascitis.

4.:Qué tipo de shock presentael paciente
y cual seria el manejo a seguir?

a. Hipovolémico. Continuar administrando volumen.

b. Cardiogénico. Iniciar firmacos inotrépicos y
restringir volumen.

c. Cardiogénico. Iniciar firmacos inotrépicos y
administrar volumen.

d. Obstructivo. Administrar volumen y tratar la
etiologia identificada.

Aneurisma aértico

e. Ninguna de las anteriores es correcta.
La respuesta correcta es la b.

La ecocardiografia muestra hallazgos compatibles
con shock cardiogénico con ventriculo izquierdo
dilatado. La presencia de vena cava inferior dilatada
y la ausencia de sangrados nos descarta el shock
hipovolémico. No hay hallazgos que nos sugieran
causas de shock obstructivo como son el neumotérax
a tension, la hipertensién pulmonar o el taponamiento
cardiaco.

Ante ecocardiografia que muestra disfuncion sistolica
izquierda con FEVI 18% se sospecha miocarditis aguda
o descompensacion de miocardiopatia dilatada. Tras
canalizacion de acceso central de insercicn cervical
(yugular derecha) y canalizacion arterial, se inicia soporte
inotrdpico con adrenalina (a 0,05 mcg/kg/min), ciclo
de levosimenddn, restriccion de liquidos y tratamiento
diurético.

5. ¢Cual de las siguientes afirmaciones es
falsa con respecto a la miocarditis?

a. Las infecciones son la causa mds frecuente de
miocarditis en edad pedidtrica.

b. En estos pacientes se recomienda la
administracién de inmunoglobulina.

c. Otras causas de miocarditis son las enfermedades
autoinmunes y metabdlicas.



Criterios de Lake Louise modificados 2018

Diagnéstico: al menos un criterio T1y un criterio T2

Criterios T1:
* Tiempos de relajacién miocirdica
aumentados en T1.
* Tiempos que denotan fraccién de
volumen extracelular.
* Realce tardio compatible con necrosis.

Figura 3. Criterios de Lake Louise modificados 2018.

d. Es necesario realizar biopsia endomiocirdica
para su diagnéstico en todos los casos.
e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la d.

La causa mis frecuente de miocarditis en nifios es
la infeccién virica, por lo que a menudo estos pacientes
pueden asociar fiebre o sintomatologia infecciosa. Sin
embargo, existen otras causas mds infrecuentes de
miocarditis. Para el diagnéstico etiolégico se realizara
estudio microbiolégico (PCR de virus y bacterias
en sangre, serologias, PCR de virus respiratorios
y  Mycoplasma pneumoniae, asi como cultivos),
inmunoldgico, hormonal, estudio de metabolopatia,
cariotipo y estudio genético.

La AHA (American Heart Association) establece
distintas definiciones segin el método diagnéstico:

* Miocarditis posible: diagnéstico basado en la
presencia de sintomatologia (no cardiovascular)
asociada a elevacién de marcadores cardiacos
(CK, troponina, NT-proBNP), alteraciones
electrocardiogrificas y/o ecocardiograficas.

* Miocarditis clinicamente sospechada: aquella que
asocia sintomas cardiovasculares.

* Miocarditis confirmada por resonancia magnética
(RM) cardiaca. La RM es menos invasiva y mds
accesible que la biopsia endomiocirdica por lo
que si el estado del paciente lo permite se realizard
ante sospecha de miocarditis en las primeras 2
semanas de evolucién. En ella se podrin encontrar
hallazgos inflamatorios propios de esta entidad

Criterios T2:

* Tiempos de relajacién miocdrdica
aumentados en T2.

* Aumento de la intensidad de sefial en T2
(edema).

* Realce precoz relativo con musculo
esquelético en T1, compatible con
hiperemia.

(ver Figura 3) ausentes en otras miocardiopatias
no inflamatorias.

* Miocarditisconfirmadaporbiopsiaendomiocardica
(gold standard). Al ser una técnica agresiva y con
una tasa de complicaciones no despreciable, solo
estaria indicada en aquellos casos en los que se
realice cateterismo cardiaco por otro motivo.

Se recomienda tratamiento con inmunoglobulinas
a dosis altas (con efecto antiinflamatorio, antiviral
e inmunomodulador) debido a la elevada morbi-
mortalidad asociada a estos cuadros y el bajo riesgo
asociado a su administracion.

Analitica al ingreso sin datos de afectacion orgdnica
(funcion hepdtica y renal normal) y reactantes de fase
aguda negativos. Ademds, se realiza radiografia de torax
de control tras intubacion, observindose:

Figura 4. Radiografia de térax con ocupacién de
hemitérax izquierdo.



Evolucion durante el ingreso en CIP:

Se administran inmunoglobulinas (dosis total 2 g/
kg) y se extrae estudio etioldgico de miocarditis, incluido
estudio genético. Presenta mejoria clinica con resolucion
de datos de bajo gasto. Se suspenden drogas vasoactivas al
tercer dia de ingreso. Recibe durante el ingreso un segundo
ciclo de levosimenddn. Se extuba (a las 72 horas de ingreso)
a oxigenoterapia de alto flujo, con adecuada tolerancia.
Durante el ingreso completa 7 dias de antibioterapia con
cefotaxima y vancomicina. Microbiologia con resultados
negarivos.

Durante el ingreso se realiza TC toraco-abdominal
que confirma hernia diafragmatica izquierda. Ademds
se realiza resonancia magnética cardiaca sugestiva de
miocardiopatia dilatada.

Permanece estable a nivel hemodindmico en los dias
posteriores y se decide correccion quiridrgica de hernia
diafragmdtica a los 13 dias de ingreso. Postoperatorio
sin incidencias. Ecocardiograma tras correccion de hernia
diafragmdtica con FEVI 40%.

Se da de alta a planta de hospitalizacion a los 15
dias, manteniendo tratamiento con captopril, furosemida
e hidroclorotiazida. Estudio metabolico y autoanticuerpos
negativos. Estudio genético pendiente.

Se recibe posteriormente resultado de estudio genético
en el que se confirma tetrasomia 12p (Sindrome de
Pallister-Killian), enfermedad con expresividad clinica
variable asociada a malformaciones congénitas (como
hernias diafragmdticas y cardiopatias).
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Erroz 1. Ecografia en el




COMPLICACIONES MULTIORGANICAS Y
MANEJO INTEGRAL EN ADOLESCGENTE TRAS

CIRUGIA BARIATRICA

Autora: Elena Medina Garcia. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Adolescente de 15 arios que ingresa en UCI pedidtrica
procedente desde urgencias por alteracion grave del medio
interno (alcalosis metabdlica (pH 7.76, HCOs 50, EB
+30), hipopotasemia (1.6), hiponatremia, hipocloremia e
hipocalcemia) junto con alargamiento del QT en contexto
de hiporexia, nduseas y vomitos de 3 meses de evolucion
tras cirugia baridtrica. En tratamiento con domperidona
cada 8 horas y omeprazol 20 mg, suplementos vitaminicos
y carbonato cdlcico.

1. ¢Cual es la causa mas probable de la
alcalosis metabdlica en esta paciente?

a. Hipoventilacién con compensacién metabdlica.

b. Pérdida renal de 4cidos.

c. Uso crénico de IBP.

d. Pérdida gastrointestinal de dcidos (vémitos
crénicos).

e. Desplazamiento intracelular de iones de

hidrégeno (por hipoopotasemia).
La respuesta correcta es la d.

Aunque la alcalosis metabélica podria estar
causada bien por el desplazamiento intracelular
de iones por la hipopotasemia grave que presenta
la paciente, lo mas normal en este caso es que esté
relacionada con la pérdida crénica de dcidos gastricos
debido a los vémitos de 3 meses de evolucién, siendo
este un hallazgo cldsico en pacientes con trastornos
gastrointestinales como la hiporexia. La hipocloremia
podria estar explicada por la pérdida de cloro en los
vémitos. La hipopotasemia seria un signo asociado,
tanto por la alcalosis como la probable pérdida de
potasio en la orina.

Se realiza reposicion  electrolitica intravenosa
y se administra acetazolamida durante 3 dias, con
mejoria progresiva de alteraciones hidroelectroliticas.
Ademds, presenta oligoanuria, junto con hiponatremia y
disminucion de la osmolaridad plasmdtica (265), aumento
de osmolaridad urinaria (800) e hipertension arterial. No
presenta edemas ni signos de deshidratacion.

2. ¢Cual es el diagnéstico de sospecha
ante los hallazgos previamente descritos?

Diabetes insipida.

Secrecién inadecuada de ADH (SIADH).
Polidipsia.

Uso de diuréticos.

Deshidratacién secundaria a los vomitos.

o0 TP

La respuesta correcta es la b.

El SIADH se caracteriza por hiponatremia
dilucional debido a retencién de agua libre con
disminucién de osmolaridad plasmidtica y aumento
de osmolaridad urinaria (en este caso 800 mOsm/kg).
Ademis, se caracteriza por un estado de euvolemia, a
diferencia de los signos de deshidratacién que tienen
los vémitos o uso de diuréticos. Se caracteriza también
por diuresis disminuida, al contrario que en la diabetes
insipida.




3. ¢Cual de las siguientes es la opcion
mas adecuada en el tratamiento inicial
de la hiponatremia de esta paciente?

a. Restriccién hidrica y administracién de suero
salino hiperténico.
Administracién de vasopresina.

c. Restriccién  hidrica y  administracién  de
furosemida y diurético ahorrador de potasio.

d. Administracién de agua libre.

e. Administracién de furosemida.

La respuesta correcta es la c.

Eltratamientoinicialenel SIADH eslarestriccién
hidrica con el objetivo de reducir la retencién de agua.
La combinacién con diuréticos como la furosemida se
utiliza para aumentar la eliminacién de agua sin causar
una pérdida excesiva de sodio. El uso de diuréticos
ahorradores de potasio, como la espironolactona o
el canreonato potdsico se afiadiria en este caso para
disminuir el riesgo de hipoopotasemia, dado que la
paciente ya presentaba dicha alteracién y ademis es
una complicacién frecuente en el uso de furosemida.
La administracién de suero salino hiperténico se
deja para los casos mds graves con convulsiones. La
vasopresina seria el tratamiento de la diabetes insipida.

Se identifica como secrecion inadecuada de ADH
(SIADH) que precisa restriccion hidrica y doble terapia
diurética con furosemida y canreonato potdsico con mejoria
progresiva. Se suspenden farmacos que favorezcan
el alargamiento del QT con correccion progresiva
manteniendo estabilidad hemodindmica.

Al ingreso mantiene buena dindmica respiratoria
sin precisar soporte respiratorio. Sin embargo, el 5° dia
de ingreso comienza con hipoxemia que precisa escalar
soporte hasta ventilacion mecdnica no invasiva modalidad
BIPAP. En control radioldgico se objetiva atelectasia basal
izquierda con neumomediastino y neumopericardio de
nueva aparicion junto con necesidades crecientes de oxigeno
y presiones por lo que se realiza intubacion orotraqueal
(IOT) con mala tolerancia (desaturacion del 70% con
F102100%).

4. ¢Cual es la causa mas probable de la

hipoxemia brusca vy refractaria en esta
Y y

paciente?

a. SDRA secundario a neumonia.
Neumotdérax a tensién.

c. Edemaagudo pulmonarsecundario ainsuficiencia
cardiaca.

d. Tromboembolismo pulmonar (TEP).

e. Ayd pueden ser correctas.
La respuesta correcta es la e.

Ante una hipoxemia refractaria  deben
descartarse tanto causas pulmonares (neumonia),
como extrapulmonares (neumotérax a tensién,
tromboembolismo pulmonar, insuficiencia cardiaca,
sepsis). En el caso de esta paciente se realiza una
radiografia de térax con una atelectasia basal izquierda,
que podria ser secundaria a una neumonia, por lo que
no se podria descartar un SDRA aunque no se objetiva
infiltrado bilateral. En la radiografia de térax no se
objetiva neumotérax aunque si neumomediastino que
es dato de escape aéreo, aunque no tiene inestabilidad
hemodindmica que haga pensar en un neumotérax
a tensién. Tampoco presenta edema pulmonar que
pudiese ser secundario a una insuficiencia cardiaca.
No se puede diagnosticar con las pruebas que tenemos
un TEP y serian necesarias mas pruebas.

5. ¢Qué estudio diagndstico seria
adecuado para confirmar la presencia de
tromboembolismo pulmonar?

Radiografia de térax.
AngioTAC pulmonar.
Ecocardiograma transesofigico.
Dimero D + clinica asociada.
Pruebas de funcién pulmonar.

0 TP

La respuesta correcta es la b.

El angioTAC pulmonar es la prueba de eleccién
para el diagnéstico del TEP, ya que permite visualizar
la obstruccién de las arterias pulmonares y proporciona
informacién sobre la localizacién y extension del
trombo. La radiografia de térax sirve para descartar
otras complicaciones asociadas. El ecocardiograma
nos permite ver hallazgos indirectos del TEP como
la dilatacién ventricular, datos de sobrecarga de



ventriculo derecho o hipertensién pulmonar pero no
confirma la presencia de tromboembolismo. Aunque
el dimero D elevado junto con una clinica sugestiva
nos deben hacer tener alta sospecha de TEP, no genera
un diagndstico de certeza.

Previo intubacion se realiza angio TAC pulmonar con
confirmacion diagndstica de tromboembolismo pulmonar
(TEP) sin repercusion hemodindmica, a pesar de medidas
preventivas (movilizacion precoz, medias neumdticas,

heparina de bajo peso molecular (HBPM)).

6. (Qué medidas terapéuticas se
deben considerar ante un paciente con
tromboembolismo pulmonar?

a. Asegurar adecuada relacién  ventilacién-

perfusion.

b. Heparina de bajo peso molecular (HBPM) a
dosis terapéuticas.

c. Fibrinolisis.

d. Trombectomia mecdnica

e. Todas las anteriores pueden ser correctas.

La respuesta correcta es la e.

Ante un paciente con sospecha de TEP se
debe optimizar y asegurar el estado respiratorio y
hemodindmico del paciente, realizando intubacién
orotraqueal si fuese necesario como en el caso clinico
que se presenta. En algunos casos, dado la hipertension
pulmonar secundaria o la disfuncién ventricular es
necesario iniciar soporte hemodindmico con drogas
vasoactivas o expansién de volumen. Ademads, es
importante iniciar anticoagulacién de forma precoz
(de eleccién en pediatria la HBPM por su mejor
perfil de seguridad y facilidad de administracién)
inicialmente con heparina y posteriormente con
anticoagulantes orales durante 3-6 meses. Si presenta
inestabilidad hemodindmica o es un TEP masivo, si
no existieran contraindicaciones se podria considerar
fibrinolisis o trombectomia.

Se inicia tratamiento con HBPM a 120mg/12h
con adecuados niveles. No se realiza trombectomia ni
Jfibrinolisis tras consenso con cardiologia y hematologia.
En las siguientes 48 horas a la IOT presenta labilidad
respiratoria con aumento de necesidades de FiO2 y
empeoramiento del escape aéreo. Ante posibilidad
de repercusion del TEP se realiza ecocardiograma

tranesofdgico que descarta  afectacion  cardiaca o
pericdrdica. Presenta mejoria clinica progresiva y se
extuba exitosamente a los 7 dias. Finalmente se consigue
retirar soporte respiratorio con mejoria clinica franca.
Control del TEP mediante TAC seriados con mejoria
de trombo de arteria pulmonar derecha con hallazgo de
nuevo trombo en arteria pulmonar segmentaria l6bulo
inferior izquierdo.

7. ¢Qué es lo mas importante en el
seguimiento a largo plazo de una paciente
con tromboembolismo pulmonar?

a. Monitorizacién de la funcién renal.

b. Continuar anticoagulacién hasta resolucién
completa del trombo.

c. Uso de medias neumadticas en domicilio.

d. Uso de firmacos fibrinoliticos para evitar
recurrencias.

e. Suspensién de la heparina y transicién a
antiagregantes plaquetarios.

La respuesta correcta es la b.

El tratamiento anticoagulante es fundamental
para evitar recurrencias del TEP y permitir que
el trombo existente se resuelva de forma gradual.
Es importante la monitorizacién de los niveles de
anticoagulacién para asegurar su efectividad sin
inducir efectos secundarios como complicaciones
hemorrigicas.
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COMA HIPERAMONIEMICO COMO DEBUT DEL
DEFICIT DE ORNITINA TRANSCARBAMILASA

Autora: Elena Villatoro Leiva. Tutora: Maria Esther Vidaurreta del Castillo y Jesiis de la Cruz Moreno.

Hospital Universitario Jaén. Jaén.

Nifia de 4 arios ingresada en hospital comarcal por
deshidratacion moderada. Acude a urgencias por cuadro de
vomitos de varias horas de evolucion, afebril y sin otra
sintomatologia asociada, decidiéndose ingreso hospitalario.
Consulto previamente en su centro de salud, en varias
ocasiones, por episodios similares de vomitos autolimitados
e irritabilidad.

Antecedentes familiares: hermano fallecido en periodo
neonatal por déficit de ornitina transcarbamilasa (DOTC).
Hermana gemela viva, ambas fueron fecundacion in
vitro tras seleccion de embriones sanos genéticamente, sin
DOTC. Resto de antecedentes familiares sin interés.

Antecedentes personales: Segunda gemela. Recién
nacida pretérmino de 32+3 semanas gestacionales con
peso adecuado para la edad gestacional de 1450 gramos.
Cribado de metabolopatias realizado en dos ocasiones sin
alteraciones. Desarrollo psicomotor y pondero-estatural
adecuado para su edad.

A suingreso en hospital de origen se inicia sueroterapia
intravenosa ante la deshidratacion moderada y se
solicitan pruebas analiticas con hemograma, biogquimica y
gasometria venosa con resultados normales sin aumento de
reactantes de fase aguda.

Horas posteriores, la paciente presenta deterioro
clinico agudo con episodio de confusion y agresividad con
autolesiones y lesiones a sus familiares. Progresivamente
comienza con tendencia al suerio, poco reactiva, dificil de
despertar, no localiza el dolor ni emite sonidos, pupilas
medias con respuesta enlentecida a la luz y respiracion
irregular. Se realiza toma de constantes objetivindose
hipertension arterial (150/90 mmHg) con frecuencia
cardiaca 70 lpm, sin fiebre.

1. Antelasituacién clinica dela paciente,
¢ccudl esla actitud mas adecuada a seguir?

a. Administrar bolo de suero hiperténico al 3%.
Realizar prueba de imagen con TAC craneal.

c. Dado el bajo nivel de consciencia estd indicada la
intubacién orotraqueal.
Solicitar estudios metabélicos urgentes.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La paciente presenta una disminucién del nivel de
conciencia, sin respuesta a estimulos, con respiracién
irregular, acompafiada de hipertensién arterial, lo que
sugiere la posibilidad de hipertensién intracraneal.
En casos agudos, el TAC craneal constituye la
prueba de imagen de eleccién para detectar de
forma indirecta signos de hipertensién intracraneal,
debido a su rapidez, disponibilidad y caricter no
invasivo. Ante la sintomatologia de la paciente, estaria
indicada la administracién de suero hiperténico al
3%, intubacién orotraqueal dado el compromiso del
nivel de conciencia y solicitar téxicos en orina. En
vista de lo expuesto anteriormente y considerando los
antecedentes personales y familiares se recomienda la
realizacién urgente de estudios metabdlicos.

En este momento, es crucial realizar un
amplio diagnéstico diferencial considerando todas
las patologias que podrian inducir a un coma e
hipertensién intracraneal, las cuales incluyen procesos
que aumentan el volumen cerebral, ya sea por lesiones
ocupantes de espacio o por edema cerebral debido a
lesiones directas o por causa metabdlica. (Tabla 1).



Tabla 1. Etiologias coma. En: Azkunaga Santibafiez B. Coma. Protoc diagn ter pediatr. 2020;1:95-103.

Disfuncién primaria del SNC Alteraciones sistémicas

Traumatismo craneoencefilico

Hemorragias del SNC

Tumores cerebrales
Convulsiones

Procesos cerebrovasculares

Hidrocefalia y disfuncién de dispositivos
(vdlvulas de derivacién)

Procesos infecciosos del SNC

Se solicitan toxicos en orina con resultado negativo
y TAC craneal urgente donde no se objetiva sangrado
intracraneal ni lesiones ocupantes de espacio. Ante la
clinica e inestabilidad del paciente se administra bolo
de suero hipertonico al 3% y se procede a intubacion
orotraqueal, sin incidencias. Se contacta con hospital de
referencia para traslado a Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos para continuar estudio y soporte.
A su ingreso en UCIB intubada, sedoanalgesiada
y miorrelajada se conecta a wventilacion mecdnica
convencional con FIO: 35% para mantenimiento de
saturaciones adecuadas con entrada de aire bilateral
y simétrica. Se realiza control radioldgico con tubo
endotraqueal bien posicionado, sin imdgenes patologicas.
Presenta mal estado general con palidez cutinea y de
mucosas. Relleno capilar enlentecido. A la auscultacion
tonos ritmicos sin soplos. En la exploracion destaca
hepatomegalia de 3 centimetros con abdomen blando y
depresible. No exantemas ni petequias. Pupilas medias con
escasa respuesta a la luz.
Constantes a su llegada con temperatura de 36.1°C,
Sfrecuencia cardiaca 90 lpm, tension arterial 143/81
mmHg con tension arterial media de 105 mmHg.
Se solicitan pruebas analiticas y equilibrio dcido base
(EAB).
* EAB al ingreso: pH 6.8, Ldctico 1 mmol/L.
* Analitica sanguinea: * Hemograma: Hb 11.3 g/dL,
hematocrito 35.8 %, leucocitos 39.440 (N 30.330,
L 8200, M 750). * Coagulacion: TP 19.1 5, INR
1.7, antitrombina 79 %, TP 47 %. * Bioquimica con
Glucosa 208 mg/dL, funcion renal y hepdtica normal,
LDH 340, Na 149 mEq/L, K 5.9mEq/L, Cl 115
mEq/L, creatina quinasa 376 U/L. * PCR 0.3 mg/L.
* Amonio 4.192 mcg/dL (2.300 umol/L).

Hipoxia
Hipotermia/ hipertermia

Alteraciones metabdlicas
Intoxicaciones
Infecciones

Errores congénitos del metabolismo

Otras: Invaginacién intestinal, cardiopatias

2. Con lo expuesto anteriormente ¢cual
de las siguientes actuaciones no estaria
indicada realizar?

Puncién lumbar.

Canalizacién de accesos vasculares centrales.
Instaurar medidas antiedema cerebral.
Mantener sedoanalgesia.

Todas son correctas.

o0 TP

La respuesta correcta es la a.

En este caso al estar los niveles por encima de
150 pmol/L estaria contraindicada la realizacién de
puncién lumbar por el alto riesgo de enclavamiento
cerebral y a su vez al estar por encima de 350 pumol/L
estaria indicada la canalizacién de accesos vasculares
centrales para el posible inicio de terapia de depuracién
extrarrenal.

Se deben instaurar de forma precoz medidas
de antiedema cerebral como elevacién de cabeza 15
— 30° con posicién de la cabeza centrada, control de
la temperatura, tratamiento de las crisis epilépticas
y correccién de las alteraciones hidroelectroliticas
y de glucemia en caso de estar presentes, asi como
mantener una sedoanalgesia adecuada y al paciente
intubado para no aumentar la presién intracraneal.

A su ingreso en UCIP se instauran medidas
antiedema cerebral, se mantiene a la paciente correctamente
sedoanalgesiada con fentanilo/midazolam y miorrelajada
con cisatracurio. Ante la situacion clinica se decide iniciar
monitorizacion con electroencefalograma integrado por
amplitud (aEEG), con trazado inicial continuo entre 10



— 25 microV y se canalizan accesos vasculares centrales:
vena subclavia y arteria femoral.

3. Con respecto al tratamiento
farmacoldgico de la hiperamoniemia
seiiale la respuesta falsa:

a. Arginina y N-carbamilglutamato se utilizan para
estimular el funcionamiento del ciclo de la urea.

b. Benzoato sédico, fenilacetato y fenilbutirato de
sodio se utilizan para favorecer la eliminacién de
amonio mediante vias alternativas.

c. La  terapia de  cofactores  (carnitina,
hidroxicobalamina y biotina) se utiliza para
mejorar vias metabélicas de otros errores del
metabolismo que secundariamente inhiben el
ciclo de la urea y producen hiperamoniemia.

d. Aquellos firmacos para los que no existe una
presentacién parenteral no estin indicada la
administracién de los mismos porque se prioriza
el mantenimiento de la dieta absoluta.

e. Todas son verdaderas.

La respuesta correcta es la d.

Ante niveles de amonio elevados estd indicado
el inicio de tratamiento farmacolégico de la
hiperamoniemia. El tratamiento farmacolégico tiene
varios mecanismos de accién con el objetivo de
eliminar el amonio acumulado, usando quelantes del
amonio y estimulantes del ciclo de la urea. También
estd indicado la administracién de cofactores que
optimicen la via o vias metabdlicas de otros errores
innatos del metabolismo que pueden producir
hiperamoniemia de forma secundaria.

Aquellos firmacos en los que no exista una
presentacién parenteral, incluso estando indicada
la dieta absoluta, deben de administrarse via oral o
por sonda nasogéstrica (SNG) segtn estado clinico,
incluso en pacientes en coma.

Tras resultados analiticos con  hiperamoniemia
severa de 4.192 mcg/dL (2.300 umol/L), se inicia de
forma urgente tratamiento farmacoldgico especifico con
los farmacos disponibles (carbami/—glummato, biotina
y carinitina), tanto por via intravenosa como por sonda
nasogdstrica, aquellos cuya presentacion no estaba
disponible intravenoso.

4. Ante la situacién de hiperamoniemia
grave, ccudl seria el siguiente paso a
seguir?

a. Continuar con tratamiento farmacoldgico y
realizar controles seriados de amonio sin realizar
ninguna medida mis.

b. Iniciar de forma inmediata técnicas de reemplazo
renal con didlisis peritoneal.

c. Iniciar de forma inmediata técnicas de reemplazo
renal con hemodiafiltracién
continua.

d. Suspender sedacién para realizar una ventana
neurolégica para la toma de decisiones.

e. Ninguna es correcta.

vEno-venosa

La respuesta correcta es la c.

En un paciente que presenta una hiperamoniemia
grave (>350 pmol/L), ademds de las medidas ya
indicadas anteriormente, deben iniciarse, tan pronto
como sea posible, técnicas de reemplazo renal con
hemodiafiltracién veno-venosa continua. La didlisis
peritoneal no es una técnica eficaz para la depuracién
del amonio por lo que no debe de considerarse dentro
del tratamiento, siendo, la hemodiafiltracién veno-
venosa o arterio-venosa continua la técnica de eleccién.
(Tabla 2). Cabe destacar que niveles de amonio > 2.000
pmol/L (> 3.600 pg/dl) representan un factor de mal
prondstico, siendo el dafio neurolégico probablemente
grave e irreversible.

Las indicaciones de realizacién de la
hemodiafiltracién veno-venosa o arterio-venosa
continua son: niveles de amonio mayores de 350
pmol/L en lactantes o mayores de 200 pmol/L en
nifios de mayor edad y adultos, niveles de amonio
que no mejoran significativamente sin llegar a
normalizarse con las medidas nutricionales y
farmacoldgicas, en ausencia de medicacién especifica
para iniciar tratamiento farmacoldgico inmediato
o si se sospecha de patologia subyacente que puede
mejorar mediante hemodiafiltracién  (acidemias
orgdnicas, intoxicaciones, etc.).

Ante la hiperamoniemia severa y tras el inicio de
tratamiento farmacoldgico, se canaliza vena femoral
con catéter de hemodiafiltracion para inicio de técnica
de depuracion extrarrenal con hemodiafiltracion veno-
venosa continua, observindose en horas posteriores un
descenso de niveles de amonio progresivos.



Tabla 2. Manejo hiperamoniemia grave.

Tratamiento farmacolégico y depurador

¢ Ingreso en UCIP.

e Canalizacién de via central

Amonio > 350 pmol/L

e Cofactores

* N-Carbaglumato y L-Arginina (i.v.)

* Benzoato sédico + Fenialcetato (i.v.) o Fenilbutirato (v.0.)
¢ Canalizar vias para depuracién extrarrenal

Sin embargo, a las 15 horas de ingreso comienza
en el monitor de electroencefalograma integrado por
amplitud un trazado compatible con actividad epiléptica
decidiéndose inicio de tratamiento con levetiracetam en
bolo y dosis de carga de fenitoina, por persistencia de crisis.

A las 24 horas, presenta hipotension arterial
precisando soporte vasoactivo con noradrenalina hasta
1 mcg/kg/min. Ademds, comienza con tendencia a la
hipotermia, pupilas midridticas sin respuesta a la luz en la
exploracion y en el aEEG se objetiva cambio de trazado de
continuo a hipovoltado, sin apenas actividad, con margen
superior e inferior por debajo de 5 mV. Presenta poliuria
con hipernatremia de hasta 189 mEq/L en gasometria, y
osmolaridad baja en orina y alta en sangre con diagndstico
de diabetes insipida central precisando tratamiento con
desmaopresina.

5. ¢(Cuadl de las siguientes es incorrecta?

a. Ante la sospecha de muerte encefilica siempre
es necesaria una prueba diagnéstica instrumental
para confirmar el diagnéstico.

b. Es necesario asegurar la ausencia de hipotensién
e hipotermia.

c. Se debe conocer la etiologia causante de la
situacién de coma para diagnosticar la situacién
de muerte encefilica.

Ninguna es correcta.

e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la a.

En el contexto de un coma arreactivo compatible
con sospecha de muerte encefilica, y una vez conocida
cudl es la causa del coma, es fundamental garantizar,
antes de realizar el test de muerte encefilica, la
ausencia de hipotensién, hipotermia, alteraciones
hidroelectroliticas y metabdlicas, asi como afectacién

por intoxicaciones, sedantes o bloqueadores
neuromusculares.

El diagnéstico de muerte encefilica es clinico,
y las pruebas diagndsticas instrumentales sélo son
obligatorias en casos especificos como serian lesiones
severas del macizo facial que dificulten la exploracion,
intolerancia al test de apnea, ausencia de evidencia
clinica o neurorradiolégica de lesién cerebral, presencia
de lesiones infratentoriales, interferencia por téxicos
o farmacos depresores del sistema nervioso central, o

para acortar el periodo de observacién.

Frente a los datos aportados y ante la sospecha
muerte encefdlica en nuestra paciente se decide suspension
de sedoanalgesia 'y tras comprobar normotermia,
normalizacion de tensiones arteriales y no alteraciones
hidroelectroliticas, se realiza exploracion completa fisica
y neuroldgica sistematizada. Se realiza test de muerte
encefdlica, segiin protocolo, una vez pasado el tiempo
indicado tras suspension de sedoanalgesia, objetivindose
ausencia de actividad espontdnea y de respuestas motoras,
ausencia de reflejos del tronco cerebral (pupilas midridticas
arreactivas a la [luz, ausencia de reflejo corneal,
oculocefdlico, oculovestibular, nauseoso Yy tuszgeno). Se
realiza test de atropina sin respuesta, test de apnea con
ausencia de esfuerzo respiratorio e hipercapnia y se solicita
electroencefalograma urgente (EEG), donde se observa
ausencia de actividad cerebral con trazado isoeléctrico,
confirmdndose la muerte encefilica.

Dada la situacion, se contacta con Coordinador de
Trasplantes siendo aceptada como donante de drganos.
En los estudios solicitados se confirmd el diagndstico
de deficiencia de ornitina transcarbamilasa (DOTC).
Posteriormente, se realizd estudio a hermana gemela
viva, diagnosticandose también de DOTC realizdndose
seguimiento hasta la actualidad.
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FUGA AEREA PERSISTENTE

Autora: Enrique Gomez Imbernon. Tutora: Maria Amalia Ballesta Yagiie. Hospital Universitario Virgen de

la Arrixaca. Murcia.

Se presenta el caso de un escolar de 8 atios que consulta
en urgencias infantiles por fiebre y cojera izquierda de 2
dias de evolucion. Como tinico antecedente habia precisado
drenaje quirirgico por un absceso en codo izquierdo
secundario a Staphylococcus aureus sensible a meticilina.
Padresy hermana de 1 ario sanos, originarios de Paraguay.

Referia una caida accidental hacia 4 dias con una
herida en rodilla derecha, asociando las 48 horas previas
Sfrebre de hasta 40°C junto a dolor e impotencia funcional
de miembro inferior izquierdo, y en las ltimas 12 horas
dificultad respiratoria, dolor abdominal y vomitos.

A su llegada a Urgencias presenta tridngulo
de evaluacion pedidtrica (TEP) alterado con fallo
cardiopulmonar. Se realiza secuencia ABCDE (A: via
aérea, B: wventilacion, C: circulacion, D: neuroldgico
y E: exposicion) y se monitorizan constantes vitales:
frecuencia cardiaca (FC) 150 Ipm, frecuencia respiratoria
(FR) 60 rpm, tension arterial (TA) 111/75 mmHg y
saturacion de oxigeno (SatO2) 94%. A la exploracion
presenta regular estado general, exantema eritrodérmico
generalizado que respeta triangulo nasogeniano y una
herida en rodilla derecha sin signos de sobreinfeccion. A
la auscultacion muestra crepitantes bibasales y presenta
dolor a la palpacion sobre muslo izquierdo, con el resto de
exploracion normal.

1. :Qué medidas de estabilizacién inicial
considera no adecuadas?

a. Valorar estado de consciencia segin sistema
AVDN (A: alerta, V: respuesta verbal, D:
respuesta al dolor, N: no respuesta). Realizar
glucemia capilar.

b. Comprobar sostenibilidad de la via aérea y
administrar oxigeno (Os).

c. Canalizar via venosa central ante la sospecha de
sepsis.

d. Extraer analitica bdsica y pruebas cruzadas.
Administrar suero salino fisiolégico a 10 ml/kg

y antibioterapia empirica con ceftriaxona 75 mg/
kg.

e. Comprobar expansién toricica y
radiografia de térax o ecografia toricica.

solicitar

La respuesta correcta es la c.

En la atencién inicial de un paciente con el TEP
alterado se debe realizar una estabilizacién rapida
segun la secuencia ABCDE. Esta tiene como objetivo
detectar patologia que pueda comprometer la vida del
paciente e iniciar las medidas necesarias para tratarla.

En primer lugar, se debe comprobar la
permeabilidad de la via aérea (A) y la ventilacion y
expansién tordcica del paciente (B). Si se detecta
dificultad respiratoria o hipoxemia estd indicado
administrar Oz y titular segin la SatO2 (respuesta b
correcta). Ademds, ante un paciente con dificultad
respiratoria marcada resultaria importante solicitar
una radiografia para orientar el diagndstico de
sospecha (respuesta e correcta).

El paciente muestra un estado circulatorio
alterado con eritrodermia y relleno capilar rapido junto
con fiebre y afectacién de la apariencia. En este caso,
se debe enfocar la sospecha inicial como una sepsis
y canalizar una via periférica para extraer pruebas
complementarias y administrar expansién de volumen
y antibiético empirico (respuesta d correcta). En caso
de que no sea posible canalizar una via periférica en un
tiempo razonable puede ser necesaria la canalizacién
de una via intradsea para realizar estas medidas. No
obstante, en este momento la canalizacién de una via
central no estaria justificada (respuesta c incorrecta).

Se debe valorar el estado de consciencia y, en
caso de que exista alteracién en la apariencia, solicitar
una determinacién de glucemia capilar (respuesta
a correcta). Para finalizar, desvestiremos al paciente
para valorar lesiones asociadas y controlaremos la
temperatura corporal, en este caso administrando un
antitérmico.



Se inicia antibioterapia empirica con ceftriaxona y 2.En este momento, ;que dlagHOStICO te

clindamicina. En las pruebas complementarias extraidas parece el mas apropiado?
se evidencia acidosis metabolica con hiperlactacidemia

(pH 7.1, presion parcial de dioxido de carbono (PCOz) 45  a. Shock séptico.

mmHg, bicarbonato 18 mmol/L, lactato 5.2 mmol/L), ~ b. Neumonia bilateral.

fallo renal (creatinina 2.3 mg/dl), coagulopatia (plaquetas  c. Endocarditis infecciosa.

80x103/uL, Dimero D 210 mg/l; INR 2.3) y elevacion ~ d. Meningoencefalitis aguda.

de reactantes de fase aguda (proteina C reactiva 15 mg/  e. ayb son correctas.

dl, procalcitonina > 100 ng/ml). En radiografia de torax

presenta infiltrados intersticiales bilaterales y se realiza La respuesta correcta es la e.

ecografia doppler en miembros inferiores objetivando

trombosis venosa profunda femoral izquierda. Se solicitan El paciente presenta fiebre y afectacién del estado

electrocardiograma y ecocardiograma que fueron normales.  general unido a alteraciones analiticas que permiten
establecer el diagndstico de sepsis segun los criterios

Tabla 1. Criterios de sepsis segun la escala Phoenix. Diagnéstico de sepsis si sospecha de infeccién y = 2 puntos y diag-
néstico de shock séptico si sepsis y 2 1 cardiovascular.

Abreviaturas. P/F: presién parcial de Oz / fraccién inspirada de Oz (F102); S/F: Sat02/F102; VMI: ventilacién mecanica
invasiva; INR: indice internacional normalizado.

Respiratorio 0 - 3 puntos

P/F < 400 o0 S/F < 292
P/F 2400 0 S/F 2292 o cualquier soporte

respiratorio

P/F 100-200y VMI o P/F 100y VMI o
S/F148-220y VMI  S/F < 148 y VMI

Cardiovascular: 0 — 6 puntos

. 1 medicacién 2 medicaciones
No drogas vasoactivas . o
vasoactiva vasoactivas
Lactato 5 - 10,9

Lactato < 5 mmol/L Lactato 10 mmol/L

mmol/L

Presi6n arterial media (MAP) en mmHg, basada en la edad

<1 mes > 30 17-30 <17

1 - 11 meses > 38 25-38 <25
1 -2 anos > 43 31-43 <31
2 -5 afios > 44 32-44 <32
5 —12 afios > 48 3648 <36
12 — 17 afios >51 38-51 <51

Coagulacién: 0 — 2 puntos
Plaquetas > 100 x 10>/ Plaquetas < 100 x 10%/
ulL ulL
INR<13 INR > 1.3
Dimero D <2 mg/LL  Dimero D > 2 mg/LL

Fibrinégeno > 100 Fibrinégeno < 100
mg/dL mg/dl

Neurolégico: 0 — 2 puntos

Escala de coma de Escala de coma de

@lbgzar > 1D [ R— Pupilas fijas bilaterales




de la escala Phoenix (Tabla 1), ya que retine 3 puntos
(1 punto en el apartado cardiovacular por la elevacién
de lactato y 2 puntos en el apartado de coagulacién
por el aumento del dimero D y plaquetopenia).
Ademis, a contar con al menos 1 punto del apartado
cardiovascular, se puede establecer el diagndstico de
shock séptico.

No obstante, las alteraciones radiolégicas en
el contexto clinico del paciente hacen sospechar la
posibilidad de que presente una neumonia asociada a
la alteracién hemodindmica (opcién a y b correctas,
opcién e correcta).

Es importante realizar un ecocardiograma en este
caso, tanto para valorar el estado hemodindmico como
para buscar posibles focos de infeccién. No obstante,
un resultado normal hace improbable el diagnéstico
de endocarditis infecciosa (opcién ¢ incorrecta).
Ademis, la normalidad del nivel de conciencia y la
ausencia de alteraciones en la exploracién neurolégica
también hacen poco probable el diagndstico de
meningoencefalitis aguda (opcién d incorrecta).

Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos (UCIP) donde presenta un  deterioro
progresivo, presentando una parada cardiorrespiratoria
recuperada tras 2 minutos de reanimacion cardiopulmonar
avanzada. Se realiza intubacion orotraqueal y se inicia
soporte vasoactivo con noradrenalina y adrenalina (dosis
maximas 0.4 y 0.12 mcg/'kg/min  respectivamente)
e hidrocortisona a 80 mg/m2/dia, asi como inicio de
hemodiafiltracion veno-venosa continua por el fallo
renal agudo. Desde microbiologia avisan de crecimiento
de cocos Gram positivos en racimo en el hemocultivo, con
identificacion por reaccion en cadena de la polimerasa
(PCR) del gen MecA, caracteristico de Staphylococcus
aureus resistente a meticilina (SARM).

Progresivamente el  paciente mejora a nivel
hemodindmico,  permitiendo  descenso  del  soporte
Vasoactivo, pero experimenta un marcado empeoramiento
respiratorio con radiologia compatible con neumonia
necrotizante bilateral. En este contexto presenta
neumotorax recidivantes bilaterales que condicionan dos
nuevas paradas cardiorrespiratorias secundarias a la fuga
aérea persistente.

3. ¢Qué tratamiento te parece mas
indicado para este paciente?

a. Realizar una puncién lumbar y afadir aztreonam
al esquema de antibioterapia.

b. Programar la extubacién del paciente para
reducir el dafio pulmonar asociado a ventilacién

mecanica.
c. Sustituir perfusién de adrenalina por vasopresina.
d. Realizar hemocultivos seriados y afadir

vancomicina al tratamiento.
e. Solicitar plasma fresco congelado para transfundir
con urgencia.

La respuesta correcta es la d.

Una vez conocido el agente etiolégico conviene
plantear si estd indicado realizar algin cambio en
el tratamiento antibidtico. Valorar la posibilidad de
afectacién del sistema nervioso central puede ser una
opcién a considerar, aunque es muy poco probable
en un paciente de 8 afos sin alteracién del nivel
de conciencia asociada en ningin momento. No
obstante, afiadir aztreonam al tratamiento no amplia
la cobertura frente a SARM (opcién a incorrecta).
Al tratarse de una bacteriemia por Staphylococcus
aureus, resulta importante realizar hemocultivos de
control para valorar la respuesta a la antibioterapia.
Ademis, en infecciones graves por SARM estd
indicado el tratamiento con un betalactimico activo
o con vancomicina (opcién d correcta) al que se debe
considerar asociar otro antibiético potencialmente
sinérgico, como la clindamicina por su efecto
antitoxina.

Aunque es cierto que el dafio pulmonar asociado
a la ventilacién mecdnica puede estar agravando el
cuadro del paciente, en este momento no toleraria la
desconexién del respirador sin asociar previamente
otro tipo de terapia de soporte (opcién b incorrecta).
Por otro lado, se ha conseguido una mejoria
hemodindmica pudiendo descenderse el soporte
vasoactivo, por lo que no seria conveniente afiadir al
tratamiento vasopresina, que reservariamos en caso
de shock caliente refractario (opcién ¢ incorrecta).
Ademis, a pesar de que el paciente asocia coagulopatia
en el contexto de la sepsis no tiene sangrado activo y
el INR se encuentra en un rango seguro como para no
hacer necesario por el momento trasfusién de plasma
(opcién e incorrecta).



Figura 1. Tomografia computerizada (T'C) tordcica que muestra signos de neumonia necrotizante bilateral.

4. Teniendo en cuenta la evolucién del
paciente, c¢afadiria algin otro tipo de
soporte?

a. Oxigenacién por membrana
(ECMO) veno-arterial.

b. ECMO veno-venoso.

c. Cambiar modo de ventilacién a volumen control
con volumen tidal (Vt) de 8-9 ml/kg
Dispositivo de asistencia ventricular.

e. Ventilacién de alta frecuencia oscilatoria (VAFO)
con presién media de la via aérea (MAP) elevada.

extracorporea

La respuesta correcta es la b.

La aparicién de neumotérax recidivante en un
paciente es una situacién de emergencia que requiere
realizar una estabilizacién rdpida. Respecto a la
estrategia ventilatoria, inicialmente en la modalidad
presion control se pautard un pico inspiratorio (PIP)
minimo que no produzca neumotdérax pero que
permita ventilar al paciente. Por su parte, en modalidad
volumen control se empleard un Vt bajo que evite la

reaparicién de la fuga aérea (opcién ¢ incorrecta)

Si persiste a pesar de realizar ventilacién de
protecciéon pulmonar es necesario modificar el
soporte respiratorio. Aunque cada vez mds en desuso,
se podria plantear el cambio a ventilacién de alta
frecuencia. Aunque no existe suficiente evidencia de
su superioridad sobre la ventilacién convencional,
algunos trabajos han demostrado su eficacia y estaria
justificado su uso en pacientes con escape aéreo
persistente y enfermedad pulmonar grave que no
responden a ventilacién convencional. Sin embargo,
se intentaria emplear unas MAP bajas para disminuir
el riesgo de neumotérax (opcidn e incorrecta).

En este punto, resulta indicado iniciar soporte
mediante oxigenacién por membrana extracorpérea
para poder continuar con una estrategia de reposo
pulmonar con una asistencia respiratoria minima
manteniendo una ventilacién y oxigenacién adecuadas.
Puesto que existe estabilidad hemodindmica en
este momento, no estaria indicada una asistencia
cardiovascular (opcién a y d incorrectas). Por tanto,
estaria indicado iniciar un ECMO veno-venoso que
sustituya la funcién pulmonar (opcién b correcta).



Finalmente, se indica la realizacion de ECMO
veno-venoso con doble canulacion fémoro-yugular. Tras
conseguir flujo de sangre adecuado, se reduce la asistencia
respiratoria a pardmetros de reposo, controlando la fuga
aérea.

Dada la  persistencia de crecimiento en los
hemocultivos de SARM, se realizan miiltiples cambios en el
esquema antibidtico, quedando finalmente con ceftarolina
en perfusion continua, rifampicina y daptomicina,
consiguiendo negativizacion de los hemocultivos a los 12
dias del inicio del tratamiento.

5. ¢Qué controles es necesario realizar en

un paciente en ECMO?

a. Programar las alarmas de presién del circuito y
anotar en la grifica al menos 3 veces por turno.

b. Hemogramay coagulaciéndiarios paracomprobar
cifra de plaquetas y rango de anticoagulacién.

c. Monitorizacién continua con espectroscopia del
infrarrojo cercano (NIRS).

d. Exploracién neuroldgica frecuente y valoracién

de reactividad pupilar al menos una vez por turno.
e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Una vez iniciado el soporte con ECMO
resulta fundamental conocer y protocolizar los
controles que se deben de realizar para prevenir las
posibles complicaciones. Desde un punto de vista
hemodindmico es preciso realizar una monitorizacién
continua de la perfusién tisular mediante NIRS
y extracciones diarias de gasometrias para valorar
aporte y consumo de oxigeno, lictico, y estado de
la membrana. Ademds, es necesario programar las
alarmas del circuito y apuntar de forma frecuente en
la grifica para poder valorar tendencias. El control
de la hemostasia es muy importante, por lo que
también se necesitardn extracciones frecuentes de
analiticas para valorar necesidades de transfusién y
comprobar el rango de anticoagulacién. Una de las
complicaciones potenciales mds graves de esta terapia
son las hemorragias intracraneales, por lo que se
debe de realizar un seguimiento estrecho del estado

Figura 2. TC craneal simple que muestra hemorragia intracraneal parenauimatosa y subaracnoidea extensas.



neurolégico del paciente con oximetria cerebral y Blbhograﬁa

exploracién neurolégica diaria, incluida la valoracién
de la reactividad pupilar. Por todo ello, la respuesta
correcta es la e.

Serealizan 4 pleurodesis (con sangre autdlogay toxina
bacteriana OK-432) para control de la fuga aérea y tras un
periodo de reposo pulmonar se realizan fibrobroncoscopias
seriadas con extraccion de moldes, consiguiendo mejoria
pulmonar e inicio del destete de ECMO. En el dia 51 de
ingreso, a pesar de encontrarse en una situacion de mejoria
respiratoria, infecciosa y renal, se evidencia una midriasis
bilateral arreactiva, por lo que se realiza un TC craneal
que muestra hemorragia parenquimatosa y subaraconidea
con extension a troncoencéfalo y hemorragia prepontina
(Figura 2), no subsidiaria de drenaje quirirgico,
decidiendo adecuar las medidas terapéuticas por lo que el
paciente finalmente fallece tras 51 dias de ingreso.
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ESOFAGITIS CAUSTICA POR INGESTA FORZADA

DE ACIDO CLORHIDRICO

Autora: Inés Galé Pola. Tutora: M@ Luisa Palacios Loro. Hospital Universitario de Navarra. Pamplona.

Nifio de 3 arios que es trasladado en ambulancia
medicalizada a UCIP desde hospital comarcal por ingesta
Jforzada de dcido clorhidrico.

En la evaluacion inicial presentaba dificultad
respiratoria con estridor inspiratorio. Previo al traslado
administran nebulizaciones de salbutamol y bromuro de
ipratropio y una dosis de corticoide endovenoso.

1. Ante la historia clinica compatible con
ingesta de causticos, ¢cuiles serian las
primeras medidas a realizar?

a. Iniciar secuencia ABCDE con monitorizacién
de constantes e inducir el vémito y/o realizacién
de lavado gistrico.

b. Iniciar secuencia ABCDE con monitorizacién
de constantes y administrar carbén activado.

c. Iniciar secuencia ABCDE con monitorizacién de
constantes y administrar agentes neutralizantes.

d. Iniciar secuencia ABCDE con monitorizacién
de constantes y administrar agentes diluyentes
(agua, leche).

e. Ninguna de las anteriores es correcta.
La respuesta correcta es la e.

Ante un caso de sospecha de ingesta de cdusticos,
en el manejo inicial estd contraindicado inducir el
vémito y/o la administracién de cualquier agente
neutralizante, diluyente, carbén activado o el lavado
gastrico, ya que aumenta el riesgo de broncoaspiracién
y lesiones en mucosa orogdstrica. En el manejo inicial
se incluye la secuencia ABCDE, con monitorizacién
de constantes (frecuencia cardiaca, frecuencia
respiratoria, saturacién de oxigeno, tensién arterial y
temperatura), con valoracién precoz de la via aérea
e intubacién si se visualizan quemaduras orales o

presenta signos de dificultad respiratoria. También
se recomienda reponer las pérdidas con cargas de
volumen y/o sueroterapia de forma precoz por el
aumento de las pérdidas insensibles y mantener a
dieta absoluta (minimo 48 horas).

Ante quemaduras en orofaringe y angioedema
se decide intubacion orotraqueal con TET n° 4 s/b y se
traslada con wventilacion mecdanica invasiva (VMI) y
sedoanalgesia (perfusion endovenosa de midazolam y
fentanilo). Se administra gastroproteccion (omeprazol
endovenoso) y se coloca sonda nasogdstrica (SNG).

2. Respecto al manejo realizado de forma
precoz, cual delas siguientes es correcta?

a. La intubacién estd indicada de forma precoz
siempre.

b. Se recomienda la intubacién endotraqueal si hay
sintomas de afectacién de via aérea superior.

c. Serecomiendalacolocacién de sonda nasogéstrica
en el manejo inicial.

d. No se recomienda la colocacién de sonda
nasogdstrica a ciegas.

e. Byd son correctas

La respuesta correcta es la e.

En el manejo inicial, ante sospecha de ingesta
de cdustico, se recomienda la intubacién precoz ante
sintomas de afectacién de via aérea superior. Respecto
ala colocacién de sonda nasogdstrica, no se recomienda
colocarla a ciegas por riesgo de perforacién. En
quemaduras circunferenciales extensas (grado 2B o 3)
se recomienda su colocacién bajo visualizacién directa
durante la endoscopia. Esta permitird una mejor
evolucién a largo plazo aportando apoyo nutricional



durante la fase de curacién, ayudard a mantener la luz
esofdgica permeable durante la formacién de estenosis
y servird de guia para la dilatacién esofdgica. Respecto
a su manejo, no es necesario aspirar la SNG salvo
nduseas, vomitos o preocupacién por obstruccién o
peritonitis. En los casos de quemaduras esofigicas
extensas y graves estaria indicada la colocacién de
sonda de gastrostomia para mantener la nutricién
enteral a largo plazo, siendo menos probable su
extraccion accidental.

A su llegada a UCIP presenta tension arterial (TA)
65/27 mmHg (TAM 36) y frecuencia cardiaca (FC)
130 lpm, sin otros signos de bajo gasto. Se administra
una carga de plasmalyte (10 cc/kg) y ante persistencia
de TA<pS5, se decide inicio de perfusion de noradrenalina
que se mantiene durante 6 dias. Presenta marcado
edema labial, depapilacion lingual y encias inflamadas
con lesiones ampollosas (resto de orofaringe no valorable
por IOT). Se detecta herida incisa en region lumbosacra
izquierda (lesion de 3,5 cm, longitudinal, de bordes
regulares con compromiso subcutdneo y de la fascia de la
musculatura pamwrz‘ebml), sugestiva de herida por arma
cortopunzante, que es suturada por cirugia pedidtrica. Por
la profundidad, se realizan controles ecogrdficos ( lengiieta
de liquido libre subbepdtico inicial que se reabsorbe, sin
otros signos de liquido libre intraabdominal).

Se canalizan accesos venosos centrales (vena y arteria
femoral). Dado el antecedente de ingesta de cdustico y
la presencia de quemaduras orales se valora con cirugia
pedidtrica la indicacion de endoscopia superior.

3. Ante la sospecha de ingesta de
causticos, ¢esta indicada la realizaciéon
de endoscopia superior? (Cudl es el
momento idéneo?

a. Si, estd siempre indicada su realizacién,
independientemente del tiempo tras la ingesta.
b. Si, estd siempre indicada, pasadas las primeras 48

horas.

c. No, no se indica su realizacién por el riesgo de
perforacién

d. Si, estd indicada en las primeras 6 horas tras la
ingesta.

e. Todas las anteriores son falsas.

La respuesta correcta es la e.

La endoscopia digestiva alta estd indicada en los
casos de ingesta de cdustico que tengan sintomas de
afectacion de via aérea superior (estridor, sialorrea),
quemaduras orales o que hayan ingerido una sustancia
con alto riesgo de lesién esofdgica. Se debe realizar
tras descartar perforacién en radiografia de térax y esta
contraindicada si el paciente presenta inestabilidad
hemodindmica o dificultad respiratoria grave. El
momento idéneo para su realizacién son las primeras
24 horas tras la ingesta (entre las primeras 12 y 48
horas), no estando indicada en las primeras 6 horas
por baja sensibilidad ni a partir del 3° — 4° dia por alto
riesgo de perforacién.

La endoscopia permite evaluar la extensién de la
lesién, predecir el prondstico y guiar el tratamiento.
En el caso de no existir lesiones, estarfa indicado
retirar las medidas terapéuticas tempranas. Si permite
valorar el piloro, segin cémo se encuentre, se realizara
la eleccién de la ruta nutricional.

A las 10 horas post ingesta y tras la estabilizacion
hemodindmica del paciente, se decide la realizacion
de endoscopia digestiva alta, previa realizacion de
radiografia de torax en la que descarta perforacion. Se
obtienen las siguientes imdgenes (Figum 1y 2), que se
clasifican segiin la escala de Zargar.

Figura 1. Imdgenes de endoscopia digestiva alta hasta
estémago en las que se observa musosa gistrica con
eritema, edema y friabilidad mucosa generalizada con
restos hemadticos oxidados y ulceras de aspecto fibrinoide y
grisiceo en regién periantral.




Figura 2. Eséfago con membrana fibrino-grisicea de
superficie acartonada.

4. Segun el tipo de afectacion del caso
clinico, ¢qué grado de la clasificacion
de Zargar le corresponderia a nuestro
paciente?

Grado 1.

Grado 2 A.

Grado 2 B.

Grado 3 A.
Grado 3 B.
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La respuesta correcta es la c.

Las lesiones endoscépicas se definen segun la
clasificacion de Zargar (Tabla 1).

Se establece diagndstico de esofagitis cdustica grado
2B con afectacion gdstrica por la clasificacion de Zargar.
Segiin esto, se indica dieta absoluta, se inicia nutricion
parenteral (dada la afectacion pilorica se descarta la
nutricion enteral), se deja SNG abierta a bolsa (débito
sanguinolento inicial), se continia gastroproteccion,
corticoterapia endovenosa (en lesiones grado 2B sin signos
de perforacion estd indicado ciclo breve en altas dosis, p.ej
metilprednisolona 1 g/1,73 m* IV 3 dias) y antibioterapia
para cubrir mediastinitis durante 7 dias.

5. ¢Esta indicada la antibioterapia de
rutina enlos casos de ingesta de causticos?

a. Si, siempre se debe pautar de forma profilictica.

b. No, no se recomienda pautarla a menos que haya
riesgo de broncoaspiracién.

c. Si, en casos de sospecha de perforacién en las
pruebas de imagen.

d. Si, en quemaduras grado 2B o 3.

e. Cyd son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La antibioterapia estd indicada en los casos de
sospecha de perforacién o quemaduras graves ya que
se ha visto que, al disminuir la infeccién, disminuye
el tejido de granulacién y por tanto, la estenosis. Los
antibiéticos recomendados son la ampicilina y las
cefalosporinas de tercera generaciéon. Ante sospecha

Tabla 1. Clasificacién de Zargar de las lesiones endoscépicas.

Grado n Mucosa normal

- Edema-hiperemia de la mucosa

Ulcerac1on

Grado IIa

Necr051s

Grado m Necrosis focal
m Necrosis extensa

Ulceraciones superficiales. Exudados. Ampollas. Hemorragias

m Ulceraciones profundas circunscritas. Ulceraciones circunferenciales




de perforacién se recomienda antibioterapia de
amplio espectro con piperacilina tazobactam o bien
ceftriaxona asociada a clindamicina o metronidazol,
pudiendo asociarse vancomicina en caso de mala
evolucién.

En lesiones a partir de grado 2 se indica estudio
con contraste 2 — 3 semanas postingesta para descartar
estenosis.

Para completar el estudio se realiza analitica
sanguinea (anemizacion y reactantes de fase aguda
negativos que se elevan posteriormente con PCR mdxima
40 mg/L, PCT 12.3 ng/mL) y se realiza interconsulta
a otorrinolaringologia para valorar via aérea superior
mediante fibrobroncoscopia, poco valorable al inicio por
10T, que se repite tras extubacion observando restos de
Jfibrina a nivel lingual dorsal y aritenoides derecho.

A nivel respiratorio, a las 48 horas del inicio
de la wentilacion mecdnica convencional presenta
empeoramiento clinico con aumento de necesidades de Fio2
hasta 0.8 y radioldgico con aumento de patron alveolar
bilateral. Se realizan gasometrias arteriales seriadas que
muestran valores de cociente PaO/FI10: (PaFi) de 134 ¢
indice de oxigenacion (10) de 7.4.

6. En este paciente, ;qué significan los
valores del cociente Pa02/F102 (PAFI) e

indice de oxigenacién (10)?

a. Los valores se encuentran dentro del rango de
normalidad.

b. Evolucién a sindrome de distrés respiratorio
agudo (SDRA) leve.

c. Evolucién a SDRA moderado.

d. Evolucién a SDRA grave.

e. Ninguna de las anteriores.
La respuesta correcta es la c.

Elsindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA)
es una de las principales causas de insuficiencia
respiratoria hipoxémica o tipo I. Segtn los criterios
PALICC-2, el diagnostico de SDRA requiere: una
aparicién brusca o empeoramiento de los sintomas
respiratorios en la siguiente semana tras el inicio
de la clinica, presencia de opacidades bilaterales o
unilaterales en imdgenes de térax (no explicables por
derrame, atelectasias o nédulos pulmonares) de causa
no cardiaca y una hipoxemia definida en pacientes con

VMI como IO > 6 =4 6 ISO > 6 = 5 y en pacientes

con VNI: Pa02/F102 <300 mmHg con CPAP o PEEP
> 5cm H2O o Spo2/F102< 6 = 250.

En este caso, nos encontramos ante una clinica
compatible con SDRA moderado en contexto de posible
neumonitis quimica. Serealizan maniobrasde primer nivel
con estrategia de proteccion pulmonar (en modalidad VC
se limita volumen corriente -Vt a 6 ml/kg-, aumentando
la frecuencia respiratoria (FR) y se establece PEEP
dptima en 8.5 mmlyg, manteniendo driving pressure
<15, con Ppico 21 — 22) y se optimiza sedoanalgesia. A
pesar de esto, precisa medidas de segundo nivel con ONi
(mdx 20 ppm ), que se desciende de forma progresiva hasta
su retirada tras 5 dias y relajacion muscular. Ademds,
ante empeoramiento respiratorio, se plantea la necesidad
de realizar recambio de TET para minimizar fugas,
valorando el riesgo-beneficio que supone en este caso por el
alto riesgo en contexto de via aérea dificil. Ante aumento de
Sfugas hasta 100% se realiza recambio con intercambiador
de tubo, a TET n°4 con balon, permaneciendo un total
de cuatro dias con 101’ Realiza crup postextubacion que
mejora con nebulizaciones de adrenalina y budesonida,
pudiendo retirar VNI a las 24 horas.

El'manejo de la sedoanalgesia es complejo, precisando
perfusion de fentanilo (mdx. 4 mcg/kg/h), midazolam
(mdx. 0.4 mg/kg/h) y cisatracurio (mdx. 4 mcg/kg/h)
durante cinco dias, con rotacion a propofol (mdximo 5
mg/kg/h) y ketamina (mdx. 3 mg/kg/h), mal tolerada
con sedoanalgesia superficial y sintomas de abstinencia,
asociando dexmedetomidina sin éxito por lo que se recupera
midazolam (mdximo 0.5 mg/kg/h) y fentanilo (mdx. 6
mcg/kg/h), ademds de propofol (mdx. 4 mg/kg/h). Recibe
tratamiento sustitutivo con diazepam (mdx 2 mg/4 b),
metadona (mdx. 2 mg/4 horas) alternos y perfusion de
dexmedetomidina (mdx. 1 mcg/kg/h). Pese a esto realiza
sindrome de abstinencia y delirium hipoactivo (Escala
Cornell >9 puntos).

A los 10 dias de ingreso fue dado de alta a planta donde
comenzd fisioterapia respiratoria y se inicid tolerancia oral
progresiva con batidos hipercaloricos, con inicial disfagia
para liquidos. Tras ser dado de alta, el paciente se traslado
de comunidad autdonoma, por lo que no disponemos de
datos sobre su evolucion a largo plazo.




Figura 3. Algoritmo diagnéstico y tratamiento inicial ante sospecha de ingestion de cdusticos.
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NO SE TRATA DE UNA SIMPLE

AMIGDALECTOMIA

Autora: Irene Ferndndez Yélamos. Tutora: Belén Caldercn Llopis. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Paciente de 3 arios que es intervenido de
amigdalectomia, faringoplastia y microcirugia laringea,
siendo dado de alta ese mismo dia. Como antecedentes
personales presenta Sindrome de apnea-obstructiva del
suefio (SAOS) severo y laringomalacia. Intervenido
de adenoidectomia a los 18 meses de edad. No alergias
medicamentosas. No recibe tratamiento habitual.
Vacunacion segiin calendario.

Acude al Servicio de Urgencias a las pocas horas por
clinica de estridor, sialorrea y dificultad respiratoria leve,
inicidndose oxigenoterapia de alto flujo (OAF), corticoide
intravenoso y adrenalina nebulizada. Es revisado por el
Servicio de Otorrinolaringologia sin encontrar hallazgos
en la laringoscopia. Presenta mejoria de la clinica
respiratoria, pero durante su estancia persiste stalorrea y

disfagia.

1. ¢Qué actitud llevaria a cabo a
continuacion?

Realizaria prueba de imagen.

Retiraria oxigenoterapia de alto flujo.
Intubacién electiva.

Mantendria actitud expectante.

Extraeria analitica sanguinea con coagulacién.

L RO

La respuesta correcta es la a.

Por el antecedente de cirugia reciente,asi como por
la clinica descrita se deberia llevar a cabo la realizacién
de una prueba de imagen como una radiografia de
térax o una tomografia computarizada (T'C) toricica.
Si el paciente se encuentra estable a nivel respiratorio
y hemodindmico se mantendria actitud expectante en

cuanto a la intubacién, a la espera de los resultados de
las pruebas de imagen.

Pese a que el paciente presenta mejoria de la clinica
respiratoria pudiéndose disminuir soporte respiratorio a
canulas nasales de bajo flujo, persiste sialorrea y disfagia,
por lo que se solicita TC cervical donde no se describen
hallazgos significativos. Ingresa para completar estudio y
observacion. Durante su estancia en el Hospital se objetiva
enfisema subcutdneo cervical y, en pruebas de imagen,
neumomediastino, ambos de caracteristicas progresivas,
por lo que finalmente requiere ingreso en la Unidad de
Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP) al séptimo dia.

2. ¢Qué patologia deberia sospecharse?

Rotura traqueal.

Estridor post-intubacién.

Sindrome de distrés respiratorio.

Lesién laringea por traumatismo externo.
Neumotérax.

o0 TP

La respuesta correcta es la a.

La rotura traqueal es una entidad clinica poco
frecuente. La forma mas frecuente de presentacién
es la asociada a un traumatismo torécico, pero existe
otra categoria de roturas traqueales traumdticas: las
iatrogénicas. Dentro de estas se incluye la rotura
traqueal postintubacién, que exige un alto grado de
sospecha clinica debido a su elevada morbimortalidad.

La clinica suele presentarse durante la
ventilacién mecdnica, tanto de forma inmediata, tras
producirse la lesién, como durante la intervencién.
Es menos frecuente que se manifieste tras la



extubacién, apareciendo en este caso sintomas tan
variados como disnea, estridor, dolor retroesternal,
enfisema subcutineo cervical, tordcico o facial,
neumomediastino, neumotérax y hemoptisis. Formas
menos frecuentes de presentaciéon son la disfagia,
sialorrea, insuficiencia ventilatoria, mediastinitis,
insuficiencia cardiaca, shock o compromiso vital.

3. ¢Qué prueba diagnéstica es el gold
standard?

a. Radiografia de térax.

b. Tomografia computarizada.

c. Tomografia por emisién de positrones (PET-
TC).
Fibrobroncoscopia.

e. Nasofibroscopia.

La respuesta correcta es la d.

Los métodos diagndsticos utilizados en esta
patologia son principalmente las pruebas de imagen,
que abarcan desde la radiografia de térax, en
proyeccién anteroposterior o laterolateral, hasta la
tomografia computada. El fin de estas es evidenciar
la presencia de contenido gaseoso fuera de via aérea,
ya sea en toérax, mediastino o partes blandas. Es
posible incluso visualizar el sitio exacto de la rotura
traqueal con las imdgenes tomogrificas, asi como
definir si hay compromiso de estructuras adyacentes
también, como, por ejemplo, esofdgicas. Por tdltimo,
el método diagnédstico de certeza es la visualizacion
directa de la lesién por fibrobroncoscopia. La visién
directa permite diagnosticar el tamafio y la extension
de la rotura, asi como el nivel de la misma. Algunos
autores sostienen que la nasofibroscopia flexible,
con progresion traqueal bajo anestesia tépica local,
es un método fiable, de mayor sencillez, con menor
necesidad de infraestructura y seguro en la realizacién
del diagnéstico de certeza de esta complicacién.

El paciente mantiene empeoramiento de la clinica
previamente referida en relacion con persistencia de
accesos de tos.

4. ¢Qué tratamiento deberia llevarse a
cabo?

a. Reparacién quirdrgica.

b. Intubacién oro/nasotraqueal electiva e inicio de
ventilacién mecdnica convencional.

c. Ventilacién de alta frecuencia (VAFO).

d. Oxigenacién por membrana extracorpérea
(ECMO).

e. Actitud expectante.

La respuesta correcta es la b.

La actitud terapéutica varia desde el tratamiento
conservador hasta la reparacién quirdrgica de la
lesién, en funcién de las caracteristicas de esta y, de
la situacién respiratoria y circulatoria del paciente
(Figura 3). No existe actualmente consenso sobre el
tratamiento de esta patologia y no existe unanimidad
de criterios.

El tratamiento conservador es la tendencia actual,
incluyendo colocacién de tubo endotraqueal (TET)
con balén distal a la rotura, drenajes pleurales si fuera
necesario, uso de antiinflamatorios y terapia antibiética
de amplio espectro. Estaria indicado en pacientes
estables clinicamente, con adecuada ventilacién,
roturas traqueales pequefias y sin progresién del
enfisema.

De otro lado, el fin tltimo de la cirugia es el cierre
completo del defecto previniendo la contaminacién
del mediastino y asegurando una correcta ventilacién
y deglucién y previniendo secuelas tales como la
estenosis. Se incluyen en él la sutura simple del
defecto, traqueotomia o traqueoplastia, con abordaje
por cervicotomia en casos de lesién de la triquea alta
o toracotomia derecha cuando se trata de afectacién
baja, cercana a la carina.

Se realiza intubacion orotraqueal electiva para
iniciar sedorrelajacion y evitar el esfuerzo tusigeno,
realizdndose ésta sin incidencias. Se solicita TC de control
(Figura 1) donde presenta llamativo enfisema subcutdneo
en pared cervical anterior, submandibular y tordcico que
se extiende hacia el espacio paravertebral, carotideo y
mediastino. Por este motivo, se revisa la via aérea en el
quirdfano por parte del Servicio de Otorrinolaringologia
objetivando un punto sangrante en amigdala derecha sin
otros hallazgos.



Figura 1. TC de cuello donde se visualiza enfisema
subcutdneo a nivel de pared cervical anterior, submandibular
y tordcico.

5. ¢Qué factores influyen en dicho tipo de
lesién?

a. Multiples intentos de intubacién.
. Tamafo inadecuado del TET.
c¢. Hinchado excesivo del
neumotaponamiento.
d. Traqueomalacia.

e. Todas ellas.

balén de

La respuesta correcta es la e.

La rotura traqueal estd favorecida por una serie de
factores mecdnicos y anatémicos. Entre los primeros
cabe destacar los multiples intentos de intubacién,
relacionados con intubaciones dificiles, el tamafio
inadecuado del TET, el uso de tubos de doble luz y
el empleo de fiadores para facilitar la intubacién, que
pueden sobresalir accidentalmente a través del extremo
distal del TET ylesionar directamentela pared traqueal,
asi como el uso de sondas de aspiracién y sondas
naso-orogastricas. El balén de neumotaponamiento
también puede contribuir a la lesién cuando se
produce un inflado excesivo o rdpido, asi como la
movilizacién del tubo con el balén ya hinchado. Las
caracteristicas anatémicas que predisponen a la rotura
traqueal incluyen, principalmente, la debilidad en la
triquea membranosa (mds frecuente en mujeres de
edad avanzada), malformaciones congénitas, como
la traqueomalacia, la enfermedad obstructiva crénica,
las lesiones inflamatorias del drbol traqueobronquial,
la presencia de masas mediastinicas y la debilidad

estructural por el uso de corticoterapia crénica. Es una
lesién que se produce de forma mis frecuente en nifios
y mujeres.

Presenta mejoria de la clinica y radiologica hasta
que 72 horas mds tarde asocia un nuevo empeoramiento
brusco, en probable relacion con movimiento del TET por
no conseguirse adecuada sedorrelajacion, con hipoxemia
progresiva (P/F minimo de 90) y aumento del enfisema
subcutdneo, corroborado todo ello en TC de control (. enfisema
mediastinico a tension, afectacion difusa del parénquima
pulmonar, con dreas de destruccion parenquimatosa
y consolidaciones parcheadas pulmonares bilaterales).
Se decide entonces trasladar a centro de referencia con
diagndstico de insuficiencia respiratoria aguda hipoxémica
secundaria a neumomediastino a tension.

6. ¢Qué tratamiento deberia plantearse
entonces?

a. Oxigenacién por membrana
(ECMO).

Asistencia ventricular.
Ventilacién de alta frecuencia (VAFO).
Actitud expectante.

Ninguna de ellas.

extracorporea

o o T

La respuesta correcta es la a.

Una de las principales indicaciones de iniciar
terapia con ECMO es la insuficiencia respiratoria
hipoxémica con un indice de oxigenacién mayor de 40
durante tres horas (mayor de 35 en caso de pacientes
pedidtricos) a pesar del tratamiento adecuado
instaurado.

A su llegada presenta insuficiencia respiratoria
hipoxémica a pesar de encontrarse con ventilacion
mecdnica invasiva (PEEP 9, Volumen tidal (Vt) 6 mi/
Kg, frecuencia respiratoria de 25 rpm) y FiO2 100%. Se
coloca drenaje mediastinico izquierdo (10 Fr) con salida
inmediata de aire, sin presentar posteriormente fuga aérea
(se retira a las 24 horas). Se realiza fibrobroncoscopia
en la que no se observa fuga aérea. Se repite TC que
incluye zona cervical, tordcica y abdominal (Figum 2),
en el que se describen hallazgos previamente mencionados,
asi como drea focal puntiforme de adelgazamiento de la
pared traqueal posterolateral a 2.2 cm de la carina, no
pudiéndose descartar solucion de continuidad. Dada la
insuficiencia respiratoria hipoxémica y el empeoramiento
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Figura 2. TC cervical-toricico-abdominal donde se visualiza enfisema cervical, abdominal y toricico, con predominio
del neumomediastino. En la segunda imagen se observa drea focal puntiforme de adelgazamiento de la pared traqueal

posterolateral a 2.2 cm de la carina.

pese a la optimizacion de pardmetros en el respirador (P/F
55), se decide inicio de soporte con ECMO V-A periférico
(canalizdndose vena yugular interna derecha con cinula
de 12 Fr y arteria cardtida derecha con cinula de 10 Fr),
con un flujo entre 1-1,5 L/min. Se dejan parametros en
respirador de proteccion pulmonar.

7. ¢Cudl/es son las condiciones para
retirar la asistencia?

a. Oxigenacién por membrana
(ECMO).

Asistencia ventricular.
Ventilacién de alta frecuencia (VAFO).
Actitud expectante.

Ninguna de ellas.

extracorporea

o o T

La respuesta correcta es la e.

A la hora de valorar retirar una asistencia con
ECMO se deben plantear las siguientes preguntas:
¢se ha retirado/resuelto la patologia que motivé la
indicacién del ECMO?, seguir en ECMO ofrece
mejor prondstico que su retirada? Y, por ltimo, spuede
la ECMO ayudar atin a que se resuelva la patologia del
paciente? Una vez contestadas estas preguntas se debe
prestar atencién a si el paciente presenta infeccién
incipiente o disfuncién orgdnica importante, motivos
que podrian desestimar la retirada de este.

Se coloca en prono durante 24 horas para favorecer el
drenaje mecdnico del neumomediastino (por compresion,
ya que estd localizado principalmente en region anterior
tordcica) y para mejorar la oxigenacion/ventilacion de la
region posterior de ambos pulmones (comprimidos por el
neumomediastino anterior) Yy, se realiza fibrobroncoscopia
con lavado de secreciones, tras lo cual presenta progresiva
mejoria de la hipoxemia que permite retirada de la
ECMO a las 72 horas del inicio. Se extuba de forma
programada al sexto dia de ingreso por mejoria clinica;
pudiéndose descender soporte respiratorio hasta gafas
nasales y, finalmente, mantenerse en ambiente.

Como hallazgo importante, en el momento de la
desconexion de la ECMO se observa trombosis de la cdnula
arterial. Se realiza posteriormente ventana de sedacion en
la que se objetiva hemiparesia derecha, por lo que se solicita
angio-resonancia magnética (RM) cerebral urgente en la
que se visualizan lesiones isquémicas agudas en ambos
hemisferios cerebrales (region gangliobasal izquierda y
parietooccipital derecha) con pequeria irregularidad de
calibre en arteria cardtida comin derecha proximal. Se
inician entonces medidas de proteccion cerebral (deciibito
supino, posicion de la cabeza a 0° normotension,
normovolemia, narmag/uemia, normotermia Yy
normocapnia) y tratamiento con dcido acetilsalicilico para
la prevencion secundaria de nuevos episodios. Presenta
posteriormente franca mejoria de la clinica con movilidad
del hemicuerpo derecho.



Figura 3. Algoritmo terapéutico.
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Se trata de un nisio de 7 arios, natural de Venezuela
y residente en Esparia desde hace 3 meses, con diagndstico
de Tetralogia de Fallot paliado a los 2 arios mediante
la colocacion de fistula de Blalock-Taussing obstruida
en la evolucion. Intervenido hace dos semanas para
reparacion completa de su cardiopatia mediante cierre
de comunicacion interventricular (CIV), ampliacion
de tracto de salida de ventriculo derecho y recreacion de
vdlvula pulmonar bicispide con segmento de orejuela
derecha. Presenta un postoperatorio marcado por fallo
derecho con derrame pleural bilateral significativo con
buen control con tratamiento conservador con diuréticos
y es dado de alta a domicilio las 48 horas previas con
leve derrame pericdrdico en tratamiento con colchicina y
tratamiento antiinflamatorio.

1. Respecto a la cardiopatia de base

que presenta el paciente, g qué

complicaciones deberiamos prestar

especial atencién por su frecuencia en el

postoperatorio inmediato?

a. Fallo ventricular derecho.

b. Fallo ventricular izquierdo con disfuncién
sistélica.

c. Bloqueo auriculoventricular (AV') completo.

d. Disfuncién segmentaria por traslocacién de

arterias coronarias.
e. Ay cson verdaderas.

La respuesta correcta es la e.

LaTetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita
cianosante mds frecuente, resultante de una lesién

conotruncal en la cual el defecto primario es una
desviacién anterior del septo infundibular. Como
resultado de esto se produce una dextroposicién
de la aorta con distintos grados de acabalgamiento
sobre el septo interventricular, una comunicacién
interventricular y una obstruccién al tracto de
salida de ventriculo derecho consecuencia de una
estenosis pulmonar, generalmente a nivel infundibular
(subpulmonar) o a nivel de la propia vélvula, lo que
condiciona, por una parte una disminucién al flujo
pulmonar y el menor desarrollo de la arteria y ramas
pulmonares asi como una hipertrofia ventricular
derecha.

La cirugia correctora se recomienda realizarla
dentro de los primeros meses de vida, consistente
en la reparacién de cada uno de los defectos, con
la liberacién de la estenosis pulmonar mediante la
colocacién de algun tipo de dispositivo valvulado o un
parche transanular que condiciona una insuficiencia
pulmonar libre. Es por esto caracteristico en el
postoperatorio inmediato la clinica de fallo derecho,
sobre todo diastélico, por una parte, por la hipertrofia
ventricular a la que se afiade la insuficiencia pulmonar
libre con aumento, por tanto, de volumen telediastélico
por desaparicién de vilvula pulmonar efectiva. Este
fallo ventricular derecho se objetiva clinicamente
por aparicién de derrames pleurales y ascitis con
necesidad de tratamiento diurético intensivo
(asociado a optimizacién de precarga), requiriendo en
ocasiones drenajes externos para su manejo. Por otra
parte, debido al cierre de la CIV puede producirse
como complicacién bloqueos AV de distintos grados
al dafiar la red de Purkinje que transcurre por dicho
territorio y que, en ocasiones, precisa de marcapasos
definitivo si no se recupera en dias sucesivos.



Debido a que no se realiza traslocacién de arterias
coronarias (salvo que exista alguna anomalia coronaria
asociada) no es tipica la disfuncién segmentaria ni la
isquemia por infarto, pero siempre deberiamos estar
alerta de esa complicacién si aparece por ser grave y
precisar cateterismo urgente.

Consultaen urgencias alas48 horas del alta por cuadro
de dificultad respiratoria con polipnea, supuracion a nivel
de herida quiridrgica en las iltimas horas y decaimiento
con sommnolencia, asi como anuria de 12 horas sin haber
presentado fiebre. A la exploracion fisica destaca mal
estado general con palidez-cianosis central, obnubilacion,
supuracion y eritema en extremo proximal de esternotomia
reciente, quejido con polipnea de 65 rpm y Sar02 90%. Se
encuentra taquicdrdico a 180 lpm e hipotenso con TA
55/30 mmHg. En la auscultacion cardiaca y pulmonar
presenta soplo sistolico y buena entrada de aire bilateral. A
nivel abdominal se constata distension abdominal y dolor
a la palpacion con hepatomegalia de 1 — 2 centimetros.

2. Ante esta situacién, ¢cual seria su
actitud inicial?

a. Extraccién de analitica y hemocultivos e iniciar
antibioterapia.

b. Extraccién de analitica y hemocultivos y en
funcién de resultados decidir actitud debido a
que no ha tenido fiebre.

c. Extraccién de analitica y hemocultivos, iniciar
antibioterapia y expansién con volumen.

d. Iniciar oxigenoterapia, extraer analitica vy
hemocultivos, administrar antibioterapia y
expansién con volumen.

e. Iniciar oxigenoterapia, extraer analitica y

hemocultivos y expansién con volumen.
La respuesta correcta es la d.

Nos encontramos ante un caso de shock
descompensado en el que las primeras orientaciones
diagnoésticas son el origen infeccioso (shock séptico),
que estemos ante un caso de taponamiento cardiaco
(shock obstructivo) o que se estén dando ambos a la
vez.

Aunque la definicién de sepsis y terminologia
relacionada no estd tan claramente estandarizada en
pediatria como en adultos, por consenso, hasta ahora
se utilizaban los criterios Goldstein (2005):

* Sepsis: Disfuncién amenazante para la vida
causada por una respuesta disrregulada ante la
infeccién en la que deben cumplirse, al menos, dos
de los siguientes cuatro criterios:

= Temperatura: > 38,5°C 0 < 36°C.

— Leucocitosis o leucopenia.

— Taquicardia o bradicardia > 2DE.

— Taquipnea > 2 DE.
*Debe estar presente entre los criterios el de la
temperatura o la alteracion leucocitaria de forma
obligada.

* Shock séptico: sospecha de infeccién que asocia
algin tipo de disfuncién orgénica, ya sea bien
disfuncién cardiovascular o algin signo de
hipoperfusién tisular con hipotensién asociada a
pesar de una adecuada resucitacién con liquidos.

Por otra parte, el shock obstructivo supone una
disminucién de volumen sistélico (y, secundariamente
del gasto cardiaco) bien por una obstruccién a la salida
del ventriculo izquierdo y aumento de postcarga, o
bien por una compresién cardiaca a la entrada del
ventriculo derecho con disminucién de la precarga
como, por ejemplo, un taponamiento cardiaco.

Aunque no podamos saber de inicio cual es la
etiologia del shock en este paciente, en ambos casos
estaria indicado canalizacién de via periférica o de
un acceso de venoso de forma rdpida en menos de
5 minutos, extraccién de gasometria, analitica y
hemocultivos pese a ausencia de fiebre. En cuanto a las
medidas a realizar, siguiendo la resucitacion ABCDE
deberemos indicar la administracién de oxigenoterapia
para mantener un correcto aporte de oxigeno a
los tejidos y cerebro, asi como disminuir trabajo
respiratorio e iniciar de forma precoz la resucitacién
con fluidoterapia a 10 ml/kg para optimizacién de la
precarga en ambos escenarios, reevaluando tras cada
aporte de volumen, sin exceder los 40-60 ml/kg en
la resucitacién inicial. En cuanto a la antibioterapia,
pese a que en este caso el paciente no ha tenido fiebre
esto no es un criterio excluyente de sepsis, por lo que
ante la sospecha o posibilidad de etiologia infecciosa
y la situacién de gravedad debe cubrirse siempre con
antibioterapia de amplio espectro de forma precoz
en la primera hora hasta los cultivos definitivos, ya
que el no hacerlo ha demostrado un aumento de la
mortalidad.

Se extrae, por tanto, analitica y hemocultivos, se
inicia expansion con suero fisioldgico a 10 mil/kg y se inicia
antibioterapia de amplio espectro cubriendo gérmenes



nosocomiales por antecedente de hospitalizacion reciente,
admnisitrandose meropenem para cobertura de Gram
negativos y teicoplanina para cobertura de Gram positivos.
Tras dos expansiones con volumen a 10 mi/kg persiste
misma situacion de taquicardia de 160 lpm e hipotension
con mejoria transitoria de polipnea y saturacion 02 100%
con mascarilla reservorio, mala perfusion, obnubilacion
y acidosis metabdlica grave con hiperlactacidemia de 9

mmol/L.

3. En este momento, ¢cuil seria su
siguiente actitud a seguir?

a. Iniciar soporte vasoactivo con dopamina por via
periférica.

b. Iniciar soporte vasoactivo con adrenalina por via
periférica.

c. Iniciar soporte vasodilatador con urapidilo por
via periférica para mejorar la mala perfusion
distal.

d. Realizar nueva expansién de volumen a 20 ml/kg
puesto que hasta que no se administre al menos
40 ml/Kg no se debe plantear el inicio de soporte
vasoactivo.

e. Canalizar via central e iniciar soporte vasoactivo
por ésta.

La respuesta correcta es la b.

Segin la dltima Campana de Surviving Sepsis
se recomienda el inicio precoz de soporte inotrépico
en pacientes sépticos, siendo el firmaco actualmente
de eleccién en pediatria la adrenalina debido al alto
porcentaje de disfuncién cardiaca en éstos. Ademds,
se recomienda el inicio de agentes vasoactivos por via
periférica de forma diluida en caso de no disponer de
una via central para que ello no suponga retraso en el
inicio de éstos.

Se inicia por tanto soporte inotrépico con
adrenalina a 0,1 pg/kg/min por via periférica y se
realiza ecocardiograma en el que se objetiva colapso
parcial de auricula derecha secundario a derrame
pericardico grave global con funcién ventricular
izquierda en limite de normalidad (FEVI 45%) segtin
se muestra en la Figura 1 y 2 que condiciona una
situacién de pretaponamiento cardiaco.

Figura 1. Ecocardiograma apical 4C. Se objetiva liquido
ecogénico alrededor de AD comprimiendo parcialmente y
con menor ecogenicidad rodeando todo el VI.

Abreviaturas. AD: Auricula Al:

izquierda. VI: Ventriculo izquierdo.

derecha. Auricula

Figura 2. Paraesternal eje corto donde se visualiza VI
rodeado por liquido de menor ecogenicidad.

Se decide intubacién del paciente tras inicio
de soporte vasoactivo bajo sedacién con ketamina y
rocuronio sin incidencias y se avisa a Cirugia Cardiaca
para drenaje de derrame pericardico. Se drena derrame
desde plano subcostal con ventana subxifoidea con
salida de gran cantidad de liquido de caracteristicas
purulentas de probable origen bacteriano (pH <7,
leucocitos 80.000/ul con PMN 95% y glucemia < 2
mg/dl), con aislamiento posterior precoz de cocos
gram positivos en tincién Gram.

Tras esto se reciben los resultados analiticos en los
que presenta un fracaso renal agudo con una creatinina
de 1.3 mg/dl con urea de 100 mg/dl e iones en rango,
elevacion de reactantes de fase aguda con PCR 12,6

mg/dl y PCT 150 ng/ml y coagulopatia grave con



actividad de protrombina de 28%, INR 2.6, T'TPa
143 segs y fibrinégeno de 170 mg/dl por lo que se
administra una dosis de vitamina K. En el hemograma
se observa una leucopenia de 2.300/ul con neutréfilos
de 2.000/ul y plaquetas y hemoglobina en rango.
Presenta una mejoria inicial tras el drenaje del
derrame pericdrdico y la intubacién, con descenso
de lictico a 3 mmol/l y prictica normalizacién de
equilibrio dcido-base pero, progresivamente en las
horas siguientes presenta un deterioro hemodinidmico
significativo con tendencia progresiva a hipotensién
con TAM 40 — 45 mmHg que requieren aumento de
soporte vasoactivo con adrenalina hasta 0.15 pg/kg/
min, noradrenalina hasta 0.35 pg/kg/min, asi como
inicio de vasopresina que se aumenta hasta 1.2 mUi/

kg/min.

4. ;Cual seria su actitud a continuacién?

Iniciar milrinona.

Iniciar dopamina.

Administrar dosis de adrenalina.
Administrar hidrocortisona.

La opcién a y d son correctas.

o pp TP

La respuesta correcta es la d.

La administracién de corticoides estd indicada

en situaciones de shock resistente a catecolaminas y
en pacientes con riesgo, sospecha o demostraciéon de
insuficiencia suprarrenal. Los pacientes con riesgo de
insuficiencia suprarrenal incluyen:

* Tratamiento previo con esteroides.

* Sepsis grave con lesiones purpuricas.

* Anormalidades pituitarias o adrenales ya conocidas.

En estos casos, se recomienda iniciar
hidrocortisona tras test de estimulo de ACTH a dosis
de 25 mg/m?/dosis en bolo cada 6 horas intravenoso.

Se ariade terapia corticoidea sin mejoria, persistiendo
situacion de inestabilidad hemodindmica con tension
arterial <pl10 para edad, talla y sexo que precisa
dosis altas de soporte vasoactivo. Se evidencia pese a
ello un empeoramiento en la acidosis metabilica con
hiperlactacidemia en aumento. Se solicita valoracion
cardioldgica urgente donde se objetiva disfuncion
ventricular izquierda grave con fraccion de eyeccion del
25% sin reacumulacion de derrame pericdrdico tras su
drenaye.

5. Ante esta situacidn, ¢cual cree que seria
el paso mas correcto a seguir?

a. Afadir levosimendan.

b. Avisar a cirugia cardiaca para canulacién y
asistencia en ECMO.

c. Afadir milrinona.
Administrar nueva carga de volumen.

e. Aumenta dosis de adrenalina y noradrenalina

hasta llegar a 0,5 pg/kg/min.
La respuesta correcta es la b.

Ante un cuadro de shock refractario que persiste
a pesar de agentes inotrépicos y vasopresores y con
un adecuado mantenimiento de la homeostasis
metabdlica y hormonal (corticoides), estarfa indicada
la asistencia en ECMO (oxigenacién por membrana
extracorpérea)

En este punto nos encontramos ante un shock
séptico refractario secundario a una pericarditis
purulenta con disfuncién cardiaca grave asociada sin
que se haya conseguido estabilidad hemodindmica
pese a optimizacién de precarga y tratamiento
médico con agentes vasopresores, inotrépicos e
hidrocortisona. Es por ello, que se decide canulacién
urgente y asistencia en ECMO veno-arterial central
dejindose pardmetros de reposo en respirador para
evitar dafio pulmonar asociado a ventilacién mecdnica
e intentando mantener el pulmén adecuadamente
reclutado.

Tras la entrada en ECMO se consiguen flujos
de sangre en torno a 120 mi/kg/min manteniendo un
gasto cardiaco en forno a 2,5 — 3L/m’ y encontrindose
adecuadamente desprecargado el ventriculo izquierdo.
Pese a ello y a que se consigue lavado de lactico con una
sv02 > 60%, mantiene importante estado de vasoplejia
en las siguientes 24 horas con necesidad de mantener
soporte vasopresor con noradrenalina y vasopresina a dosis
similar a la entrada en ECMO para mantener tensiones
arteriales optimas.

En lo que respecta a la funcion renal, desde el ingreso
mantiene una situacion de oligoanuria con fracaso renal
con elevacion de creatinina a 1,3 mg/dl con una situacion
de hipervolemia tras la expansion con volumen durante la
fase de resucitacion inicial del shock séptico.




6. Cual seria la medida mas adecuada a
tomar en este momento?

a. Iniciar tratamiento diurético intensificado.
b. Administrar volumen para optimizar la precarga.
c. Colocar un catéter de didlisis peritoneal e iniciar
pases.
Iniciar hemodiafiltracién veno-venosa continua.
e. Iniciar plasmaféresis.

La respuesta correcta es la d.

En pacientes con shock en situacién de
anuria, oliguria o sobrecarga de volumen y que
han sido reanimados adecuadamente con liquidos,
se recomienda el empleo de hemofiltraciéon o
hemodiafiltracién veno-venosa continua (HFVVC o
HDFVVC), y valorar inicialmente asociar pulsos de
hemofiltracién de alto flujo (>40 ml/kg/hora), ya que
puede contribuir a aclarar mediadores de inflamacién.
En este caso en concreto ademds seria recomendado
optar por una modalidad que incorporase la didlisis
debido al fallo renal con elevacién de urea, aunque
mantenga iones en rango. Su uso debe ser precoz, ya el
prondéstico en nifios tanto con fallo renal agudo como
en situacién de hipervolemia empeora, y el empleo
de dichas técnicas de depuracién extrarrenal mejora
el balance de liquidos, la oxigenacién y disminuye
el trabajo cardiaco. En nifios con shock séptico las
técnicas de depuracién continua son mejor toleradas
que las intermitentes y que la didlisis peritoneal,
ademids de ser mds rdpidas y eficaces que ésta ultima
sobre todo en cuanto al manejo de la situacién de
sobrecarga hidrica.

Tras la canulacion en ECMO se inicia de forma
precoz en las siguientes horas terapia de depuracion
extrarrenal mediante HDFVVC, realizdndose pulsos de
hemafiltracion de alto flujo a 40 mi/kg/hora durante las
primeras horas de la terapia con el objetivo de conseguir
un aclaramiento de citoquinas y otros mediadores
inflamatorios. En el caso de este paciente se ariadic ademds
terapia dializante por fracaso renal con uremia elevada
pese a iones en rango en el momento del inicio de la terapia.

Se aislo en hemocultivo inicial y en liquido purulento
drenado de mediastino cocos gram positivos en cadenas,
presenmndo posz‘eriormenz‘e rash cutdneo caracteristicos,
por lo que se ajustd tratamiento antibidtico segiin
Sfuncion renal y se cambic teicoplanina por linezolid por
menor toxicidad renal y efecto antitoxina, manteniendo
inicialmente meropenem hasta negatividad de cultivos
para micmorganismas gram negatiws. Posteriormente, tras
aislamiento definitivo de Streptococo pyogenes, se desescald
antibioterapia desde linezolid a ampicilina y clindamicina
durante 5 dias por el efecto antitoxina, cumpliendo un
total de 21 dias de antibioterapia. Durante las primeras
horas debido a la aparicion de rash cutdneo compatible
con shock toxico recibid ademds inmunoglobulinas en dos
dosis a 1g/kg IV. A nivel infeccioso presentd una evolucion
Jfavorable consiguiendo la esterilizacion de los cultivos tras
el inicio de la antibioterapia.

Tras las primeras 48 horas de inestabilidad
hemodindmica condicionada por situacion de escape
capilar y vasoplejia presentd una evolucion favorable,
pudiendo retirar fodo soporte presor y recuperacion de
Sfuncion cardiaca, siendo retirada la asistencia en ECMO
tras 6 dias de ingreso. A nivel renal, tras la retirada
de ECMO se retird terapia de depuracion extrarrenal
continua  inicidndose  tratamiento  diurético  para
mantener diuresis por persistencia de oliguria que fuvo
que intemy‘icarse con varios fdrmacos, pero consiguimdo
de forma progresiva resolucion de fracaso renal agudo con
normalizacion de creatinina, iones, filtrado glomerular y
situacion de euvolemia previo al alta. A nivel neuroldgico
no tuvo ningin evento grave ni secuela objetivable y al
despertar presentd una exploracion neuroldgica acorde a
su edad tras fase inicio de delirio hipoactivo secundario
a situacion de gravedad previa. Finalmente fue dado de
alta a planta tras 21 dias de ingreso sin lesiones residuales
ariadidas a nivel cardiaco ni renal con diagndstico de shock
séptico secundario a pericarditis purulenta probablemente
en contexto de cirugia cardiaca reciente.




Figura 3. Esquema de manejo de shock en pediatria.
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CASO CLINICO: CUANDO NO HAY QUIEN
APAGUE EL INCENDIO DEL GEREBRO

Autor: Ismael Labiano Fuente. Tutor: Javier Gil Anton. Hospital Universitario Cruces. Barakaldo. Bilbao.

Una nifia de 4 asios y 7 meses sin antecedentes
médico quiriirgicos de interés es atendida por el equipo de
emergencias extrahospitalaria por episodio de desconexion
del medio, secreciones orofaringeas, hipotonia y palidez
de 3 minutos de duracion sin fiebre asociada. Ante cese
del cuadro y estabilidad de la paciente a la valoracion es
trasladada a las urgencias de su hospital. En urgencias,
realiza 2 episodios de inconsciencia con rigidex
generalizada, movimientos tonicos de extremidades y
desviacion de la mirada por lo que ante sospecha de crisis
epiléptica activa se realiza una aproximacion ABCDE y
la clinica cede tras administracion de midazolam (MDZ)
endovenoso. Posteriormente, repite cuadro de crisis tratada
de igual manera.

Tras anamnesis dirigida, refieren proceso febril
autolimitado de hasta 40°C de 3 dias de duracicn de inicio
hacia 4 dias con posterior aparicion de un exantema en cara
y raiz de extremidades y junto al cese de la frebre. Asimismo,
refieren que la paciente presentaba irritabilidad y ligera
somnolencia con episodios de agresividad desde hacia 48
horas. En la exploracion fisica en urgencias se hallo un
dnico hallazgo de exantema macular en ambas mejillas
y en tronco y extremidades con constantes normales para

su edad.

1. Ante el primer episodio de crisis
epiléptica en esta paciente, scudles serian
los pasos a realizar a continuacién?

a. Realizar una tomografia computarizada craneal
ante sospecha de proceso intracraneal.

b. Realizacién de puncién lumbar diagnéstica ante
sospecha de proceso infeccioso.

c. Realizar una analitica sanguinea para despistaje,
entre otras, de alteraciones en glucemia, natremia
y calcemia.

d. Realizar anilisis de tdxicos en orina ante la

sospecha de intoxicacién.
e. Todas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

Cuando un nifio presenta alteraciéon de la
(desde disminucién del nivel de
consciencia como letargia o coma hasta cambios de
personalidad) asociado o no a procesos convulsivos en
contexto de cuadro febril, es fundamental sospechar
una meningitis o encefalitis de diferentes etiologias.
Es por ello que se recomienda realizar un despistaje
de pruebas complementarias para poder realizar la
aproximacién diagnéstico-terapéutica (Tabla 1).

Se recomienda realizar wuna prueba de
neuroimagen como la tomografia computarizada (TC)
craneal para despistaje de causas que requieran una
intervencién médico-quirtrgica (tumor intracraneal,
sangrado, estigmas de encefalitis, etc.). Asimismo,
dado el antecedente de fiebre, conviene descartar
datos de infeccién en LCR realizando una puncién
lumbar donde caracteristicamente podremos observar
una pleocitosis junto otros hallazgos que podrian
enfocar la sospecha diagndstica, como el andlisis
rapido mediante reaccién en cadena de la polimerasa
(PCR) de multiples microorganismos en LCR. Una
analitica sanguinea permitird descartar alteraciones
hidroelectroliticas, renales, hepéticas o metabdlicas
que pudiesen justificar la clinica de alteracién del nivel
de consciencia y una aparicién de crisis epiléptica.
Las intoxicaciones por diferentes sustancias podrian
tener una presentacién clinica neurolégica como la
de nuestra paciente. Por lo tanto, todas las pruebas
mencionadas serian de interés en este caso concreto.
Asimismo, ante persistencia de la clinica se deberia
evaluar la necesidad de una monitorizacién mediante
video-electroencefalograma (VEEG) para valorar
persistencia de crisis epilépticas focales o generalizadas

consciencia



Tabla 1. Criterios diagnésticos de encefalitis.

Criterio mayor Criterios menores

Fiebre 2 38°C en las 72 horas antes o después del debut clinico

Alteracién del estado mental
(disminucién o alteracién del
estado de consciencia, letargia
o cambios de personalidad)
durante mas de 24 horas sin otra
causa que justifique la disfuncién

neurolégica o
& encefalitis

Convulsiones focales o generalizadas no atribuibles a comorbilidad previa

Nueva focalidad neurolégica

Pleocitosis en el liquido cefalorraquideo

Neuroimagen con alteraciones del parénquima cerebral sugestivas de

Electroencefalograma compatible con encefalitis no atribuible a otra causa

Encefalitis posible: Criterio mayor + 2 criterios menores

Encefalitis probable: Criterio mayor + > 3 criterios menores

o un estado epiléptico no convulsivo (EENC) ademads
de cambios en la actividad de fondo compatibles con
encefalitis.

Se realiza una T'C craneal sin patologia intracraneal
aguda. En la analitica sanguinea no se observan
alteraciones hidroelectroliticas, renales o hepdticas que
Justificasen la clinica. Se realiza una puncion lumbar
con pleocitosis de 10 células/mcl, (100% de linfocitos)
con glucorraquia y proteinorraquia normal. Se realiza
una PCR miiltiple que resulta negativa para E. coli
H. influenzae, L. monocytogenes, IN. meningitidis, S.
agalactiae, S. pneumoniae, Citomegalovirus, Enterovirus,
Virus Herpes Simple 1 y 2, Virus Herpes Humano 6,
Virus Varicela-Zoster, Paraechovirus y Cryptoccocus
gattii. Ante estos hallazgos, se decide ingreso en planta
para observacion.

A su llegada a planta, dada la sospecha de probable
encefalitis, se inicia tratamiento con aciclovir endovenoso
y se realiza vEEG donde descarta ausencia de actividad
epilpetiforme y destaca una actividad de fondo
moderadamente lentificada.

Durante las primeras horas de estancia en planta de
hospitalizacion, realiza un episodio de crisis generalizada
con mirada fija, hipotonia y ausencia de sacudidas de
extremidades de 9 minutos de duracion por lo que se
realiza una aproximacion ABCDE repitiéndose dosis
de MDZ endovenoso y asociando levetiracetam (LEV)
con cese de la crisis. Posteriormente, repite hasta 2 nuevos
episodios compatibles con crisis epiléptica por lo que tras

estabilizacion se decide ingreso en Cuidados Intensivos
Pedidtricos (CIP) a las 48 horas de inicio de la clinica
comicial. A su ingreso se realiza nuevo registro de vEEG

con hallazgo de EENC bihemisférico.

2. ¢Cual de las siguientes definiciones
sobre el estatus epiléptico y sus tipos es
falsa?

a. Estatus epiléptico establecido: crisis epiléptica
que no se controla tras el uso de benzodiacepinas
como tratamiento de primera linea.

b. Estatus epiléptico refractario: crisis epiléptica que
persisten a pesar del uso adecuado de firmacos de
primera linea y segunda linea.

c. Estatus epiléptico suprarrefractario:  crisis
epiléptica que persisten mds de 24 horas tras
inducir coma anestésico y a pesar de tratamientos
adicionales, como inmunomoduladores o dieta
cetogénica.

d. NORSE: estatus epiléptico refractario de
etiologia desconocida que ocurre sin antecedente
previo de epilepsia.

e. FIRES: estatus epiléptico refractario que ocurre
en pacientes con epilepsia estructural tras una
infeccion viral activa del sistema nervioso central.

La respuesta correcta es la e.



Tabla 2.'T1 y T2 para los distintos tipos de EE.

EE ténico-clénico generalizado

EE focal

EE no convulsivo

Se define como estatus epiléptico (EE) como
crisis epiléptica anormalmente prolongada (punto de
tiempo T1) que puede tener consecuencias a largo
plazo como dafio o muerte neuronal si persisten
durante un determinado tiempo (punto de tiempo
T2) o varias crisis que se repiten sin recuperacién del
nivel de consciencia. Dependiendo del tipo de estatus
epiléptico varia el T1 y el T2 (Tabla 2). Cuanto mas
tiempo persista el estatus epiléptico menos probable
es el cese espontdneo, es mas dificil su control y existe
una mayor morbimortalidad.

Asimismo, existen subtipos de EE. El EE
establecido se define como una crisis que no cede tras
la administracién de tratamiento de primera linea,
tipicamente benzodiacepinas. Este es un momento
critico que obliga a escalar a firmacos de segunda
linea. El EE refractario se diagnostica cuando la
crisis persiste a pesar del uso secuencial y adecuado
de farmacos de primera linea y segunda linea. E]1 EE
suprarrefractario se refiere a crisis persistentes mds alld
de 24 horas después de inducir coma anestésico, incluso
con intervenciones avanzadas como inmunoterapia,
dieta cetogénica o inmunomoduladores. Este
escenario es altamente complejo y requiere medidas
multidisciplinarias. El término NORSE (New-Onset
Refractory Status Epilepticus) engloba casos de estatus
epiléptico refractario de etiologia no identificada y
sin antecedentes previos de epilepsia. El sindrome
FIRES (Febrile Infection-Related Epilepsy Syndrome)
es una subcategoria de NORSE. Se caracteriza por la
aparicién de estatus epiléptico refractario en pacientes
sin antecedentes de epilepsia estructural, tras un
episodio febril previo (de 2 semanas a 24 horas antes
del inicio de las crisis). No requiere que exista una
infeccién viral activa del sistema nervioso central, sino
que el episodio febril puede ser inespecifico.

Ante los hallazgos del vEEG se decide inicio de
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tratamiento antiepiléptico en la unidad de CIP

3. ¢Cudl de las siguientes secuencias

es la mas adecuada considerando
recomendaciones actuales sobre el
manejo farmacolégico del estatus

epiléptico en pediatria?

a. Midazolam intravenoso > Levetiracetam
intravenoso - perfusién continua de midazolam
si persisten las crisis, previo a intubacién
endotraqueal si precisase.

b. Diazepam intravenoso - Fenitoina intravenosa
— coma anestésico con midazolam sin intubacién
endotraqueal.

c. Diazepam rectal - Acido valproico intravenoso
-> perfusién continua de propofol si persisten las
crisis.

d. Fenobarbital intravenoso >  Lorazepam
intravenoso - Intubacién y anestesia general con
tiopental.

La respuesta correcta es la a.

Las benzodiacepinas (MDZ, diazepam) son
el tratamiento de primera linea en el manejo del
estatus epiléptico (EE) debido a su rdpida accién y
eficacia comprobada para controlar las crisis agudas.
Su administracién permite un control temprano del
EE en muchos casos, evitando asi la progresién a un
estatus epiléptico refractario (EER) y reduciendo el
riesgo de dafio neurolégico. Se recomienda repetir la
dosis de benzodiacepinas en 3 — 5 minutos antes de
escalar el tratamiento. Tienen mayor eficacia cuando se
administran por via intravenosa, en comparacién con
vias de absorcién mds erriticas como la intramuscular,
intranasal o rectal. No hay que olvidar la importancia



de identificar y tratar alteraciones metabdlicas
subyacentes como la hiponatremia o la hipocalcemia,
que son causas potenciales de crisis epilépticas en la
edad infantil.

Entre los firmacos de segunda linea se encuentran
los firmacos antiepilépticos (FAE) como el dcido
valproico (VPA), la fenitoina (PHT) o la fosfenitoina,
y el levetiracetam (LEV). De estos, el LEV suele ser
la primera opcién por su buen perfil de seguridad y
tolerancia, ya que no presenta hepatotoxicidad (como
ocurre con el VPA en pacientes con hepatopatias o
trastornos metabdlicos) ni riesgo de arritmias graves
durante su administracién intravenosa (como la
PHT). Ademsis, el LEV tiene menos interacciones
farmacoldgicas, lo que lo convierte en una opcién mds
simple y segura en entornos criticos. Aunque el VPA 'y
la PHT siguen siendo opciones vilidas, se utilizan con
precaucién en casos seleccionados. Antes de escalar a
la tercera linea, se recomienda combinar 2 o incluso 3
de estos farmacos para optimizar el control de las crisis.
En estudios recientes, se ha mencionado la lacosamida
(LCM) como una alternativa prometedora, aunque
su evidencia atin es limitada, y el fenobarbital (PB)
continda siendo una opcién en ciertos protocolos.

A partir de la tercera linea, el ingreso en una
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP)
es altamente recomendable. En esta fase, se emplean
firmacos en perfusién continua (PC) como las
benzodiacepinas (MDZ, como primera opcién),
propofol, ketamina, clonazepam (CZP) o incluso
barbitiricos como el tiopental o fenobarbital. Al
utilizar muchos de estos firmacos a dosis elevadas
se induce un coma anestésico con el objetivo de
interrumpir la actividad epiléptica. Es por esto y los
efectos adversos que pueden asociar estos firmacos
(depresién respiratoria, hipotensién arterial, entre
otros) que se requiere de medidas de monitorizacién
continua y soporte de cuidados intensivos (ventilacién
mecdnica, uso de vasopresores, etc.). En el caso
concreto del midazolam, dosis de hasta 6 — 10 mcg/
kg/min pueden permitir mantener la respiracién
espontdnea, evitando la intubacién sistematica, aunque
esta es obligatoria si se requiere una mayor dosis para
el control de las crisis o si apareciese una depresion
respiratoria a dosis menores.

Este enfoque escalonado en el tratamiento del EE
busca maximizar la eficacia terapéutica para control
del EE, mientras se minimizan los riesgos asociados
al tratamiento del estatus epiléptico.

Ante los hallazgos de EE, se decide inicio de VPA y
posteriormente PC de MDZ hasta 8 mcg/kg/min siendo las
medidas ineficaces para el freno del EE diagnosticandose
asi de EE refractario. Dada los antecedentes de cuadro
Jfebril y la ausencia de evidencia de patologia estructural se
establece la sospecha diagndstica de FIRES en contexto de
una posible encefalitis de etiologia por filiar. Por esa razon,
se inician megabolus de corticoides con metilprednisolona a
30 mg/kg, Asimismo, se escala rapidamente a la mdxima
dosis de los FAE mencionados.

Con intencion de llegar al diagndstico etioldgico se
extrae estudio amplio incluyendo pruebas sanguineasy en
LCR de encefalitis infecciosas y autoinmunes tipicas en la
edad pedidtrica. Se solicita una RM cerebral que informa
de hipocampos de aspecto tumefacto con aumento de serial
y restriccion a la difusion que plantea el diagndstico
diferencial entre edema citotixico debido al estatus
epiléptico vs. encefalitis limbica del tipo autoinmune.

Al 7° dia de ingreso, persisten numerosas crisis tanto
clinicas como eléctricas en neuromonitorizacion por lo que
secuencialmente se van ariadiendo diferentes FAEs como
la LCM. Se realiza prueba terapéutica con ketamina
con ausencia de respuesta ante las crisis. Las pruebas
complementarias iniciales resultan negativas por segunda
vez para etiologias infecciosas y queda pendiente de recibir
el panel de encefalitis autoinmune ya que no se realiza en
el centro.

4. Antelasospecha de FIRES, ¢cuél seria
la secuencia terapéutica que deberiamos
seguir en esta paciente?

a. Inicio de inmunoglobulinas intravenosas (IGIV)
2 g/Kgen 2 -5 dias.

b. Iniciar dieta cetogénica de manera enteral o
parenteral.

c. Iniciar dieta cetogénica de manera enteral o
parenteral y Rituximab IV.

d. Iniciar dieta cetogénica de manera enteral o
parenteral y Anakinra IV

e. Esperar a que los megabolus de corticoides hagan
efecto.

La respuesta correcta es la d.

Inicialmente, se recomienda el inicio del
tratamiento del EE segin las guias generales,
intentando identificar de manera rdpida alguna
etiologia tratable. A partir de las 48-72 horas de
persistencia del EE con diagnéstico de NORSE



o FIRES, segin las guias actuales de manejo, se
recomienda afiadir a los FAES ya empleados firmacos
inmunomoduladores. En primera linea estin los
megabolos de corticoides (metilprednisolona IV 20-
30 mg/kg/dia durante 3-5 dias) o la administracién de
inmunoglobulinas (IGIV 2 g/kg en 2 — 5 dias).

Si no hay una respuesta completa y persiste
la clinica comicial a los 7 dias del inicio del cuadro,
se recomienda el inicio de dieta cetogénica en
todos los pacientes pedidtricos junto con firmacos
inmunomoduladores de segunda linea.

La dieta cetogénica se ha mostrado prometedora
en el control de crisis en pacientes con FIRES y otros
tipos de EE refractario, ya que la cetosis puede ejercer
un efecto anticonvulsivante y neuroprotector. Iniciar
esta dieta tempranamente puede contribuir a mejorar
el pronéstico neuroldgico a largo plazo, especialmente
en aquellos pacientes refractarios a los firmacos
habituales.

Si se ha identificado un anticuerpo sospechoso
de ser el causante del cuadro, se recomienda afiadir
Rituximab endovenoso. Por el contrario, si no se
ha identificado un anticuerpo o se espera que los
resultados de estos no estén disponibles en una
semana, se sugiere iniciar un antagonista de la IL-
1R, como Anakinra, o un antagonista de la IL-6,
como Tocilizumab. Si la clinica persiste a pesar de
estas medidas, se deberia afiadir el otro firmaco de
segunda linea que no se haya utilizado previamente
(por ejemplo, si se inicié Rituximab, se recomendaria
afiadir Anakinra o Tocilizumab). Existe también la
posibilidad de realizar plasmaféresis, siempre y cuando
esta no retrase la administracién de los otros firmacos
mencionados.

Ante la persistencia de la clinica y tras descartarse
nuevamente la etiologia infecciosa, se decide iniciar
inmunoglobulinas endovenosas (IGIV), dieta
cetogénica y Anakinra debido a la falta de resultados de
autoinmunidad. El noveno dia de ingreso, la paciente
presenta un empeoramiento respiratorio con signos de
distrés respiratorio y un aumento en las necesidades de
oxigenoterapia, llegando a requerir una FiQ, de 0,5.
Una radiografia de tirax confirma el diagndstico de
neumonia aspirativa. Dada la persistencia de la clinica
neuroldgica, con fluctuaciones en el nivel de consciencia, y la
insuficiencia respiratoria, se decide proceder con intubacion
endotraqueal y conexion a ventilacion mecdnica.

Al11° dia de evolucion clinica, y ante la persistencia de
numerosas crisis epilépticas refractarias a los tratamientos
instaurados, se decide iniciar coma anestésico con tiopental

(hasta una dosis mdxima de 12,5 mg/kg//}) tras retirar
la perfusion continua de midazolam. Tras esta medida,
se logra una supresion completa del 100% de la actividad
cerebral, lo que permite optimizar el tratamiento hasta
alcanzar un patron de brote-supresion, que es el objetivo
en estos casos.

El 14° dia, la paciente desarrolla un cuadro de
inestabilidad hemodindmica marcada, diagnosticandose
un shock de caracteristicas distributivas, con lactato
elevado hasta 13 mmol/L. Ante la presencia de
dispositivos invasivos, se decide realizar extraccion de
analitica sanguinea, destacando leucopenia, y se obtienen
hemocultivos centrales y periféricos, cepillado bronquial y
urocultivos. La paciente requiere medidas hemodindamicas
agresivas, incluyendo fluidoterapia (hasta 40 mil/kg) y
el uso de farmacos vasopresores: perfusion continua de
noradrenalina (hasta 2 mcg/kg/min), adrenalina (0,3
mcg/kg/min) y vasopresina (0,07 U/kg/h) para mantener

la presion arterial.

5. ¢Cual de las siguientes opciones sobre
los efectos adversos de los firmacos
empleados en comas anestésicos en el
contexto de FIRES es incorrecta?

a. El tiopental puede causar hipotensién severa
debido a su efecto vasodilatador y depresor
miocdrdico y requiere una monitorizacién
intensiva por su potencial para inducir
inestabilidad hemodindmica.

b. El midazolam en perfusién continua puede
provocar depresién respiratoria e hipotension,
aunque en dosis moderadas permite mantener la
respiracién espontinea.

c. El propofol es una opcién segura en comas
prolongados por su bajo riesgo de acidosis
metabdlica o sindrome de infusién.

d. La ketamina tiene un perfil favorable en FIRES
por su efecto neuroprotector y su capacidad para
mantener la presién arterial, aunque puede causar
hipertensién en dosis elevadas.

e. El uso prolongado de barbitiricos como el
tiopental puede llevar a inmunosupresién y
aumentar el riesgo de infecciones secundarias.

La respuesta correcta es la c.

El tiopental, uno de los barbitiricos mds



utilizados en contexto de coma anestésico para control
del EE en fases refractarias, tiene efectos vasodilatador
y depresor cardiaco importante causando hipotensién
severa e inestabilidad hemodindmica, lo que demanda
vigilancia constante y, en ocasiones, soporte vasopresor.
Por su parte, el midazolam es un sedante eficaz, pero
en perfusiones prolongadas puede inducir depresién
respiratoria e hipotensién, aunque a dosis moderadas
permite mantener la respiracién espontinea sin
necesidad de intubacién inmediata. La ketamina,
conocida por sus propiedades neuroprotectoras y su
capacidad para preservar la presién arterial, puede
desencadenar hipertensién a altas dosis, pero su
perfil hemodindmico puede ser beneficioso en tanto
que el resto de firmacos suelen causar hipotensién.
Finalmente, el uso prolongado de barbitiricos como
el tiopental estd asociado a inmunosupresion, lo que

Algoritmo 1. Actuacién de NORSE/FIRES.

incrementa el riesgo de infecciones secundarias en
estos pacientes criticos portadores de dispositivos
invasivos. El uso prolongado de propofol puede
desencadenar el sindrome de infusién de propofol
(PRIS), una complicacién grave que incluye acidosis
metabdlica, insuficiencia cardiaca y rabdomiélisis, lo
que hace que su empleo en comas prolongados sea
mis limitado.

Finalmente, y asumiendo el riesgo de recidiva
neuroldgica, se decide suspender la perfusion continua de
tiopental, manteniéndose la inestabilidad hemodindmica
durante las siguientes 48 horas tras lo que existe una
mejoria progresiva. El 16° dia, la paciente presenta una
exploracion neuroldgica consistente en no fijacion de la
mirada, escasa movilidad de extremidades y ausencia de
reflejo de amenaza. Asimismo, reinicia clinica epiléptica




por lo que se decide ariadir a los farmacos fenobarbital a
dosis de 20 mg/kg/dia con lo que se consigue una remision
de las crisis epilépticas tras 22 dias de ingreso.

De las pruebas complementarias recibidas, no se
encuentra causa etioldgica identificable infecciosa o en
el panel de autoinmunidad (estudiados anticuerpos
de superficie neuronal mds frecuentemente asociados a
encefalitis en edad pedidtrica como NMDAR subunidad
GuN, GABAaR, mGluR5, Dopamina-2R y mGluR2,
entre otros).

La paciente sigue en ventilacion mecdnica prolongada
Yy, tras varios intentos fallidos de extubacion debido a un
manejo dificil de secreciones, se realiza una traqueostomia
a las seis semanas del ingreso. Neuroldgicamente, muestra
lenta mejoria lenta y progreisva consiguiendo fijacion de
la mirada, movimiento espontineo de las extremidades,
mejoria en la postura, sedestacion y emision de sonidos.
Finalmente, tras 62 dias en la unidad de CIB la paciente
es dada de alta con tratamiento de fenobarbital, clobazam,
dcido valproico y anakinra con diagndstico de FIRES por
una probable encefalitis autoinmune no filiada.
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QUILOTORAX PERSISTENTE: CUANDO EL
TRATAMIENTO MEDICO FRACASA

Autora: Joana Maria Flaquer Pérez de Mendiola. Tutora: Marta Lipez Garcia. Hospital Universitari Son

Espases. Palma de Mallorca.

Lactante wvarén de 5 semanas, sin antecedentes
personales ni obstétricos de interés, que ingresa en la
unidad de cuidados intensivos pedidtricos (UCIP) por
insuficiencia respiratoria aguda de 12 horas de evolucion.
Asocia dificultad para la ingesta, sin sintomatologia
infecciosa concomitante. A la exploracion fisica destaca
hipoventilacion en hemitorax derecho, asi como trabajo
respiratorio universal. A su llegada presenta frecuencia
cardiaca (FC) de 130 lpm, tension arterial (TA) 95/52
mmHg, frecuencia respiratoria (FR) 70 rpm y SatO:
96% con F102 0.3. En la gasometria realizada al ingreso
presenta acidosis respiratoria leve (pH 7.30, Pco. 47
mmHg, HCOs 23.1 mEq/l, EB =3.5 mEq/l, ldctico 3.1
mmol/l).

1. ¢Cudl de las siguientes acciones le
parece menos indicada en esta situacién?

a. Solicitar analitica sanguinea con hemograma,
coagulacién, bioquimica y reactantes de fase
aguda (RFA), canalizar acceso venoso periférico
y dejar a dieta absoluta.

b. Valorarinicio de soporte con ventilacién mecdnica
no invasiva (VNI) o convencional (VMC) segiin
grado de compromiso.

c. Solicitar radiografia tordcica.

d. Administracién de expansién de volumen a 20
ml/kg.

e. Realizar ecografia torécica a pie de cama.
La respuesta correcta es la d.

Ante un paciente con distrés universal serd
primordial la estabilizacién inicial respiratoria
iniciando soporte con VNI o VMC segin el estado
del paciente. Dada la asimetria auscultatoria y el
compromiso clinico asociado se debe realizar una

prueba de imagen para filiar la etiologia del cuadro.

Ante la afectacién del paciente, también serd
primordial canalizar como minimo un acceso venoso
periférico, solicitar analitica sanguinea completa
y dejar a dieta absoluta por si precisa intubacién
orotraqueal (IOT) u otras medidas invasivas.

En este caso, ante la estabilidad hemodindmica,
de entrada, no estaria indicada la administracién de
volumen hasta que se esclarezca la etiologia del cuadro
ya que segln la causa podria ser perjudicial.

Se realiza radiografia tordcica que muestra derrame
pleural  derecho  con  desplazamiento de hemitorax
contralateral que se confirma por ecografia (presencia de
2°8 cm de liquido en base pleural).

Se decide iniciar soporte con VNI y se realiza
toracocentesis evacuadora en la que se obtiene liquido
a presion de aspecto lechoso. Se cursa muestra de liquido
pleural para estudio y se deja insertado catéter pleural
en hemitorax derecho. Tras estas maniobras el paciente
presenta mejoria importante del trabajo respiratorio
pudiendo retirarse el soporte con VINI a las 24 horas de
ingreso.

En el andlisis del liquido pleural destaca la presencia
de quilomicrones, leucocitosis de 30.000/ul a expensas
de linfocitos (95% de poblaciones) asi como elevacion
de triglicéridos (2.359 mg/dl). No se observan células
andmalas en el estudio citoldgico. Se realiza también
analitica sanguinea que no muestra elevacion de reactantes
de fase aguda.

Se completa estudio con ecografia cardiaca 'y
abdominal que muestran la presencia de un foramen oval
permeable (FOP), derrame pericdrdico y ascitis leves, asi
como lesion nodular indeterminada de 1.8 cm a nivel
paraadrtico derecho.



2. ¢Cudl considera el diagnéstico mas

probable?

a. Quilotérax secundario a anomalia congénita del
sistema linfatico.

b. Quilotérax secundario a hernia diafragmatica
congénita.

c¢. Quilotérax post-quirdrgico.

d. Derrame pleural paraneumoénico de
bacteriana.

e. Quilotérax neoplésico.

causa

La respuesta correcta es la a.

La bioquimica y el aspecto del liquido pleural
son compatibles con un quilotérax, definido como
la presencia de liquido linfitico en el espacio pleural.
Esta entidad representa la principal causa de derrame
pleural en el periodo neonatal, siendo poco frecuente
en edades mas avanzadas.

El mecanismo por el que se acumula liquido
linfitico en la cavidad pleural es por una alteracién
en el flujo linfitico, bien por anomalias, lesiones u
obstrucciones de los vasos linfiticos. Esto ocasiona
una fuga de quilo desde el conducto toricico que se
acumula en el espacio pleural.

En la siguiente tabla (Tabla 1) se resumen las
principales causas de quilotérax.

En este caso, la bioquimica es compatible con
quilotérax, sin signos de infeccién a nivel de liquido
pleural ni analitica sanguinea, lo cual descarta la causa
bacteriana.

Se descarta la hernia congénita como posible
etiologia, dada la ausencia de imédgenes compatibles
en la radiografia tordcica realizada al ingreso.
Tampoco podria tratarse de una complicacién post-
quirudrgica al tratarse de un paciente sin historia previa
de cirugia toricica. La ausencia de células malignas
en la citologia hace poco probable el diagnéstico de
quilotérax tumoral.

Asi, en este paciente, la orientacion diagndstica inicial
es una anomalia congénita del sistema linfatico.

Ante la ausencia de traumatismo ni cirugia, se
sospecha malformacion linfitica compleja, por lo que se
completa el estudio con resonancia magnética nuclear
(RM) téraco-abdominal. La RM muestra imdgenes
quisticas subcentimétricas en timo, bazo, zona perirrenal
derecha y miiltiples subpleurales, principalmente en vasos
mamarios y supradiafragmdticos, sugestiva de anomalia
linfitica generalizada (AGL). Se realiza también RM
cerebral y tomografia computarizada (TC) cerebral, que
no muestran alteraciones.

Tabla 1. Clasificacién de las principales etiologfas del quilotérax. !: principal causa de quilotérax congénito; %: principal

causa de quilotérax adquirido.

Quilotérax congénito Quilotérax adquirido

* Idiopético!
* Anomalias del sistema linfatico

¢ Asociado a sindromes genéticos
(sindrome de Noonan, sindrome de
Down, sindrome de Turner)

* Agenesia o atresia del conducto toricico
* Infecciosa

* Hernia diafragmatica congénita

* Malformaciones pulmonares congénitas
* Cardiopatias congénitas

* Tumores congénitos a nivel mediastinico
o pleural

* Hydrops fetalis

Traumatico (principal causa):

e Jatrogénico: post-cirugia cardiovascular?®

o cualquier intervencién en que se pueda
lesionar el conducto toricico, canalizacién de
vena subclavia o yugular

* No iatrogénico: traumatismo toracico,

vémitos/tos intensos, parto, hiperextensién
cervical o torcica

Infeccioso: tuberculosis, filariasis, histoplasmosis

Neoplasico: linfoma, teratoma, sarcoma,
neuroblastoma, tumores benignos




3. ¢Cual seria la actitud terapéutica
inicial a seguir?

a. Cirugifa para derivacién pleuro-peritoneal.

b. Dieta absoluta y administracién de nutricién
parenteral (NPT).

c. Inicio de perfusién de octredtide.

d. Alimentacién enteral con triglicéridos de cadena
media (TCM).

e. Pleurodesis.
La respuesta correcta es la b.

El primer escalén terapéutico para el manejo
del quilotérax es la dieta absoluta, asi como la
administracién de NPT exclusiva. Al suspender la
ingesta enteral,se disminuyen al minimo las secreciones
gastrointestinales y, por tanto, la produccién de quilo.

Si la respuesta a estas medidas es adecuada, tras
una semana se podria plantear el inicio de nutricién
enteral con TCM, que tienen la ventaja de absorberse
directamente a nivel portal sin formar quilomicrones.

En caso de fracaso a estas medidas, se deberia
iniciar el tratamiento con octreétide. Se trata de un
andlogo sintético de la somatostatina. Entre sus efectos
se encuentra la inhibicién del flujo espldcnico y, por
tanto, de la absorcién intestinal. Esta inhibicién da
lugar a una disminucién del flujo linfitico procedente
del sistema gastrointestinal y, por tanto, del conducto
toracico.

El objetivo terapéutico es la disminucién del flujo
linfdtico, asi como la reparacién o el desarrollo normal
de los vasos linfiticos anémalos.

Si a pesar de ello persiste débito pleural de tipo
quiloso, se podrian plantear medidas quirdrgicas.

En el caso de este paciente, se dejo a dieta absoluta
con NPT exclusiva total. A pesar de esto, persistia débito
pleural elevado (aproximadamente de 50 mi/kg/dia).

Ante la sospecha de AGL, se contactd con centro de
referencia y se decidid iniciar tratamiento con sirolimus a
0’8 mg/m’/dia (ajustando dosis segiin niveles plasmdz‘icos),
asi como perfusion de octredtide (dosis mdxima 12 mcg/
ég//y). No se observd respuesta a la perfusion de octrectide,
asi como tampoco efectos adversos asociados a su uso, por lo
que se suspendid tras 40 dias de tratamiento.

4. ¢Cual de las siguientes no seria una
actitud a seguir en caso de quilotdérax
persistente?

a. Valorar administracién de inmunoglobulinas
endovenosas.
Aislamiento protector.

c. Administracién de factor estimulante de colonias
granulocitarias (G-CSF).
Aporte nutricional y calérico adecuado.

e. Vigilar coagulacién.

La respuesta correcta es la c.

Dadas las caracteristicas y la composicién del
quilo (Tabla 2), existe riesgo de inmunodeficiencia
secundaria a linfopenia e hipogammaglobulinemia,
por lo que deberemos valorar su administracién
y tener especial precaucién con estos pacientes,
proporcionando aislamiento protector. Dada la
pérdida de fibrinégeno y antitrombina a través del
liquido quiloso también se deben vigilar los pardmetros
de coagulacién de forma estrecha. No serd precisa la
administracién de G-CSF ya que no existe pérdida de
neutréfilos a través del quilo.

A nivel nutricional, ante la pérdida proteica y
grasa a través de este liquido, deberemos aportar
los nutrientes y el aporte calérico adecuados a estos
pacientes a través de la NPT o la dieta enteral,
vigilando su ganancia pondo-estatural y el perfil
analitico nutricional.

En este caso, se realizaron clampajes intermitentes
del tubo pleural con el fin de evitar pérdidas proteicas
excesivas, realizando apertura del mismo en funcion de la
repercusion respiratoria. Ademds, se realizd reposicion del
débito pleural con Plasmalyte al ser el fluido de composicion
mds similar al liquido pleural analizado.

Ante la hipoproteinemia secundaria a las pérdidas
Ppleurales, el paciente precisé elevados aportes proteicos
(hasta 45 g/kg/dia en NP1, asi como administracion de
seroalbiimina endovenosa al 20%). Igualmente requirid
administracion de inmunoglobulinas endovenosas cada 5
dias segiin controles analiticos. También se inicio G-CSF
por neutropenia asociada al uso de sirdlimus, con buena
respuesta.

Se  administré  profilaxis antimicrobiana  con
trimetoprim-sulfametoxazol. No presentd infecciones
graves, aunque si asociadas a dispositivos (catéter
pleural y central), con buena respuesta a antibioterapia
convencional.



Tabla 2. Composicién y caracteristicas del quilo.

Caracteristicas y composicion del quilo

Aspecto lechoso

pH 7.4 — 7.8 (alcalino)
Densidad especifica 1012 — 1025
Proteinas 20 — 40 g/1

Albimina 10 — 30 g/1

Linfocitos 400 — 7000 células/ul

Globulinas 10 — 15 g/1
Fibrinégeno 150 — 250 mg/dl
Grasas 10 — 60 g/1

Glucosa 2 — 11 mmol/l

Urea 1 — 3 mmol/l

Electrolitos en similar composicién al plasma

(menor contenido de calcio)

Triglicéridos pleurales/plasmiticos >1

Colesterol/triglicéridos<1

A nivel nutricional, al mes de ingreso se inicid
nutricion enteral con TCM, siendo bien tolerada. Se
intento también la administracion de lactancia materna
con dieta materna exenta de grasas, aunque no fue bien
tolerada.

Ante la  refractariedad de los  tratamientos
previamente mencionados, se decidio realizar linfoRM
con contraste intranodal, con la que no se consiguid
visualizar el sistema linfético central.

Posteriormente, se planted realizar una linfografia
con lipiodol con finalidad diagndstico-terapéutica.

5. ¢Qué riesgo presentaria este paciente
ante la realizacion de una linfografia con

lipiodol?

a. Aumento de la fuga linfitica.
Embolismo sistémico por contraste.

c. Contraindicacién para futura cirugia en caso de
fracaso.

d. Aceleracién del flujo linfético.

e. Necesidad de suspender tratamiento con
sirolimus ante incompatibilidad con el mismo.

La respuesta correcta es la b.

Colesterol pleural/plasmatico <1

Presencia de quilomicrones

En este paciente con antecedente de FOP existe
riesgo de paso de contraste a la circulacién sistémica
a través de este y, por tanto, de embolismo secundario
al contraste.

Este procedimiento tiene también fines
terapéuticos, ya que la densidad del contraste utilizado
hace que el flujo linfitico se enlentezca, lo cual da
lugar progresivamente al cierre de la fuga. El fracaso
de esta prueba no supondria una contraindicacién
para realizar una cirugia en el futuro. Ademds, para su
realizacién no es necesario suspender el tratamiento
con sirélimus que se habia iniciado en este paciente.

Esta prueba se postpuso ante el hallazgo de un
FOP dado el riesgo de embolismo secundario al contraste
utilizado.

Tras 83 dias de ingreso en UCIP se decidid trasladar
a planta dada la estabilidad del paciente, consensuando
con la familia mantener actitud expectante hasta el posible
efecto terapéutico del sirdlimus (estimado en 3 — 6 meses en
la literatura).

Al 100° dia de ingreso, se asumid riesgo-beneficio y se
decidio la realizacion de linfografia con lipidiol. Se inyecto
el contraste en los ganglios inguinales, observdndose un
sistema linfdtico de caracteristicas normales, sin apreciarse

zonas de fuga (Figura 1).




Figura 1. Se observa paso de contraste a través de cadena
linfética iliaca izquierda hasta cisterna del quilo (infradia-
fragmitica) y el conducto torécico hasta desembocar en el
sistema venoso subclavio izquierdo. No se observan imédge-
nes de fugas linfdticas. La cadena linfitica ilfaca derecha

se opacifica hasta nivel de L5, punto en que existe una
trama linfitica fina que comunica con el sistema linfético
contralateral.

6. ¢Cuil de las siguientes medidas
consideras mas apropiada para disminuir
el riesgo de embolismo en este caso?

Asegurar una precarga elevada.

Administracién de milrinona en perfusion.
Administracién de labetalol.

Mantener cifras de tensién arterial en el limite
alto para la edad.

e. Administracién de terapia anticoagulante.

oo

La respuesta correcta es la d.

La linfografia con inyeccién de contraste supone
un riesgo embdlico para este paciente. Una medida
adecuada para disminuir este riesgo es mantener una
poscarga en el limite alto de la normalidad, con el fin de
disminuir el riesgo de shunt derecha-izquierda y, por
tanto, de paso de contraste a la circulacién sistémica
a través del FOP. Para ello, una buena opcién es la
noradrenalina en perfusion, al ser la droga vasoactiva
que mds incrementa las resistencias vasculares y, por
tanto, la postcarga cardiaca.

En este caso, la milrinona seria contraproducente
ya que uno de sus efectos es la disminucién de la
poscarga cardiaca. El labetalol, al ser un firmaco con
efecto hipotensor también tendria un efecto opuesto
al deseado en este caso. La terapia anticoagulante
tampoco supondria ninguna ventaja, asi como
tampoco incrementar la precarga cardiaca.

En el post-operatorio inmediato se mantuvo
conectado a VMC con control estrecho tensional
precisando perfusién de noradrenalina hasta 0.20
mcg/kg/min, sin presentar complicaciones y pudiendo
retirarse el soporte tras 2 dias de la intervencién.

Dado el fracaso de esta medida y la persistencia de
débito pleural elevado, el 135° dia de ingreso se decide
realizar intervencion quirdrgica. Se realiza exploracion
videoasistida de la cavidad tordcica donde se visualiza
punto de fuga en la zona diafragmadtica posterior que se
sutura. Posteriormente se tapiza la pleura parietal con
pegamento de fibrina y se coloca parche de material no
reabsorbible multi-perforado a nivel diafragmdtico (este
dltimo para evitar reaciimulo de liquido en la cavidad
pleural en caso de que no cesara la fuga).

Tras la cirugia presenta disminucion del débito
pleural, pudiendo retirar el catéter de drenaje pleural tras
5 dias, sin objetivarse complicaciones ni ascitis quilosa
posteriormente.

Finalmente, el paciente pudo ser dado de alta a
domicilio tras 147 dias de ingreso, pudiendo suspenderse el
tratamiento con inmunoglobulinas y G-CSFE. Se mantuvo
el tratamiento al alta con sirdlimus y la dieta baja en
grasas, introduciendo de forma progresiva la alimentacion
complementaria.
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CUANDO LA HEMOGLOBINA BAJA HASTA
NIVELES “INCOMPATIBLES CON LA VIDA

Autor: June Balentziaga Ibarlucea. Tutor: Javier Gil Anton. Hospital Universitario Cruces. Barakaldo.

Bilbao.

Nifia de 11 arios con antecedente de enfermedad
de células falciformes homocigota (hemoglobina SS) que
ingresa desde quirdfano tras esplenectomia programada.

Es una ninia que ha presentado secuestros esplénicos de
repeticion y reacciones hiperhemoliticas postransfusionales
(hace 3 meses precisd gammaglobulinas intravenosas,
corticoterapia iv y rituximab).

Recibe hidroxiurea desde los 6 arios de edad.

Se realiza embolizacion del bazo del 90% durante el
dltimo episodio de secuestro esplénico. Un mes mds tarde se
constata aumento de bazo funcionante por lo que tras ser
valorada en comité se decide realizar esplenectomia.

Ante valor de hemoglobina (Hb) de 9.5 g/dL y HbS
en la ultima determinacion de 85% se acuerda realizar
eritroaféresis previa a la intervencion con el objetivo
de reducir la HbS prequiriirgica en torno a 50% para
disminuir el riesgo de complicaciones postquirirgicas.

Ingresa 2 dias antes de la intervencion y se realiza
eritroaferesis. Posteriormente, se traslada a quirdfano
para llevar a cabo la esplenectomia.

1. En cuanto a la esplenectomia en
pacientes con drepanocitosis, indique la
respuesta incorrecta:

a. En caso de secuestro esplénico recurrente en
nifios <3 afios, se trata con transfusiones crénicas
para retrasar la esplenectomia lo maximo posible.

b. Enun nifio de 6 afios con 2 episodios de secuestro
esplénico se deberia plantear una esplenectomia
programada.

c. En un paciente con sindrome febril, haber sido
esplenectomizado por drepanocitosis es criterio
de ingreso, fundamentalmente si estd realizada en
los ultimos 12 meses o en nifios < 5 afios

d. La esplenectomia reduce la incidencia de las
crisis vasooclusivas, hipertensiéon pulmonar y

eventos trombdticos.

e. Ante la sospecha de secuestro esplénico con
inestabilidad hemodindmica hay que reevaluar
con frecuencia y considerar esplenectomia
urgente si no hay mejoria.

La respuesta correcta es la d.

La indicacién mds comin de esplenectomia en
la drepanocitosis en edad pediatrica es la recurrencia
de las crisis de secuestro esplénico. Suele indicarse en
pacientes que hayan sufrido dos o mds episodios de
secuestro.

Dado el aumento del riesgo de sepsis tras la
esplenectomia, la transfusién crénica temporal se
utiliza para retrasar la esplenectomia hasta una edad
en la que la susceptibilidad a infecciones por bacterias
encapsuladas sea menor. El objetivo es mantener
la. HbS por debajo del 30% hasta considerar la
esplenectomia pasados los 3 afios de edad.

Los pacientes con drepanocitosis presentan una
hipo/asplenia funcional desde los primeros meses de
vida, lo que favorece las infecciones, principalmente
por bacterias encapsuladas. Ademds, la esplenectomia
estd entre los factores de riesgo asociados a infeccién
bacteriana grave por lo que en caso de sindrome febril
la esplenectomia se considera criterio de ingreso.

Por ultimo, la esplenectomia total, ademas de
asociarse con aumento de riesgo de infecciones, se
ha relacionado con aumento de crisis vasooclusivas,
hipertensién pulmonar y trombosis por lo que la
esplenectomia parcial estd adquiriendo mayor interés.

Permanece ingresada en UCIP 24 horas tras
la intervencion con buena evolucion, sin datos de
anemizacion ni otras complicaciones por lo que es dada de
alta a planta.

A las pocas horas del traslado a planta inicia febricula



asociando taquicardia, taquipnea y dolor fordcico con
hipoventilacion y crepitantes en auscultacion pulmonar.

Se realiza Rx de torax objetivindose aumento de la
densidad en los tercios medio e inferior de ambos hemitorax.
En analitica presenta leucocitosis con neutrofilia, con
elevacion de reactantes de fase aguda. Se inicia tratamiento
con meropenem, azitromicina y perfusion de fentanilo con
mejoria clinica.

Tras 24 horas presenta un empeoramiento respiratorio
y del dolor tordcico con taquipnea, aleteo nasal, tiraje
supraesternal e hipoxia (SatO2 92% con Oz en GN a 2
lpm). En control analitico y radiogrdfico se objetiva un
aumento de leucocitosis y de reactantes de fase aguda,
con aumento de infiltrados pulmonares bilaterales. Ante
empeoramiento clinico con sospecha de sindrome tordcico

agudo, se decide ingreso en UCIP

Figura 1. Radiografia al inicio de la clinica respiratoria.

2. En cuanto al Sindrome toricico agudo

(STA), es falso:

a. Los criterios diagndsticos son: aparicién de
un nuevo infiltrado en la radiografia de térax +
sintomas de vias respiratorias bajas + hipoxemia
con o sin fiebre.

b. La pulsioximetria puede estar falseada.

c. La hiperhidratacién es parte del tratamiento en
esta complicacién.

d. El tratamiento de eleccién en casos sin

complicaciones serd: amoxicilina-clavuldnico/

cefotaxima/cefuroxima durante 7 — 10 dias +
azitromicina durante 5 dias.
e. Todas son verdaderas.

La respuesta correcta es la c.

Los tres criterios que aparecen en la primera
opcién son criterios diagnésticos del STA. Aun asi, en
ocasiones la radiografia al ingreso puede ser normal.
En caso de sospecha se debe iniciar el tratamiento y
repetir la prueba de imagen en 48 — 72 horas

Escierto quela pulsioximetria puede estar falseada.
Debido a la hemdlisis se eleva la carboxihemoglobina
que es leida como hemoglobina oxigenada (puede
dar falsa elevacién de la saturacién de un 3 — 7%) y,
ademds, existe una desviacién a la derecha en la curva
de disociacién de la hemoglobina que puede dar
niveles bajos de saturacién con Po: relativamente altas.

El objetivo de la antibioterapia es cubrir el S.
pneumoniae’y M. pnemoniae por lo que la cuarta opcién
seria correcta.

Es importante valorar el estado de hidratacién
y corregir la deshidratacién en caso de que ocurra,
pero evitando la hiperhidratacién que podria provocar
edema pulmonar.

En UCIP se inicia soporte con CPAR inicialmente con
PEEP de 6, que se aumenta hasta 8 ante empeoramiento
de la dificultad respiratoria, con FIO2 mdxima del 60%.

Al ingreso presenta hemoglobina de 7.1 g/dL. A

las 48 horas se objetiva anemizacion con Hb 5,5¢/dL y
aumento de HbS hasta el 80.5% (control preintervencion
quirirgica: HbS del 48,1 %) y Coombs -. Se valora de
Jforma conjunta con Hematologia Infantil, Banco de sangre
y eritropatilogo, que ante clinica de sindrome tordcico
agudo con aumento franco de HbS, se decide realizacion
de eritrocitoaféresis para lavado de HbS.

3. ¢Cudl no es criterio de transfusiéon
de en un paciente con
drepanocitosis?

hematies

a. Crisis vasooclusiva sin complicaciones.

b. Preparacién a cualquier procedimiento quirdrgico
que precise anestesia general.

c. Secuestro esplénico.
Infarto cerebral hemorrégico.

e. Todas son criterio de transfusion.

La respuesta correcta es la a.




En los pacientes con drepanocitosis, las
indicaciones de transfusién no estin sélo enfocadas
a corregir el grado de anemia, sino también a tratar
o prevenir complicaciones agudas o crénicas de la
enfermedad, disminuyendo el porcentaje de hematies
con HbS. Antes de transfundir hay que considerar el
balance riesgo/beneficio porque se asocia a multiples
complicaciones como puede ser la hiperviscosidad
(con posibilidad de desencadenar crisis vasooclusiva),
aloinmunizacién que puede resultar en dificultad
para encontrar sangre compatible, y también puede
ocasionar reacciones transfusionales hemoliticas
tardias, sindrome hiperhemolitico, sobrecarga férrica,
infecciones, etc.

Se puede realizar de forma aguda o puntual para
reducir la HbS en el momento agudo o para tratar una
anemia sintomadtica; también se puede transfundir de
forma crénica con el objetivo de administrar suficiente
cantidad de concentrados de hematies para mantener
la hemoglobina S por debajo de 30%.

Hay multiples indicaciones para la transfusién
aguda y crénica en pacientes con drepanocitosis. El
caso de la preparacién a un procedimiento quirdrgico
es una indicacién electiva. El secuestro esplénico y el
infarto cerebral son dos complicaciones agudas en las
que estd indicada la transfusién de hematies.

En el caso de las crisis vasooclusivas, estd indicada
la transfusién si se exacerba la hemdlisis (Hb<6 g/
dl o baja més de 2g/dl con respecto a su basal) o si
se afladen otras complicaciones. En caso de crisis
vasooclusiva sin complicaciones no estaria indicada.

Tras  dicho  procedimiento, se objetiva un
empeoramiento clinico. En controles analiticos presenta
hemaoglobinuria, elevacion de bilirrubina y LDH, descenso

de la hemoglobina sin elevacion de reticulocitos.

4. ;Cual es la etiologia mas probable de
la anemizacién en esta paciente?

a. Secuestro hepitico.

b. Hemdlisis incrementada por otra crisis aguda o
infeccién.

c. Crisis de aplasia.
Sindrome hiperhemolitico.

e. Reaccién transfusional retardada.

La respuesta correcta es la d.

Tanto el secuestro hepdtico como la hemdlisis
incrementada por otra crisis o por una infeccién se
acompanan de reticulocitos elevados en la analitica

Las crisis apldsicas suelen asociarse a infeccién
por parvovirus B19 u otros agentes. El cuadro clinico
habitual tiene un inicio gradual con sintomas y signos
de presentacién relacionados con el cuadro virico y la
anemia aguda. Se acompaia de reticulocitopenia pero
no veremos datos de hemolisis.

Los pacientes con drepanocitosis tienen
predisposicién a desarrollar aloinmunizacién. Esto
puede producir una reaccién hemolitica transfusional
tardia que se presenta con ictericia, fiebre, escalofrios
y astenia 3 — 10 dias después de la transfusién
(hemdlisis extravascular). A veces estas crisis pueden
ser especialmente graves, con hemdlisis intravascular,
sin respuesta reticulocitaria y caida de la hemoglobina
por debajo del nivel pretransfusional. A esto se le
denomina hiperhemdlisis post-transfusional.

Figura 2. Enfermedad de células falciformes. Guia de préctica clinica. Sociedad Espafiola de Hematologia y Oncologia

Pedidtrica (SEHOP) (2019).



En el caso de este paciente, nos encontramos ante
un sindrome hiperemolitico.

5. Sobre las crisis hiperhemoliticas, es

falso:

a. Son dificiles de diagnosticar porque el estudio
inmunoldgico no suele explicar la hemdlisis.

b. El riesgo de sufrirlas es mayor en transfusiones
periédicas programadas que en las esporadicas.

c. La incidencia se estima en torno al 4% por
episodio transfusional.
Se ha estimado una mortalidad del 4 — 6%.

e. Todas las anteriores son correctas.

La respuesta correcta es la b.

Es cierto que son dificiles de diagnosticar porque
a menudo los estudios inmunohematolégicos son
negativos o no explican la hemolisis y cursan con dolor,
por lo que pueden confundirse con crisis vasoclusivas.
La incidencia se estima en torno al 4% por episodio
transfusional y hasta un 6.8% por paciente. Ocurre
tanto en adultos como en nifios y en ambos casos
se observa casi exclusivamente en las transfusiones
episédicas, siendo mucho menor el riesgo en las
transfusiones  periédicas  programadas. Pueden
desarrollar complicaciones asociadas a la hemdlisis
como el sindrome toricico agudo, neumonia, secuestro
esplénico, etc. Si se transfunde al paciente, aunque la
sangre sea compatible, la hemdlisis se agrava y puede
originarse un fallo multiorgdnico. Se ha estimado una

mortalidad del 4 — 6%.

6. Todas las siguientes medidas estarian
indicadas en el tratamiento de la
hiperhemélisis, excepto:

Inmunoglobulinas.
Corticoide.

Plasmaféresis.

Inhibidores del complemento.
Todas son correctas.
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La respuesta correcta es la e.

Ante sospecha de crisis hiperhemolitica estd
indicado iniciar soporte con hidratacién, oxigenacién

y tratamiento del dolor. La mayoria de los pacientes
requiereningresarenunaunidad de cuidadosintensivos.
Se debe iniciar tratamiento inmunosupresor con
inmunoglobulinas iv y corticoides hasta el control de
la hemolisis. A todos los pacientes se les administrard
acido félico y la mayoria de los autores recomiendan
administrar eritropoyetina alfa a dosis altas asociada a
hierro iv aunque no estd muy claro su papel. Se debe
evitar la transfusién siempre que sea posible. Esta
medida puede ser suficiente en las formas menos
graves, pero cuando la gravedad de la anemia ponga
en peligro la vida del paciente, la transfusién se llevara
a cabo asociando siempre inmunosupresién.

En los casos mis graves se ha propuesto el uso
de inhibidores del complemento o plasmaféresis con
recambio de hematies. Los hematies drepanociticos
tienen susceptibilidad a la lisis por complemento,
por lo que se ha visto respuesta al tratamiento con
eculizumab.

El rituximab se ha propuesto también como
tratamiento de eleccién en los casos refractarios a
corticoides e inmunoglobulinas y en la prevencién del
SHH en pacientes con alto riesgo de recidiva.

Se recomienda el uso de hidroxiurea en los
pacientes que no la tomaban previamente.

Por dultimo, en caso de precisar una nueva
transfusion, es conveniente asociar tratamiento con
corticoides e Ig en los casos urgentes, o rituximab en
los casos programados.

Se inicia  tratamiento con  hiperhidratacion,
metilprednisolona 2 mg/kg/dia y gammaglobulina (1°
dosis a 0.8 g/kg, 2 dosis 0.4 g/kg). A pesar del tratamiento
se anemiza hasta Hb de 1.8 g/dL presentando episodio de
disminucion del nivel de conciencia que se autolimita en
menos de una hora. Ante potencial necesidad de transfusion
recibe una dosis de eculizumab (600 mg), se suspende la
gammaglobulina, se aumenta metilprednisolona a 4 mg/
kg/dia y se inicia tratamiento con epoetina alfa 10.000
Ul al dia, que recibe durante 5 dias. Presenta una mejoria
progresiva de las cifras de hemaoglobina, por lo que no
precisa transfusion de hematies y se puede descender
la  metilprednisolona hasta 2 mg/kg/dia. Se inicia
suplemento oral con dcido folico y vitamina B12. Recibe
pauta profildctica con enoxaparina sodica 15 mg/24 horas.

En cuanto a la clinica respiratoria, se puede descender
el soporte respiratorio con CPAP hasta su retirada tras un
total de 6 dias. Posteriormente recibe oxigenoterapia en
gafas nasales durante 48 horas para mantener adecuada
saturacion.

Ante  elevacion de reactantes 'y situacion de



Figura 3. Enfermedad de células falciformes. Guia de préctica clinica. Sociedad Espafiola de Hematologia y Oncologia
Pediitrica (SEHOP) (2019).




inmunodepresion, recibe antibioterapia con meropenem
durante 6 dias, vancomicina 4 dias y azitromicina durante
5 dias. Ante sospecha de infeccion por Virus Influenza se
inicia tratamiento con Oseltamivir, que completa durante
5 dias ante resultado positivo en lavado nasofaringeo.

Tras 8 dias de ingreso, es dada de alta a planta para
continuar cuidados.

Permanece ingresada en planta 6 dias mds. Se
continua el tratamiento de la crisis hiperhemolitica con
metilprednisolona 2 mg/kg/dia en pauta descendente,
epoetina alfa 10.000 UL/48h y se administra 2° dosis
de eculizumab (600 mg). Se asocia tratamiento oral
con dcido folico y vitamina B12. Se retoma tratamiento
con hidroxiurea vo. La evolucion es buena, con mejoria
progresiva de la analitica. Al alta presenta una Hb 7,5
/L.
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SLING DE LA ARTERIA PULMONAR:
COMPLICACION POST-QUIRURGICA CON
NECESIDAD DE SOPORTE CON OXIGENACION
POR MEMBRANA EXTRACORPOREA (ECMO)

Autora: Laia Reixach Aspero. Tutor: Jaume Izquierdo Blasco. Hospital Universitari Vall ’Hebron. Barcelona.

Recién nacido que ingresa en la UCI neonatal
procedente de sala de partos por hipoxemia.

Antecedentes perinatales: recién nacido a término
(39+6 SG) con restriccion de crecimiento intrauterino
(RCIU). Embarazo bien controlado con diagndstico
por resonancia magnética fetal a las 34 SG de una
malformacion congénita pulmonar (CPM) en el pulmon
derecho de aproximadamente 60x40x60 mm que desvia el
mediastino y genera efecto masa colapsando parcialmente
el pulmon izquierdo. Estreptococo del grupo B negativo
y serologias negativas, excepto rubéola inmune. Triple
screening de bajo riesgo y array normal, con exoma no
concluyente. Parto eutocico, inducido por RCIU.

El paciente nace en sala de partos con llanto débil
y sin esfuerzo respiratorio, hipotonico y ciandtico, con
una frecuencia cardiaca entre 60 — 100lpm. Se inicia
ventilacion con presion positiva intermitente (con PIP
de 25 mmHg, PEEP 5 mmHg y hasta FIO: 100%).
Mantiene saturacion arterial de oxigeno de hemoglobina
< 60% por lo que se indica intubacion en sala de partos y se
traslada a la unidad neonatal.

A la exploracion fisica inicial destaca palidez
cutdnea. Auscultacion pulmonar con buena entrada de
aire en hemitorax derecho, pero con hipofonesis izquierda.
Presenta tonos cardiacos ritmicos y sin soplos, con el latido
desplazado a la izquierda. Pulsos periféricos presentes y
simétricos con correcta perfusion. El abdomen es blando
y depresible, sin masas ni megalias. Genitales externos
normoconfigurados. Fontanela normotensa.

1. ¢Cual es la prueba de eleccién para el

diagnéstico de CPM?

Radiografia de térax.
Fibrobroncoscopia.

Angio-TC torécico.
Resonancia magnética toricica.
Ecografia pulmonar.

o0 TP

La respuesta correcta es la c.

Las malformaciones congénitas pulmonares
(CPMs) incluyen los trastornos del desarrollo del
parénquima pulmonar, al drbol traqueobronquial
y/o los vasos pulmonares. El angio-TC es la prueba
de eleccién para el estudio post-natal de las CPMs
ya que nos permite diagnosticar de qué tipo se trata,
las estructuras afectadas y, ademas, establecer el plan
terapéutico.

La radiografia de térax y la ecografia pulmonar
son herramientas de cribaje de primera linea en la
patologia pulmonar, siendo poco invasivas y que
nos permiten descartar complicaciones agudas de
forma rapida, pero pueden dar falsos negativos en el
diagnéstico de las CPMs.

La resonancia magnética en un futuro puede
acabar sustituyendo el angio-T'C pero actualmente no
proporciona la calidad de la imagen del parénquima
pulmonar necesaria.

La fibrobroncoscopia es wuna prueba que
aporta informacién sobre la estructura del drbol
traqueobronquial y que se debe hacer dentro del



Figura 1. a) Angio-TC diagnéstico de sling pulmonar de la arteria pulmonar izquierda con compresién del bronquio

principal derecho; b) Radiografia térax a los 2 dias de vida, soporte con ventilacién mecinica invasiva.

estudio diagndstico, pero no seria la prueba de eleccién
en un primer tiempo.

Se realiza un angio-TC de torax que diagnostica
una CPM de tipo enfisema lobar congénito causado por
un sling de la arteria pulmonar. La arteria pulmonar
izquierda emerge desde la arteria pulmonar derecha,
rodeando la bifurcacion traqueal y el origen del bronquio
principal derecho. El bronguio principal derecho presenta
una reduccion muy significativa de calibre que genera
efecto valvular con hiperinsuflacion del pulmon derecho
y desplazamiento mediastinico hacia la izquierda, con
menor volumen del pulmon izquierdo. En un segundo
tiempo se realiza también una fibrobroncoscopia que
descarta la presencia de estenosis traqueal, una ecografia
abdominal y una ecografia trasnfontanelar que descartan
malformaciones asociadas.

Presenta hipercapnia progresiva que precisa aumento
del soporte respiratorio en ventilacion mecdnica invasiva
convencional. Se prueba ventilacion mecdnica de alta
Sfrecuencia (VAFO), con pardmetros de MAP 12,5 cmH-0,
amplitud 70, frecuencia 10 Hz y FIO: 50%. Presenta
empeoramiento de la hiperinsuflacion del pulmon derecho,
y compromiso hemodindmico por lo que se administran
varias cargas de volumen y se inicia dopamina a 10 mcg/
kg/min. Se cambia de nuevo a ventilacion mecinica
convencional (PEEP 7 cmH-O, FR 60 rpm, IVE 1:1,5,
FI102 60%, realizando presiones pico de 25 — 30 emH:0),
con hipercapnia permisiva con un pH 7,25 — 7,30 y PCO2
de 50 — 60 mmHyg.

2. Con la evoluciéon del paciente, ¢qué
actitud considera que hay que realizar a
continuaciéon?

a. Mantener actitud expectante. El paciente no es
tributario a cirugia correctora.

b. Cirugia de correccién del sling pulmonar con
la desinsercién de la arteria pulmonar izquierda
aberrante y reimplantacién en el tronco de la
arteria pulmonar.

c. Iniciar tratamiento de soporte con oxigenacién

por membrana extracorpérea veno-arterial
(ECMO VA).

d. Iniciar tratamiento de soporte con oxigenacién
por membrana extracorpérea veno-venosa
(ECMO VV).

e. Laevolucién clinica no cuadra con el diagndstico
inicial del paciente, repetir prueba de imagen
para descartar complicaciones agudas asociadas.

La respuesta correcta es la b.

El sling pulmonar es una malformacién vascular
congénita dentro del grupo de los anillos vasculares,
que incluye otras malformaciones vasculares como
el doble arco aértico o el arco adrtico derecho. Este
grupo de patologias precisan de correccién quirdrgica
en algin momento de la vida del paciente. En caso
de que el paciente se encuentre asintomatico puede
programarse una cirugia electiva a los 3-6 meses de
vida. En caso de estar sintomdticos, se realizard una

17




cirugia urgente.

Ante este empeoramiento progresivo, a los 2 dias de
vida, se decide cirugia correctiva. Se traslada el paciente a
quirdfano, se realiza la canulacion y entrada en circulacion
extracorporea (CEC) segiin la técnica habitual. Se secciona
de la arteria pulmonar izquierda y se anastomosa a nivel
del tronco pulmonar. Se realiza la salida de CEC, pero
paulatinamente presenta empeoramiento respiratorio
y hemodindmico por lo que se decide inicio de soporte
mediante oxigenacion por membrana extracorpdrea
veno-arterial (ECMO VA) en quirdfano. Se realiza una
canulacion central (cdnula venosa en auricula derecha
14Fr y cdnula adrtica de 8Fr) y se inicia soporte con
ECMO VA, manteniendo un flujo de sangre 0,4 — 0,45L/
min, con ajustes de flujo de gas y FIO: segiin gasometrias.

3. ¢Cuidles de las siguientes es una
contraindicacién absoluta del inicio de
soporte con ECMO en neonatos?

Cromosopatia.

Enfermedad neurolégica.

Hemorragia intracraneal grado III-1V.
<2 kg de peso.

<36 SG.
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La respuesta correcta es la c.

Las contraindicaciones absolutas descritas para el
soporte con ECMO en neonatos son la cromosopatia
letal (incluyendo la trisomia 13 y 18 pero no la 21)
y la enfermedad neurolégica grave. La hemorragia
intracraneal es una contraindicacién inicamente en los
casos que sea grave (grado III-IV). El peso y la edad
gestacional de los pacientes no es una contraindicacién
absoluta, pero si relativa para un peso de <2 kg y/o
<34 SG dada la dificultad técnica por el tamafio de
los vasos.

4. ;Cual seria la indicacion mas clara de

ECMO de las siguientes?

a. PAFI (P202/F102) <100 durante 3 horas.

b. IO (indice de oxigenacién = 100 x F102 x presién
media de la via aérea (PMA) / P202) >35 durante
>3 horas.

c. Puntuacién dela escala de vasoactivos inotrépicos

(VIS) de > 60.

d. Pac02>60 durant >6 horas.
e. Fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo
<20% con necesidad de soporte vasoactivo.

La respuesta correcta es la b.

Se valorard el inicio de soporte en ECMO en
neonatos para aquellos pacientes con fallo respiratorio
y/o cardiaco severo con alta probabilidad de mortalidad
y con una etiologia potencialmente reversible o como
puente a trasplante, y que hayan fallado las medidas
de soporte convencionales. Los criterios de inicio del
soporte con ECMO son la alteracién de transporte
de oxigeno a pesar del méximo soporte (acidosis
metabdlica, hiperlactacidemia, signos de disfuncién
orginica), hipoxemia severa por fallo respiratorio
agudo (Pa02 <40 mmHg), un indice de oxigenacién
elevado (IO) de forma persistente y también la
presencia de hipertensién arterial pulmonar severa
con evidencia de disfuncién ventricular derecha y/o
izquierda. A pesar de que las guias ELSO definen
estos criterios, es importante realizar una valoracién
personalizada de cada caso y valorar las indicaciones
y contraindicaciones de la terapia de soporte con

ECMO.

El paciente se mantiene conectado a ventilacion
mecdnica con pardmetros de reposo para conseguir un
reclutamiento pulmonar (PEEP 10 ¢mH-O, PC 10
cmH>0, FR 20 rpm, Ti 1 seg, F10: 100%). Inicialmente,
presenta el pulmon derecho enfisematoso e hiperinsuflado
y el pulmon izquierdo poco expandido. Se realiza
Jfibrobroncoscopia donde se descarta la presencia de estenosis
y de compresion extrinseca tanto a nivel traqueal como de
los bronguios principales. Tras 18 dias con soporte ECMO
VA, presenta correcta evolucion a nivel hemodindmico, con
buena funcion cardiaca por ecocardiografia. Se realizan
pruebas de dismininucion del soporte con ECMO VA en
miiltiples ocasiones disminuyendo el flujo de sangre a <25%.
Las pruebas de retirada fracasan por hipoxemia y acidosis
respiratoria, pero con buena tolerancia hemodindmica.

5. Con la evolucién del paciente, ¢qué
actitud considera que hay que realizar a
continuacién?

a. Aumentar los parimetros de la ventilacién
mecdnica y retirar el soporte con ECMO VA.

b. Pasar a VAFO y retirar el soporte con ECMO.

c. Cambiar a soporte con ECMO VV utilizando



canulacién periférica percutdnea (cinula de
drenaje en vena yugular derecha y cdnula de
retorno en vena femoral).

d. Mantener el soporte con ECMO VA hasta
recuperacién pulmonar.

e. El soporte en ECMO prolongado estd
contraindicado en pediatria. Si no presenta una
mejoria en la préxima semana se tendria que
valorar la limitacién del esfuerzo terapéutico.

La respuesta correcta es la c.

En el caso descrito, la retirada del soporte en
ECMO no estd indicada por la persistencia de
hipoxemia. En este contexto, estd indicado el cambio
a soporte con ECMO VV. Ante un paciente con
insuficiencia respiratoria severa con criterios de
ECMO se optara por VV antes que VA siempre que
sea posible ya que asocia menor riesgo de accidente
cerebro-vascular, mejor supervivencia y facilita las
pruebas de salida de ECMO.

La estrategia de canulacién en ECMO VV en
neonatos ha ido evolucionando a lo largo del tiempo.
Hace afios, la técnica de canulacién mds habitual era
mediante el uso de una cdnula venovenosa de doble
luz en vena yugular derecha. Se trata de drenar sangre
venosa desaturada a través de una luz de la cdnula
y retornarla oxigenada por la otra luz de la misma
canula a través de un orificio dirigido hacia la vilvula
tricispide, con el fin de disminuir la recirculacién.
En 2018 se dejaron de fabricar las cdnulas de
doble luz mis utilizadas (OriGen®). Aparecieron
posteriormente las cdnulas bicava AvalonTM, pero se
describieron multiples casos de perforacién ventricular
en pacientes neonatales. En este contexto, el empleo
de ECMO VV en el paciente neonatal disminuyé
de forma considerable en favor del uso de ECMO
VA. Hace unos afios, algunos centros empezaron a
realizar ECMO VYV en neonatos y lactantes mediante
dos cédnulas, una de drenaje en vena yugular derecha
y otra de retorno en una de las venas femorales. Si
bien, inicialmente se describié la técnica mediante
canulacién periférica quirdrgica, actualmente existen
centros que realizan la canulacién de forma percutinea.

Ante la mejoria de la funcion cardiaca pero la
persistencia de la patologia pulmonar, se decide cambiar
el soporte a ECMO veno-venosa (ECMO VV) mediante
canulacion periférica percutinea con cinula de drenaje
en vena yugular derecha de 12Fr y cdnula de retorno en
vena femoral derecha de 10 Fr. Inicialmente se mantiene

con ventilacion convencional con pardmetros de reposo.
Presenta miiltiples complicaciones como un neumotdrax
izquierdo y una bacteriemia con probable foco respiratorio.
Progresivamente se resuelven las complicaciones y se
pueden  disminuir los pardmetros del respirador en
modalidad de volumen control (PEEP 5 ¢mH:0, VC
6,3 mi/kg, FR 40 rpm, FIO: 50%), con mejor entrada de
aire en la auscultacion pulmonar, mejoria radioldgica y
presiones pico bajas (18 — 19 cmH>0). Presenta mejoria
progresiva, con reexpansion del pulmon izquierdo y
mejoria de la hiperinsuflacion del pulmon derecho, por lo
que tras 20 dias en soporte en ECMO VV, se realiza una
prueba de salida con cierre del flujo de gas, manteniendo
correcta oxigenacion y con hipercapnia permisiva (PaCO2
65—75). A las 24 horas se retira el soporte con ECMO, que
tolera correctamente. Posteriormente se realiza un destete
respiratorio lento de la ventilacion mecdnica con mejoria
progresiva pudiendo desescalar el soporte a ventilacion
mecdnica no invasiva a las dos semanas de retirada del
soporte con ECMO.

Finalmente, a los 4 meses de vida, el paciente es dado
de alta a domicilio con oxigeno suplementario con canulas
nasales y realizando nutricion por sonda nasogdstrica.

Figura 2. Radiografia de térax a la retirada de la ECMO
VV.




Figura 3. Algoritmo resumen de las indicaciones, contraindicaciones y tipos de soporte en ECMO en la patologia
neonatal.
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ECMO EN PARADA CARDIORESPIRATORIA EN
PACIENTE CON TORMENTA ARRITMICA

Autora: Laura Fernandez Vallespin. Tutor: Aitor Lipez Gonzdlez. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Paciente de 13 arios, con miocardiopatia hipertrifica
no obstructiva, portador de Holter subcutineo y no
portador de DAL, presenta de forma sibita pérdida de
conocimiento.

1. ¢Qué tipo de ritmo seria mas probable
encontrar, conociendo los antecedentes
del paciente?

Asistolia.

Actividad eléctrica sin pulso.

Bradicardia extrema.

Paciente inconsciente, pero con actividad eléctrica
con pulso.

e. Fibrilacién ventricular.

S

La respuesta correcta es la e.

Explicacién:

La miocardiopatia hipertréfica (MCH), es la
enfermedad genética mds frecuente del miocardio
(60-70%). Aproximadamente el 60% de los pacientes
presentan mutaciones en uno o varios genes de los
sarcémeros, componente principal de la musculatura
cardiaca.

La principal caracteristica de esta enfermedad es
la aparicién de hipertrofia miocdrdica generalizada, de
predominio en el ventriculo izquierdo. La presentacién
clinica es variable segin el grado de hipertrofia que
presente, pudiendo dar lugar a obstruccién del tracto
de salida del ventriculo izquierdo con bajo gasto
cardiaco, isquemia miocardica y regurgitacién mitral,
pudiendo llegar a estados de insuficiencia cardiaca y
muerte subita por mayor riesgo de arritmias, siendo
las mds frecuentes la taquicardia ventricular y la
fibrilacién ventricular.

A la llegada del SEM primario se objetiva fibrilacion
ventricular y posteriormente dos episodios de actividad
eléctrica sin pulso que responden a administracion de
adrenalina.

2. Senale la asociacion arritmia-

tratamiento incorrecta:

a. Taquicardia supraventricular en paciente estable
— adenosina 200 mcg/kg.

Fibrilacién ventricular — Desfibrilacién 4 J/kg.

c. Taquicardia supraventricular en paciente
inestable — Cardioversién no sincronizada.

d. Asistolia — Adrenalina endovenosa (EV) 0.01
mg/kg (Dilucién 1ml adrenalina 1/1000 en 9 ml
de suero fisiolégico).

e. Taquicardia ventricular sin pulso — adrenalina
y amiodarona tras la 32 y 52 descarga si persiste
parada cardiorrespiratoria (PCR).

La respuesta correcta es la c.

La parada cardiorrespiratoria (PCR) se define
como lainterrupcién bruscay generalmente inesperada
(y potencialmente reversible) de la circulacién
sanguinea y la respiracién espontinea. En la gran
mayoria de casos en pacientes pedidtricos, suele ser de
causa respiratoria, pero en aquellos pacientes afectos
de condiciones que pueden condicionar una parada
cardiorrespiratoria, deberemos sospechar la causa
cardiaca como causa primaria de este evento. La PCR
tiene elevada mortalidad y su pronédstico dependerd de
multiples factores (edad del paciente, causa, duracién
de parada, etc.).

Ante el diagnéstico de una  parada
cardiorrespiratoria (paciente que no responde, no
respiray no presenta signos de vitalidad como presencia



de pulso), deberemos iniciar maniobras de reanimacién
cardiopulmonar (RCP), colocaremos el monitor/
desfibrilador para saber si es un ritmo desfibrilable
o no desfibrilable y tendremos en cuenta las posibles
causas precipitantes del PCR. Es importante tener
presente pedir ayuda en cuanto identifiquemos la
situacién de parada cardiorrespiratoria. Deberemos
solicitar la canalizacién de accesos venosos en caso
de no tenerlos, como minimo dos si es posibles
(recordad la utilidad de colocacién de via intradsea, no

demorable en caso de dificultad o imposibilidad para
lograr via periférica).

En Pediatria, dado que la causa mis frecuente
de PCR es la respiratoria, iniciaremos las maniobras
administrando 5 ventilaciones con bolsa y mascarilla
(ambu) y F102 del 100%, que deberdn ser efectivas
objetivando correcta excursién torcica del paciente.

Tras las 5 ventilaciones, iniciaremos las maniobras
de compresién tordcica de calidad con secuencia 15/2
y realizando reevaluaciones del ritmo cada 2 minutos,

Figura 1. Algoritmo de actuacién de Soporte vital avanzado pediatrico. ERC 2021.




valorando indicacién de intubacién, administracién
de firmacos y causas reversibles (4H: hipoxia,
hipovolemia, hipo-hiperkaliemia, hipotermia; y 4T:
neumotorax a tension, téxicos, taponamiento cardiaco,
tromboembolismo).

En caso de presentar una PCR con ritmo no
desfibrilable (asistolia, bradicardia extrema o actividad
eléctrica sin pulso), deberemos administrar con la
mayor brevedad posible adrenalina a 0.1 ml/kg de la
dilucién 1ml de adrenalina 1:10000 en 9ml de suero
fisiolégico, reevaluando el ritmo cada 2 minutos
y repitiendo la administracién de adrenalina cada
3 — 5 minutos. En caso de presentar una PCR con
ritmo desfibrilable (taquicardia ventricular sin pulso o
fibrilacién ventricular), deberemos iniciar con la mayor
brevedad posible las desfibrilaciones a 4 J/kg. Estas se
realizardn cada 2 minutos tras la comprobacién del
ritmo cardiaco. Una vez administrada la descarga, se
reiniciardn de inmediato las compresiones toracicas
y la ventilacién a ritmo 15/2 hasta una nueva
revaloracién a los 2 minutos. Tras la 32 desfibrilacién,
se administrard adrenalina (misma dosis que en no
desfibrilables) y amiodarona (5 mg/kg). Se repetird
la dosis de adrenalina cada 3 — 5 minutos tras la
desfibrilacién y la amiodarona se repetird tras la 52

desfibrilacién (Figura 1).

Al ingreso presenta nueva PCR con tormenta
arritmica con fibrilacion ventricular refractaria a
desfibrilaciones y tratamiento médico (bolos e infusion
continua de amiodarona y lidocaina) habiendo descartado
causas reversibles de PCR

3. En este punto,
terapéuticas tenemos?

¢qué opciones

a. Se trata de una PCR refractaria a tratamiento
médico y desfibrilaciones, por lo que debemos
parar maniobras de reanimacién a los 20 minutos.

b. Debemos iniciar tratamiento con adrenalina en
bomba de infusién continua (BIC), pues estd
indicada en casos de ritmos no desfibrilables
refractarios a los bolos EV.

c. Se trata de un paciente candidato a realizar
maniobras de reanimacién cardio-pulmonar con
Oxigenacién con Circulacién por Membrana
Extracorpérea (ECMO) veno-arterial (VA).

d. Se trata de un paciente candidato a realizar
maniobras de RCP con ECMO veno-venosa

e. eExiste una causa irreversible de la PCR por lo
que este paciente no es candidato a ECMO.

La respuesta correcta es la c.

La ECMO es una asistencia mecdnica que
proporciona soporte parcial de las funciones cardiaca
y/o pulmonar durante un periodo de tiempo (dias/
semanas) en pacientes con insuficiencia cardiaca/
respiratoria refractarias a tratamiento convencional.
Se trata de una terapia puente con el objetivo de
lograr la recuperacién del paciente, plantear/decidir
la indicacién de tratamientos especificos (como los
transplantes) y la valoracién o toma de decisiones.

Existen dos tipos de soporte con oxigenacién con
circulacién por membrana extracorpérea; la ECMO
veno-venosa estard indicada en aquellos pacientes con
fracaso respiratorio agudo refractario a tratamientos
convencionales (no disminuye la precarga cardiaca);
la ECMO veno-arterial, estard indicada en aquellos
pacientes con shock cardiogénico refractario a
tratamiento convencional con posibilidad potencial de
recuperacién o acceso a otros tratamientos especificos
como el transplante (si disminye la precarga cardiaca).

El uso de la membrana de oxigenacién
extracorpérea (ECMO) veno-arterial (VA) en
reanimacion cardiopulmonar (RCP) trasun episodio de
muerte subita de causa cardiaca, ha demostrado cierto
beneficio en términos de supervivencia en aquellos
casos de parada cardiorrespiratoria (PCR) refractaria
(29% en casos de RCP con soporte de ECMO VA
versus 12% en casos con RCP convencional).

Alahora de plantear instaurar terapia en ECMO,
existen unas contraindicaciones absolutas y relativas.
Las contraindicaciones absolutas comportan una alta
incidencia de complicaciones y mal prondstico que
hace que la ECMO no se plantee como terapia en
aquellos pacientes que las cumplan.

La ECMO no se planteard como terapia en
aquellos casos en que no existe opcién terapéutica
razonable o existe alta probabilidad de mal pronéstico
neurolégico. En este caso, nuestro paciente presentaba
una PCR de causa cardiaca potencialmente reversible
con firmacos que frenen la cascada arritmica. Las
contraindicaciones absolutas de la ECMO son Ia
prematuridad extrema o muy bajo peso (<30 semanas
de gestacion o <1kg), las alteraciones cromosémicas
letales (ej; Trisomia 13 0 18), hemorragia incontrolable
(excluyendo la hemorragia pulmonar), lesién cerebral
irreversible o hemorragia intraventricular de grado III
0 mayor.



Al ingreso presenta nueva PCR con tormenta
arritmica con fibrilacion ventricular refractaria a
desfibrilaciones y tratamiento médico (bolo e infusion
continua de amiodarona y lidocaina) por lo que precisa

entrada en ECMO VA a los 15 minutos de la PCR.
Posteriormente se coloca marcapasos endocdrdico.

4.En cuanto alos marcapasos, seleccione
la respuesta incorrecta:

a. La primera letra en la nomenclatura hace
referencia a la cdmara cardiaca estimulada.

b. El “output” es la corriente que se suministra a
través de los cables de marcapasos para generar
actividad eléctrica.

c. El sensado es la cantidad de energia necesaria
para que el marcapasos reconozca que se ha
producido actividad eléctrica cardiaca (auricular
y ventricular).

d. La segunda letra en la nomenclatura hace
referencia a la cdmara cardiaca sensada.

e. Todos los pacientes portadores de marcapasos,
tendrdn cables auriculares y ventriculares.

La respuesta correcta es la e.

Los pacientes portadores de marcapasos pueden
tener cables a nivel auricular y ventricular o inicamente
cables a nivel de una de las dos cdmaras cardiacas;
es lo que se conoce como marcapasos unicameral o
bicameral. En la nomenclatura del marcapasos, la
ultima letra hace referencia a la respuesta generada
por el marcapasos a la deteccién o no de la actividad
eléctrica cardiaca propia. Podrd ser 0: ninguna; I:
inhibicién del estimulo de marcapasos; T: Trigger; D:
ambas acciones segun la actividad detectada. A la hora
de programar un marcapasos serd importante tener en
cuenta la frecuencia cardiaca de nuestro paciente, el
sensado y el output.

El sensado es la cantidad de energia minima
necesaria para que el marcapasos reconozca que se ha
producido una actividad eléctrica cardiaca (auricular
y ventricular). Para programarlo, aumentaremos el
valor del sensado hasta que el marcapasos estimule
por encima de la frecuencia cardiaca del paciente (no
estard detectando actividad eléctrica) y descenderemos
poco a poco el valor hasta que encontremos el minimo
sensado que detecte la actividad nativa; dejaremos la
mitad del valor detectado como margen de seguridad

(si el umbral de sensado es de 0.8 mV, lo dejaremos
en 0.4 mV.

El “output” o salida es la corriente suministrada
(durante un tiempo fijo) a través de los cables del
marcapasos al corazén para generar actividad eléctrica
auricular y/o ventricular. El valor minimo que provoca
captura ventricular persistente se define como umbral
de captura. El margen de seguridad habitual es dejar el
output como minimo al doble del umbral de captura
(si se captura con 2 mA, dejar un minimo de 4 0 5

mA).

Posteriormente se coloca marcapasos endocdrdico
(modalidad VVI, frecuencia cardiaca 120 lpm). Tras
recuperacion de tormenta arritmica, se realiza ecografia
cardiaca inicial que muestra disfuncion miocdrdica
con FEVI aproximada del 20% sin clara apertura de
vdlvula adrtica y ritmo propio en ritmo sinusal a 40
Ipm, precisando soporte vasoactivo con bomba de infusion
continua (BIC) de adrenalina y milrinona, asi como
lidocaina en BIC y propranolol oral. Tras 36 horas de
asistencia en ECMO, recuperacion de ritmo sinusal
propio hasta 65 — 70 lpm y controles ecocardiogrdificos
con mejoria progresiva de la_funcion ventricular (FEVI
70 — 75%) se realiza retirada progresiva sin incidencias,
con descenso de BIC de lidocaina hasta su retirada. A
nivel sistémico presenta transaminitis, disfuncion renal
con necesidad de tratamiento diurético y rabdomidlisis
con buena evolucion a los 10 dias. Como complicaciones
derivadas destaca alteracion de la perfusion de miembro
inferior derecho secundario a canulacion de ECMO que
precisa reconstruccion de la arteria femoral y bacteriemia
asociada a catéter wvenoso central con hemocultivos
positivos para S. aureus con buena evolucion tras inicio
de antibictico de amplio espectro. Previo a extubacion se
realiza RM cerebral que evidencia lesiones compatibles
con encefalopatia hipoxico-isquémica, presentando estado
de coma vigil tras retirada de sedoanalgesia.

5. Senale la asociaciéon farmaco-accién
incorrecta:

a. Adrenalina — inotrépico (aumenta el gasto
cardiaco) y vasoconstrictor pulmonar y sistémico.

b. Noradrenalina - inotrépico (pricticamente no
aumenta el gasto cardiaco) y vasoconstrictor
pulmonar y sistémico.

c. Milrinona — inotrépico, lusitropo y vasodilatador
Amiodarona - Antiarritmico de clase III.

e. Lidocaina — Antiarritmico clase II.



La respuesta correcta es la e.

Los farmacos inotrépicos principalmente tienen
acciéon:

* a Adrenérgica

—Si actdan a

vasoconstriccién.

— Siactdan anivel de a2 producirin vasodilatacion.

* B Adrenérgicos
— Siactdan a nivel de B1 tendrédn efecto inotrépico
(con aumento de la contractilidad cardiaca) y
cronotrépico (con aumento de la frecuencia
cardiaca).
— Siactdan a nivel de B2 producirdn vasodilatacién
y broncodilatacién.

La adrenalina es un firmaco con actividad a y
B adrenérgica ya que aumenta el AMPc intracelular
(Ca++ dependiente), siendo su efecto dosis-
dependiente: a dosis bajas predomina el efecto Bl y
B2 (aumenta el gasto cardiaco por efecto inotrépico y
cronotropo y disminuye la poscarga por vasodilatacion
leve); a dosis altas predomina el efecto al y PB1
(aumenta el gasto cardiaco y las resistencias vasculares
sistémicas y pulmonares por vasoconstriccion).

La noradrenalina es un firmaco con actividad a
y B adrenérgico, siendo predominante el efecto al) al
producir un AMPc intracelular (Ca++ dependiente);
aumenta las resistencias vasculares sistémicas por
el efecto al y aumenta la contractilidad cardiaca
por el efecto B1, sin producir efecto significativo en
el gasto cardiaco ya que aumenta la poscarga por la
vasoconstriccién. Es un firmaco que tiene poco efecto
cronotropo.

La milrinona es un firmaco que produce una
inhibicién selectiva de la fosfodiesterasa tipo III e
inhibe la degradacién del AMPc (Ca++ dependiente);
de esta forma aumenta el AMPc en el miocardio
que permite un aumento de la liberacién de Ca++
intracelular aumentando la contractilidad cardiaca
(efecto inotrépico). Ademds, aumenta la reabsorcién
de Ca++ por el reticulo sarcopldsmético y mejora
la relajacién miocdrdica (efecto lusotrépico), que
optimiza el llenado ventricular en didstole. El
aumento de AMPc en el musculo liso vascular
produce vasodilatacién sistémica. Todos estos efectos
contribuyen a aumentar el gasto cardiaco ya que
aumenta la contractilidad y disminuye la poscarga
tanto del ventriculo derecho como del ventriculo
izquierdo al disminuir las resistencias vasculares
sistémicas y pulmonares.

La amiodarona es un firmaco antiarritmico de

nivel de al producirin

clase III que actia bloqueando los canales de potasio
y produce una disminucién de la frecuencia del
nédulo sinusal y prolongacién del intervalo QT ya
que prolongan la duracién del potencial de accién y
aumentan el periodo refractario efectivo.

La lidocaina es un anestésico local tipo
amida y antiarritmico de clase IB que bloquea los
canales del sodio y acortan el potencial de accién y
la repolarizacién. Disminuye la despolarizacién,
automatismo y excitabilidad en los ventriculos
durante la fase diastélica mediante accién directa
sobre los tejidos, especialmente en la red de Purkinje,
sin involucrar al sistema auténomo.

Se ha visto que la terapia antiarritmica con
betabloqueantes (preferiblemente no  selectivos)
en combinacién con amiodarona intravenosa se
recomienda en pacientes con cardiopatia estructural
y tormenta arritmica a no ser que esté contraindicada.
Si el tratamiento con betabloqueantes y amiodarona
no fuese efectivo, se puede considerar la lidocaina.

6. En caso de que la PCR de éste
paciente hubiese sido presenciada, ¢;qué
recomiendan las nuevas guias de ERC
2021?

a. No existen cambios con respecto al algoritmo de
RCP en pediatria.

b. Si el episodio de fibrilacién ventricular o
taquicardia ventricular sin pulso es presenciada,
se recomienda administrar 3 desfibrilaciones
consecutivas.

c. Sedeberd administrar amiodarona tras la primera
desfibrilacién

d. Lasnuevas guiasde ERC 2021 ya no recomiendan
el uso de amiodarona

e. La dosis de adrenalina EV sera 0.05 mg/kg
(Dilucién 1ml adrenalina 1/1000 en 9ml de suero
fisiolégico).

La respuesta correcta es la b

Las nuevas guias ERC 2021, plantean la opcién
de considerar dar hasta tres descargas consecutivas si
la fibrilacién ventricular / taquicardia ventricular sin
pulso (FV / TVSP) inicial se produce durante una
parada cardiaca presenciada y hay un desfibrilador
al alcance inmediatamente, por ejemplo, durante
el cateterismo cardiaco o en un 4rea de cuidados
intensivos. Es importante tener presente que los



niveles de energia de la desfibrilacién no cambian
respecto a las guias del 2015.
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MAS ALLA DE LA BRONQUIOLITIS

Autora: Maider Arenaza Oreja. Tutoras: Laura Diaz Munilla. Ana Laura Martinez de Morentin
Navarcorena. Hospital Universitario de Navarra. Pamplona.

Lactante de un mes de vida que ingresa en Unidad
de Cuidados Intensivos Pedidtricos procedente de hospital
comarcal, por cuadro de bronquiolitis aguda y sepsis.

La paciente consulta en el hospital de origen por
cuadro respiratorio de 4 dias de evolucion y dificultad para
las tomas, sin fiebre asociada. Presenta TEP inestable por

fallo respiratorio (dificultad respiratoria y alteracion de la

apariencia). En analitica sanguinea destaca elevacion de
pardmetros de infeccion (leucocitosis 42 x10°9/L, PCR
199 mg/LyPCT 1,17 ng/mlL, ) inicidndose antibioterapia
empirica con ampicilina y cefotaxima, previa extraccion de
cultivos. A nivel respiratorio precisa escalada progresiva
del soporte hasta ventilacion no invasiva (VINI) con doble
nivel de presion, motivo por el que se decide traslado a
centro terciario.

Antecedentes personales: Embarazo controlado con
ecografias prenatales normales. Parto precipitado en
domicilio en semana 36+1 de gestacion. Streptococcus
agalactiae positivo sin profilaxis antibidtica intraparto,
sin otros factores de riesgo infeccioso. Administrado
al nacimiento anticuerpo monoclonal frente a virus
respiratorio sincitial. Caida del cordén a los 7 dias
de vida. Alimentacion con lactancia mixta con escasa
ganancia ponderal, sin recuperar al mes de vida aiin peso
al nacimiento (2810 gr).

Antecedentes familiares: consanguinidad entre ambos
progenitores. Hermano mayor de 19 meses sano y un
aborto en el embarazo previo.

Exploracion fisica: Constantes: peso 2800 gr; T°
axilar 35°C; tension arterial 8§7/31 mmHg; frecuencia
cardiaca 134 [pm; frecuencia respiratoria 96 rpm; SatO2
94% (con FI10: 0,28).

Aceptable estado general. Palidez cutinea, sin
exantemas ni otras lesiones en piel. Relleno capilar
adecuado con pulsos periféricos y centrales presentes.
Taquipnea con tiraje a los tres niveles. Auscultacion
pulmonar: crepitantes bibasales con predominio en

campo derecho. Auscultacion cardiaca normal. Abdomen
distendido  pero blando 'y depresible, sin dolor ni
visceromegalias. Exploracion neuroldgica sin alteraciones,
fontanela anterior normotensa.

Figura 1. Radiografia de térax en la que se objetiva patrén
alveolo-intersticial bilateral con refuerzo perihiliar derecho.

1. ¢Cudl es la orientacion diagnéstica
mas probable?

a. Bronquiolitis aguda grave complicada con
neumonia bilateral.

Cardiopatia congénita.

Neumonia aspirativa por reflujo.

d. Miocarditis.

g




e. Insuficiencia cardiaca.
La respuesta correcta es la a.

Ante un lactante con cuadro de dificultad
respiratoria, todas las opciones mencionadas deben
incluirse en el diagnéstico diferencial. Las cardiopatias
congénitas pueden asociar fallo de medro, pero
suelen asociar anomalias en la auscultacién cardiaca
(soplo cardiaco, ritmo de galope, etc.) signos clinicos
de insuficiencia cardiaca, fatiga con las tomas y
hepatomegalia en los casos descompensados. La
miocarditis, es una enfermedad inflamatoria del
miocardio aguda que puede presentarse con dificultad
respiratoria y fiebre, aunque suele acompafarse
de datos clinicos de fallo agudo cardiaco. La
ecocardiografia realizada a la paciente muestra corazén
normal en estructura y funcionamiento, y no existen
datos de cardiomegalia en la radiografia de térax. Los
pacientes con antecedente de enfermedad por reflujo
gastroesofdgico y/o alteraciones en la deglucién
pueden desarrollar una neumonia aspirativa como
complicacién, en la paciente a estudio no refieren
antecedente de episodios previos de atragantamiento,
ni cianosis ni tos con las tomas.

Evolucion

En las primeras 12 horas de ingreso, presenta
empeoramiento clinico rdpido con marcada hipoxemia
con SpO/FIO: de 135. En ecografia pulmonar se
objetiva patron alveolo-intersticial con hepatizacion del
lobulo superior derecho y en radiografia de torax destaca
infiltrado intersticial bilateral con mayor afectacion del
hemitorax derecho.

Figura 2. Radiografia de térax de control, en la que se
objetiva empeoramiento del patrén alveolo-intersticial

respecto al estudio previo.

2. (Cual de las siguientes crees que es la
opcion mis correcta en este momento?

a. Optimizaria pardmetros de VNI aumentando
PEEP, vigilancia clinica estrecha y si no hay
mejoria en la préxima hora valoraria intubacién.

b. La relacién Sp02/F10:2 no sirve para el diagnéstico
de Sindrome de dificultad respiratoria aguda
(SDRA), realizaria una gasometria arterial para
valorar oxigenacién con un método mads fiable:
indice Pa02/F10:.

c. No retrasaria la intubacién en esta paciente.

d. Procederia a maniobras de reclutamiento con
VNI, dando margen para ver evolucién.

e. Eldiagnéstico de SDRA en el paciente pedidtrico
requiere afectacion bilateral en la radiografia de
torax.

La respuesta correcta es la c.

El SDRA constituye la expresién clinica de un
edema pulmonar grave de origen no cardiogénico
que se produce principalmente por alteracién de
la permeabilidad alveolo-capilar. Las definiciones
propuestas a lo largo de la historia (clasica, Berlin)
recogen las caracteristicas del SDRA del adulto,
pero no incluyen una perspectiva pedidtrica. Aunque
el SDRA en el niflo comparte multiples similitudes
con el adulto, se deben considerar ciertas diferencias
esenciales; por ello, en 2015 en consenso se creé la
definicién de PALICC (Tabla 1) que recoge estas
caracteristicas. Las diferencias mds relevantes son que
la definicién pedidtrica no requiere afectacién bilateral
en la radiografia de térax e introduce el parimetro de
la pulsioximetria, pudiéndose utilizar la relacién Spo2/
F102 cuando la Pa02/F102 no esté disponible.

El objetivo principal del tratamiento es ajustar
el nivel de PEEP para evitar el desreclutamiento
pulmonar. La VNI puede utilizarse en la fase inicial
del SDRA leve o moderado, con vigilancia clinica
muy estrecha, siendo controvertido su uso en el SDRA
moderado o grave (P/F<200). Si tras una hora desde
el inicio de la VNI el paciente presenta PaO2/FiO2
<175 o SpO2/FiO2 < 200 debe iniciarse Ventilacién
Mecinica Invasiva (VMI), ya que el retraso en
la intubacién conlleva una mayor mortalidad. Se
empleardn estrategias de “pulmoén abierto” con el
objetivo de alcanzar el méximo reclutamiento durante



Tabla 1. Definicién pedidtrica de SDRA (PALICC: Conferencia consenso Dafio Pulmonar Agudo Pediatrico).

Oxigenacion

Cardiopatia congénita

Enfermedad crénica
pulmonar

Disfuncién ventricular
izquierda

izquierda

todo el ciclo respiratorio, con un volumen pulmonar
suficiente que disminuya el shunt pulmonar y consiga
un intercambio gaseoso adecuado; minimizando el
riesgo de lesién pulmonar inducida por ventilacién
mecdnica.

Si a pesar de VMI se mantiene hipoxemia se
escalard a otras medidas de tratamiento: maniobras
de reclutamiento, posicién en decubito prono, éxido
nitrico inhalado, etc.

Se decide intubacion e inicio de VIMI con estrategia
de proteccion pulmonar (pardmetros mdximos: PEEP 11
emH20, Vt 7 cc/kg y Pmeseta 30 cmH>0), sedoanalgesia
profunda y bloqueo neuromuscular. Ademds, presenta
datos clinicos de shock séptico que requiere inicio de
terapia vasoactiva. Analiticamente destaca leucocitosis y
eosinofilia progresivas, desarrollando reaccion leucemoide
con cifra mdxima leucocitos de 117 x10"9/L y eosindfilos
34,4 x10N9/L. Se realiza aspirado de médula dsea en la
que se objetiva hipercelularidad reactiva, sin presencia
de blastos. Se revisa extension de sangre periférica que es
normal, descartindose proceso hematologico maligno y por
tanto, se decide manejo conservador de la hiperleucocitosis

Ventilacién no invasiva
SDRA-P (sin estratificacién gravedad)

Ventilacién (doble nivel) con mascarilla
buconasal/facial o CPAP > 5cmH-O
PF <300 0 SF < 264

Poblaciones especiales

Mismos criterios (edad, tiempo, origen edema y Rx de térax) junto a deterioro agudo de la
oxigenacién no explicado por la cardiopatia subyacente

Edad Excluir pacientes con enfermedad pulmonar en el periodo perinatal
Tiempo Factor desencadenante conocido en los 7 dias previos

. Insuficiencia respiratoria que no se puede justificar totalmente por insuficiencia cardiaca o
Origen edema i
sobrecarga de liquidos
Rx de torax Nuevo(s) infiltrado(s) compatibles con afectacién aguda del parénquima pulmonar

Ventilacién mecanica invasiva

Leve Moderado Grave
4<10<8 8<I0 <16 10>16
5<0SI<75 75<0S81<123 102123

Mismos criterios (edad, tiempo, origen edema y Rx de térax) junto a deterioro agudo en la
oxigenacion basal que cumplan los criterios de oxigenacién arriba descritos

Mismos criterios (edad, tiempo, origen edema y Rx de térax) junto a deterioro agudo que
ademds cumple con los criterios anteriores y no se explica por la disfuncién ventricular

con hiperhidratacion, descartdndose la leucoaféresis. En la
radiografia de torax, impresiona de ausencia de timo que
se confirma por ecografia.

3. ¢Cual de las siguientes medidas
seria prioritaria en el manejo del shock
séptico?

a. Ampliaria cobertura antimicrobiana, teniendo en
cuenta la posibilidad de gérmenes oportunistas.

b. Reservaria el uso de hidrocortisona para los casos
de shock refractario.

c. Valoraria trasfusiéon de hematies si existe
inestabilidad hemodindmica y Hb < 9 g/dL.

d. Todas son medidas prioritarias en el manejo del
shock séptico.

e. Todas las respuestas son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La sepsis pedidtrica es una causa importante de
morbilidad y mortalidad en los nifios. La desregulacién



en la respuesta inflamatoria provoca una cadena de
eventos que conduce a una lesién tisular generalizada,
desregulacién inmunolégica y microcirculatoria. La
baja especificidad en los criterios diagnésticos y cierta
capacidad fisiol6gica de los nifios para compensar hasta
que el shock esté en una etapa avanzada, hacen que su
reconocimiento sea todo un desafio. Los resultados de
la sepsis dependen en gran medida en la puntualidad
del reconocimiento e inicio de tratamiento con
administracién de antibiéticos, reanimacién con
liquidos y apoyo vasoactivo precoces. Todas las medidas
descritas, se incluyen en las directrices internacionales
de la campafa de supervivencia a la sepsis de 2020,
para el tratamiento inicial del shock séptico pedidtrico
y la disfuncién orgénica asociada.

4. ¢Cual de los siguientes hallazgos
consideras que no orienta hacia una
inmunodeficiencia primaria?

a. Fallo de medro.

b. Reaccién leucemoide y eosinofilia.

c. Caida del cordén umbilical a los 7 dias de vida.

d. Ausencia de timo.

e. Todas ellas orientan hacia una inmunodeficiencia
primaria.

La respuesta correcta es la c.

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) ocurren
en 1:2000 recién nacidos vivos. Son un grupo
heterogéneo de trastornos hereditarios, ocasionados
por defectos del desarrollo o funcién del sistema
inmunoldgico. Las infecciones son la principal sefia

de identidad de las IDP, sin embargo, podemos

Tabla 2. Signos de alarma para sospechar una IDP en poblacién pedidtrica. La presencia de 2 o mas de las siguientes

sefiales hace sospechar la posibilidad de una IDP.

8 0 mis episodios de otitis media aguda en un afio

2 o mds neumonias (confirmadas radiolégicamente) en un afio

2 o mads sinusitis en un afio

2 o mis infecciones profundas en un afio o de localizacién no habitual

Infecciones recurrentes cuténeas profundas o abscesos viscerales

Necesidad frecuente de usar antibioterapia endovenosa para curar infecciones

Infecciones por organismos no habituales u oportunistas

Historia familiar de inmunodeficiencias o infecciones recurrentes

Fenémenos autoinmunes frecuentes

Muguet o candidiasis cutinea en paciente mayor de un afio

Rasgos dismérficos asociados a infecciones frecuentes

Infecciones postvacunales en vacunas a virus vivos

Retraso en la caida del cordén umbilical (> 4 semanas de vida)

Ig E > 2000 UI/L sin otra causa aparente especialmente si asocian a patologia cutdnea o procesos respiratorios de repeticién

Aftas orales recurrentes

Fiebre con sospecha de periodicidad

Bronquiectasias sin causa aparente

2 o mds meningitis




encontrar otras claves diagnésticas en la historia
clinica y exploracién fisica. Son sintomas constantes
la participacién de gérmenes oportunistas y falta de
respuesta a tratamientos habituales. En la exploracién
fisica son frecuentes el retraso pondero-estatural, las
lesiones en piel, diarrea o sintomas de malabsorcién
y fenémenos alérgicos y de autoinmunidad.
Ocasionalmente pueden aparecer, ademds, retraso en
la caida del cordén umbilical (> 4 semanas de vida),
ausencia de timo, hepatoesplenomegalia, neoplasias
de origen linfitico, alteraciones cuantitativas en el
recuento y formula leucocitaria, asi como fenotipo
peculiar que pueden orientar hacia un sindrome
especifico.

Se inicia estudio de inmunodeficiencia con sospecha
de inmunodeficiencia combinada severa o hiperlgkE, con
determinacion de subpoblaciones linfocitarias que muestra
linfocitos en el limite alto de la normalidad con CD4
disminuidos, linfocitos B y NK elevados con recuento de
inmunoglobulinas normales y serologia VIH negativa.

Continiia con empeoramiento clinico progresivo y
desarrolla SDRA grave (PaFi minima 68 e indice de
oxigenacion mdximo de 20) y shock séptico que requiere
doble terapia vasoactiva (noradrenalina hasta 0,4 mecg/kg/
min y adrenalina 0,25 mcg/ég/min). Ante inestabilidad
clinica y sospecha de inmunodeficiencia, se decide escalar
antibioz‘empia empirica a meropenem, amikacina,
vancomicina 'y anadir profilaxis con trimetoprima-
sulfametoxazol (TMP/SMX). Se amplia  estudio
microbiolgico, realizdndose lavado broncoalveolar en
el que se detecta por PCR citomegalovirus (CMV) con
niimero elevado de copias (189.682.550 Ul/ml), ademds de
rhinovirus y metapneumovirus. La PCR multibacteriana
y de pneumocystis jirovecii resultan negativas.

5. Con los resultados obtenidos
hasta el momento, ;cuil crees que es
la inmunodeficiencia primaria mas
probable?

a. Inmunodeficiencia de tipo humoral.

b. Inmunodeficiencia de tipo celular.

c. Déficit del complemento.

d. Alteracién de la fagocitosis.

e. Sindrome de Di George.

La respuesta correcta es la b.

El tipo de microorganismo aislado en las
infecciones pueden orientarnos al tipo de IDP
subyacente. Las infecciones recurrentes por bacterias
encapsuladas extracelulares (Haemophilus Influenzae,
Streptococcus  pneumoniae,  Staphylococcus
etc.) suelen estar implicados en déficit humorales
y de complemento. En las IDP de tipo celular las

aureus,

infecciones mds frecuentes suelen ser por virus (Virus
epstein barr, Citomegalovirus, Virus herpes simple, etc.)
y protozoos (Toxoplasma gondii, Cryptosporidium, etc.)
asi como bacterias intracelulares de crecimiento lento
(Mycobacterium spp, Salmonella, etc.). En los déficit
fagocitarios sin embargo, suelen padecer infecciones
producidas por bacterias que estin presentes en la
piel y superficie de mucosas (Staphylococcus aureus,
Klbsiella, Escherichia coli, Peseudomonas, etc.),
ademds de infecciones fungicas invasivas. Aunque
la expresiéon clinica del sindrome de Di George
implica una inmunodeficiencia primaria secundaria
a hipoplasia timica, suelen acompafiarse de otros
signos caracteristicos como cardiopatia congénita,
hipoparatiroidismo,  facies  caracteristica  y/o
malformaciones palatinas.

6. (Cual de las siguientes actitudes
diagndstico-terapeiiticas te parece la mas
adecuada?

Suspenderia profilaxis con TMP/SMX.

Iniciaria ganciclovir intravenoso.

Realizaria PCR de CMV en leche materna.
Realizaria PCR de CMV en sangre seca del talén.
Todas ellas.

o0 TP

La respuesta correcta es la e.

Pneumocystis jirovecii es uno de los principales
agentes etiolgicos de infeccién oportunista en
pacientes inmunocomprometidos. Suele manifestarse
como cuadro de neumonitis que progresa a neumonia,
por lo que es importante su sospecha diagnéstica en
pacientes inmunodeprimidos, con cuadro respiratorio
e hipoxemia grave. Tras recibir el resultado negativo
de la PCR de Pneumocystis jirovecii se suspende TMP/
SMX.

La infeccién adquirida o postnatal por CMV, la
transmision a través de la leche materna es la principal
fuente de infeccién. Generalmente, la infeccién en
recién nacidos a término tiene un curso asintomatico,
ya que suele estar causada por una reactivacién



en la madre y el nifio nace con anticuerpos que lo
protegen. Sin embargo, en nifios prematuros o con
enfermedades que comprometan la inmunidad
puede ocasionar patologia grave y desarrollar
cuadros de trombocitopenia, sepsis, neumonitis, etc.
El diagnéstico se basa en el aislamiento del virus o
la identificacién de su genoma mediante PCR en
muestras biol6gicas coincidiendo con la clinica. El
diagnéstico diferencial con una infeccién congénita
puede realizarse retrospectivamente, realizando PCR
de CMV en gota de sangre seca que se emplea para la
realizacién del cribado metabdlico. Aunque no existe
mucha bibliografia, el tratamiento mds empleado para
la CMV adquirida de forma posnatal es el ganciclovir
intravenoso.

La PCR de CMV en orina y sangre de la paciente
resulta positiva, siendo negativa en sangre del talén con
lo que se confirma infeccién adquirida por CMV. Se
inicia ganciclovir intravenoso y se suspende lactancia
materna tras resultado positivo para CMV en leche
materna (fuente de infeccién). Se realiza estudio
genético con secuenciacién de exoma completo,
detectindose en homocigosis la variante patogénica
¢ 1927dup en el gen STAT1 (ambos progenitores
portadores en heterocigosis).

La deficiencia STAT 1 implica al factor
de transcripcién STAT-1, clave en la respuesta
intracelular mediada por interferones (IFN) de tipo
1 (IFN-a/B), tipo II (IFN-y) y tipo III (IFN-A). Se
han descrito varias mutaciones en este gen, las formas
autosomico recesivas (AR) parciales y completas, asi
como las autosémico dominantes (AD). Las AD
son de buen pronéstico y afectan a la inmunidad
mediada por IFN-y que predispone a infecciones
por micobacterias. Las formas AR parciales dafian la
respuesta de IFN-a/B e IFN-A y por tanto confieren
una mayor vulnerabilidad tanto a infecciones por
micobacterias como virus. Finalmente, la deficiencia
AR completa, como la que padece la paciente, se
caracteriza por ausencia completa en la expresién de la
proteina y por tanto una respuesta celular suprimida,
lo que confiere una susceptibilidad grave a infecciones
viricas y por micobacterias.

La paciente presenta evolucion lenta, con mejoria
progresiva del SDRA Yy shock séptico pudiendo ser extubada
a los 10 dias a VNI electiva y retirar el soporte inotripico.
Una vez alcanzada estabilidad clinica, se decide traslado a
centro de referencia de inmunodeficiencias para trasplante
de médula dsea. Tras estudio familiar se realiza trasplante
haploidéntico que resulta curativo para la paciente.
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LINFOCGITOS T DIRIGIDOS CONTRA ADENOVIRUS
COMO TRATAMIENTO DE RESCATE EN
INFECCION GRAVE POST TRASPLANTE

Autora: Maria Farras Riu. Tutora: Loreto Gonzdlez Ferndndez. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Adolescente de 16 arios afecta de leucemia linfobldstica
aguda tipo B CDI19+ refractaria a varias lineas de
tratamiento, en primera remision completa tras recibir
terapia con receptor de antigeno quimérico de células T’
(CAR-T) y posterior consolidacion con alo-trasplante de
precursores hematopoyéticos (TPH). Como complicaciones
tras el TPH presenta: enfermedad de injerto contra el
huésped (EICH) con afectacion cutinea e intestinal, cistitis
hemorrdgica por virus BK, encefalitis de probable origen
neurotdxico y reactivacion sistémica del adenovirus, para
lo que habia recibido cidofovir y tratamiento con infusion
de linfocitos T maternos dirigidos contra adenovirus
diez dias previos al traslado a la Unidad. Asi mismo,
recibe tratamiento inmunosupresor con hidrocortisona,
ruxolitinib y tacrolimus.

Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos por hipoxemia y aumento de los signos de
dificultad respiratoria con crepitantes bilaterales a la
auscultacion pulmonar.

1. ¢Cual de las siguientes es una causa
comin de insuficiencia respiratoria
en pacientes pediatricos tras un TPH
alogénico/ autogénico?

a. Infecciones pulmonares.

b. EICH.

c. Neumonitis agudas y fibrosis
secundaria a firmacos e irradiacién.
Hemorragia pulmonar.

e. Todas las anteriores.

pulmonar

La respuesta correcta es la e.

Las complicaciones pulmonares se presentan en
un 40 — 60% de los pacientes que se someten a un
trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH),
siendo una causa significativa de morbilidad y
mortalidad después de este procedimiento. El origen
de estas afecciones suele ser multifactorial, destacando
las siguientes causas principales:

* Infecciones pulmonares: provocadas por diversos
agentes, como virus, bacterias y hongos, muchas
veces sin poder identificarse especificamente, por
lo que se recurren a tratamientos empiricos para
su manejo.

* Agentes quimioterdpicos y radioterapia: son
responsables de la aparicién de neumonitis agudas
y fibrosis pulmonar.

* EICH: esta patologia es la causa principal de
las complicaciones pulmonares en trasplantes
alogénicos, tanto en su forma aguda,que incrementa
la inmunosupresién y, por ende, el riesgo de
infecciones, como en su forma crénica, que es la
principal causa de bronquiolitis obliterante.

* Mediadores celulares en el injerto leucocitario:
estos mediadores son responsables de la hemorragia
alveolar difusa y el sindrome de injerto autélogo,
dos condiciones cada vez mds comunes en los
trasplantes autélogos.

La paciente inicialmente se adapta a ventilacion
mecdnica no invasiva (VINI) presentando empeoramiento
clinico progresivo con evolucion a sindrome de distrés
respiratorio agudo grave (SDRA). Precisa intubacion
orotraqueal y ventilacion mecdnica invasiva.



2. ¢Cual de las siguientes afirmaciones
sobre el uso de VNI en pacientes con

SDRA es correcta?

a. La VNI es la primera linea de tratamiento en
todos los casos de SDRA moderado a grave.

b. La VNI puede reducir la necesidad de intubacién
en pacientes con SDRA leve- moderado.

c. La VNI estd contraindicada en pacientes con
SDRA debido a su riesgo de complicaciones.

d. La VNI no tiene ningin efecto sobre la
mortalidad en pacientes con SDRA.

e. La VNI solo se puede usar en pacientes que no
presentan hipoxemia.

La respuesta correcta es la b.

Actualmente se acepta el diagnéstico de SDRA
en pacientes con soporte con VNI. Para ello, se
requiere el uso de una interfaz con mdscara facial
completa que aplique presién positiva continua en las
vias respiratorias (CPAP) o presion positiva al final de
la espiracién (PEEP) de al menos 5 cm de H2O.

Las terapias con CPAP y presién positiva en las
vias respiratorias en dos niveles (BiPAP) mediante
una mdscara nasal o facial han demostrado ser eficaces
para mantener una adecuada oxigenacién y ventilacién
en algunos pacientes que presentan insuficiencia
respiratoria aguda inminente y que, de no ser por
este tratamiento, requeririan intubacién traqueal.
La falta de mejora en la relacién Pa02/F102 durante
las primeras horas puede ser un buen indicador de
fracaso de la VNI. Los beneficios de la VNI incluyen
la mejora de la oxigenacién y el trabajo respiratorio
sin los efectos adversos de la ventilacién mecénica
invasiva, sin o con minima sedacién, y permitiendo
que los pacientes regulen su propia ventilacién minuto
a minutso. Los pacientes inmunocomprometidos
podrian beneficiarse ain mds de evitar la ventilacién
mecdnica invasiva. Un panel de expertos recomendé
el uso de VNI en casos tempranos de SDRA sin
indicacién clara para intubacién (88% de acuerdo).
Este enfoque es especialmente beneficioso en nifios
inmunocomprometidos con SDRA.

La intubacién endotraqueal con ventilacién
mecdnica estd indicada cuando no hay mejoria clinica
dentro de las primeras 6 horas o si se presenta un
deterioro clinico en cualquier momento (94% de
acuerdo). Se debe considerar la intubacién de manera
mds temprana en pacientes con fallo multiorganico.

En la analitica de ingreso destaca una elevacion
sostenida de reactantes de fase aguda y un aumento
exponencial  progresivo del nimero de copias de
adenovirus en sangre. Se extraen hemocultivos, cultivo
de LCR y urocultivo que son negativos. El antigeno de
galactomanano en sangre es también negativo. A pesar
de ello, la paciente recibe tratamiento con antibioterapia
empirica de amplio espectro, antifiingicos y cidofovir. Este
dltimo se suspende durante el ingreso debido a la escasa
respuesta observada y su potencial toxicidad.

3. ¢Cuadl de las siguientes afirmaciones
describe mejor el perfil de eficacia
y seguridad del cidofovir en el
tratamiento de infecciones sistémicas
por adenovirus en pacientes pedidtricos
inmunodeprimidos?

a. El cidofovir es considerado el tratamiento
estindar para todas las infecciones por adenovirus
en pacientes pedidtricos, ya que su eficacia ha sido
validada en multiples estudios clinicos.

b. El cidofovir es un tratamiento eficaz y seguro en
todos los casos de infecciones por adenovirus en
pacientes pedidtricos, sin necesidad de monitoreo
renal.

c. El cidofovir se utiliza principalmente para tratar
infecciones por adenovirus en adultos, y su uso en
pediatria es raro y no estd bien documentado en
la literatura.

d. La administracién de cidofovir es el tratamiento
de primera linea para todas las infecciones virales
en pacientes pedidtricos inmunodeprimidos.

e. El cidofovir se asocia a nefrotoxicidad, por lo que
se recomienda la hiperhidratacién antes y durante
el tratamiento para mitigar este efecto adverso y
prevenir dafio renal.

La respuesta correcta es la e.

El cidofovir es un anilogo del nucleétido citosina
monofosfato que presenta una mayor afinidad por la
ADN polimerasa viral en comparacién con las ADN
polimerasas celulares. Los difosfatos de cidofovir
compiten con los trifosfatos nucleosidicos celulares
e inhiben la replicacién del ADN viral mediante su
incorporacién competitiva en las cadenas de ADN.
El cidofovir es eficaz contra todas las especies de
adenovirus humano, aunque se han reportado algunos



mutantes resistentes en estudios in vitro. La eficacia
antiviral del cidofovir como intervencién preventiva
contra el adenovirus ha sido observada en varios
estudios, mientras que su eficacia es menor cuando se
utiliza para tratar una enfermedad ya establecida.

Su administracién es de una dosis de 5 mg/kg/
semana durante 2 semanas, seguida de 3 — 5 mg/kg
cada 2 semanas. La principal via de excrecién es renal,y
el firmaco se encuentra sin cambios en la orina de mis
del 90% de los pacientes. Esta ruta de excrecién explica
la nefrotoxicidad intrinseca del cidofovir. El firmaco
penetra desde la sangre hacia las células renales a través
de transportadores de aniones orgdnicos ubicados
en la membrana basolateral de las células tubulares
renales, y debido a un menor flujo de salida hacia el
lumen tubular, puede alcanzar una concentracién alta
y téxica, induciendo la muerte celular. La prevencién
de la nefrotoxicidad se basa en la hiperhidratacién,
que diluye la concentracién intracelular de cidofovir,
y en el probenecid, una molécula 4cida organica que
compite con el cidofovir por el transportador de
aniones organicos de las células renales, reduciendo la
acumulacién intracelular. El tratamiento se continda
hasta que se logre una respuesta virolgica y una
adecuada reconstitucién inmunitaria.

Para concluir el estudio etioldgico y confirmar la
sospecha clinica de la causa del deterioro respiratorio de
la paciente, se realiza un lavado broncoalveolar. En él se
cursan cultivos y PCR bacterianos y PCR virales, ademds
de un estudio citoldgico y de deteccion de infecciones
Sfungicas. El tinico hallazgo significativo que se obtiene es
una PCR positiva para adenovirus. Consecuentemente,
dados los antecedentes de la paciente, se establece como
sospecha etioldgica mds probable neumonia por adenovirus
con SDRA grave secundario.

4. ¢Cuil de las siguientes afirmaciones
sobre el lavado broncoalveolar (BAL) en
el diagnéstico del SDRA en pacientes

pedidtricos es correcta?

a. El BAL es un procedimiento de rutina que se
utiliza en todos los casos de SDRA pediitrico,
independientemente de la causa subyacente.

b. El BAL puede proporcionar informacién sobre
la presencia de infecciones, células inflamatorias
y otros marcadores en el liquido pulmonar, lo que
ayuda a diferenciar las causas del SDRA.

c. El BAL es un procedimiento completamente

seguro y no presenta riesgos de complicaciones
en la poblacién pedidtrica.

d. Los resultados del BAL son irrelevantes para
el diagnostico de SDRA, ya que este sindrome
se basa tUnicamente en criterios clinicos y
radioldgicos.

e. La realizacién del BAL estd contraindicada en
todos los pacientes con SDRA debido al riesgo

de empeorar la condicién respiratoria.
La respuesta correcta es la b.

El BAL es una técnica util en el diagnéstico de
diversas enfermedades pulmonares. La técnica consiste
en la instilacién de suero salino en los pulmones
y la posterior aspiracién del liquido para su analisis
microbiolégico y citolégico. En nifios, se realiza con
un broncoscopio pedidtrico o mediante un catéter
introducido a través del tubo traqueal. Las principales
indicaciones del BAL incluyen el diagndstico de
infecciones respiratorias, enfermedades pulmonares no
infecciosas (como proteinosis alveolar) y en pacientes
inmunodeprimidos con infecciones dificiles de tratar.

De forma concreta, el BAL ofrece una
alta  rentabilidad  diagndstica en  pacientes
inmunodeprimidos, y se recomienda en aquellos
con infecciones pulmonares no diagnosticadas por
otros métodos. Se ha demostrado que el BAL es
particularmente efectivo cuando se realiza en dreas
pulmonares con la mayor afectacién radiolégica.

Se trata de una técnica util y relativamente
segura, aunque no exenta de complicaciones. Los
efectos adversos derivados del procedimiento pueden
incluir hipoxemia, hipercapnia, sangrado de la mucosa
(especialmente en pacientes con coagulopatia), fiebre
e infiltrados pulmonares transitorios.

A las tres semanas de la infusion de linfocitos T'
maternos dirigidos contra el adenovirus, no recibiendo
otra terapia antiviral salvo la mencionada, se observa un
descenso marcado del niimero de copias de adenovirus en
sangre que se acomparia de mejoria clinica y respiratoria
progresivas.

5. ¢Cual de las opciones siguientes es falsa
respecto la terapia de infusién de células
T especificas dirigidas contra virus?

un enfoque
curativo en pacientes

a. Constituye
potencialmente

terapéutico
con



infecciones virales refractarias e inmunidad
comprometida.

b. Su efecto terapéutico maximo suele presentarse a
las 2 — 4 semanas de tratamiento.

c. Se trata de una terapia con escasa toxicidad
detectada en los estudios e infusiones realizadas
hasta el momento.

d. La terapia de infusion de células T especificas es
solo aplicable a pacientes pedidtricos, ya que no
se ha estudiado adecuadamente en adultos.

e. Puede conferir inmunidad prolongada contra los

patégenos.
La respuesta correcta es la d.

El TPH condiciona a los pacientes una
inmunosupresién transitoria grave, durante la cual las
infecciones virales son una de las principales causas de
morbilidad y mortalidad.

Los medicamentos antivirales son fundamentales
para la prevencién y tratamiento de estas infecciones,
pero a menudo son ineficaces o provocan toxicidad
significativa y efectos secundarios debido a
interacciones medicamentosas. Por ello, se necesitan
opciones de tratamiento novedosas que sean seguras
y eficaces.

El concepto de tratar infecciones virales
relacionadas con el trasplante mediante transferencia
adoptiva de células T fue introducido en la década de
1990. Este enfoque ha experimentado un crecimiento
exponencial en las dltimas décadas, gracias al avance
de tecnologias de aislamiento y cultivo celular.
Actualmente, las terapias celulares, conocidas como
células T especificas contra virus, se aislan del donante
del TPH o de un tercero, y se enriquecen para
reconocer antigenos virales especificos, lo que permite
que las células infectadas sean destruidas.

La infusién de células T especificas dirigidas
contra virus constituye un enfoque terapéutico
potencialmente curativo en pacientes con infecciones
virales refractarias e inmunidad comprometida.

Su efecto terapéutico maximo suele presentarse
a las 2 — 4 semanas de tratamiento. Se trata de una
terapia con escasa toxicidad asociada y que puede
conferir inmunidad prolongada contra los patégenos.

A los 12 dias de ingreso se realiza extubacion
programada de la paciente y a los 15 dias de ingreso la
paciente es dada de alta a Planta de Oncologia.
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REPASANDO EL CODIGO POLITRAUMA:
CONSIDERAGIONES Y NUEVAS HERRAMIENTAS

Autora: Marta Montoya Carbo. Tutor: Alberto Trujillo Fagundo. Hospital Universitario Dr. Josep Trueta.

Girona.

Se activa codigo politrauma por una paciente de
14 arios y 60 kg, con precipitacion intencionada desde
un quinto piso. El equipo del SEM realiza intubacion
orotraqueal en el lugar del accidente por Glasgow 3 e
hipoxemia, coloca cinturdn pélvico y collarin cervical,
canaliza via periférica por la que administran expansion
de volumen, analgesia y un bolo de dcido tranexdmico. Se
traslada la paciente a urgencias del hospital.

En urgencias, la paciente presenta Glasgow 3
con pupilas medias poco reactivas, hipoxemia grave
con saturacion de oxigeno (Sat02) 87% (Pa/Fi <70) e
hipoventilacion bilateral.

Presenta inestabilidad hemodindmica con tiempo de
recapilarizacion (TRC) > 2 segundos, tension arterial
(TA) 80/40 mmHyg, frecuencia cardiaca (FC) 97 lpm
y pulsos centrales débiles con pulsos periféricos ausentes.
Temperatura axilar 35.2°C. No presenta ninguna
hemorragia externa visible aunque presenta una luxacion
posterior de la cabeza femoral derecha y alguna herida
menor cutdnea. Se realiza ecografia Extended-FAST
(E-FAST) que muestra liquido libre en ambas bases
pulmonares y a nivel perihepditico.

1. Ante esta situacién, ¢cudl es la
secuencia inicial de actuacion correcta?

a. Comprobar la colocacién y permeabilidad del
tubo endotraqueal (TET), colocacién de drenaje
tordcico bilateral, canalizar otra via y reposicién
de volemia.

b. Comprobar la colocacién y permeabilidad del
TET, canalizar otra via, reposicién de volemia y
realizar body-T'C urgente.

c. Comprobar la colocacién y permeabilidad
del TET, realizar Rx de térax urgente previa
colocacién de drenaje tordcico bilateral, canalizar
otraviay reposicién de volemia.

d. Canalizar otra via, administrar suero salino
hiperténico, elevar el cabezal de la cama e iniciar
hiperventilacién moderada.

e. Realizar una exploracién fisica detallada de
cabeza a pies y girar la paciente en bloque para
objetivar lesiones, solicitar analitica de sangre,
pruebas cruzadas y radiografias seriadas. Realizar

body-TC.

Tabla 1. Reconocimiento primario del paciente politraumatizado basado en esquema ABCDE.

Alerta cervical (inmovilizacién y collarin)
Alerta de alerta (consciencia)

intubacién. Valorar ventilacién mecdnica

Circulacién: control de la hemorragia externa.

Infusién de liquidos

Exploracién neurolégica rapida
Conciencia, pupilas, escala de Glasgow

Alerta aérea: apertura via aérea, via aérea permeable, aspiracion de secreciones, valorar intubacién orotraqueal

Respiracién-Ventilacién. Oxigeno. Signos de insuficiencia respiratoria. Valorar toracocentesis. Valorar

Valoracién de shock (pulsos, perfusién, FC y TA)

Canalizar vias. Analitica. Cruzar y reservar sangre

Detectar signos de hipertensién intracraneal (HTIC)

Exposicién. Desnudar completamente. Control de hipotermia




La respuesta correcta es la a.

Ante un paciente politraumatizado o con
inestabilidad hemodindmica, debemos realizar una

valoracién y estabilizacién inicial siguiendo el
esquema ABCDE (Tabla 1) para detectar y tratar las
lesiones con riesgo inminente de muerte: neumotérax

a tension o abierto, hemotdérax masivo, térax inestable,

taponamiento  cardiaco, contusién  pulmonar

bilateral grave, hipertensién intracraneal (HTIC) y
hemorragias exanguinantes.

Debemos recordar que, excepto la ecografia
E-FAST que se realiza a pie de cama durante
la estabilizacién primaria, el resto de pruebas
complementarias y la exploracién fisica detallada
se realizan durante el reconocimiento secundario
(respuesta b y e incorrectas).

A. En nuestro caso, la paciente ya tiene colocado
el collarin cervical y se encuentra intubada.
Ante hipoxemia persistente debemos descartar
desplazamiento o obstruccién del TET.

B. Una vez realizado lo anterior, la hipoventilacién
bilateral, la presencia de liquido libre pleural
bilateral visto en la ecografia E-FAST y la
inestabilidad hemodindmica debe hacernos
sospechar de la presencia de hemoneumotérax
bilateral. El diagnéstico es clinico y no debemos
esperar a la confirmacién radiolégica para su
tratamiento (respuesta c incorrecta). El drenaje
tordcico se coloca en el 5° espacio intercostal linea
medioaxilar y debemos asegurar una reposicién
de volemia (respuesta a correcta).

Recordar que la intubacién puede transformar un

neumotdrax simple en un neumotérax a tension.

El acrénimo “DOPES” puede ayudarnos a

recordar las causas de hipoxemia mds frecuentes

en un paciente intubado: Desplazamiento del

TET, Obstruccién del TET, alteracién de la

Pleura (neumotérax/hemotérax), fallo del

Equipo o del respirador, componente obstructivo

por eStémago lleno de aire.

C. Debemos tener presentes los tipos de shock mds
frecuentes en el paciente traumdtico para poder
detectarlos y tratarlos ripidamente:

— Shock hipovolémico (el mds frecuente) por
hemorragia.

—  Shockcardiogénico por contusién miocardica
directa o mecanismo de desaceleracién
brusca. Se manifiesta clinicamente con
signos de hipoperfusién tisular debido a
hipocontractibilidad cardiaca.

— Shock obstructivo por disminucién del
retorno venoso cardiaco o por hipertensién
pulmonar severa (neumotérax a tensién,
taponamiento cardiaco, tromboembolismo
pulmonar, etc.).

— Shock distributivo  neurogénico  (poco
frecuente en pediatria) por lesién medular
y pérdida del tono simpdtico (bradicardia e
hipotensién sistémica).

Nuestra paciente presenta signos de shock

obstructivo por el hemoneumotérax vy
probablemente también hipovolémico por
hemorragia: TRC  alargado, taquicardia,

hipotensién, hipotermia y pulsos centrales
débiles con pulsos periféricos ausentes. El
tratamiento incluye la canalizacién de otra via
periférica (a ser posible de gran calibre) y una
reposicién de volumen. Inicialmente se pueden
administrar bolos de 15 — 20 ml/kg de cristaloides
(preferiblemente plasmalyte o ringer lactato)
hasta un miximo de 40 — 60 ml/kg. Debemos
evitar la sobrecarga de volumen ya que empeora
la coagulopatia y aumenta la mortalidad y el fallo
multiorganico.

D. Nuestra paciente no presenta signos clinicos
de HTIC aunque debemos ir haciendo una
reevaluacion periddica para detectarlos siaparecen
(respuesta d incorrecta): asimetria o arreactividad
pupilar, bradicardia/taquicardia, hipertension,
alteraciones respiratorias, respuesta motora en
descerebracién/decorticacién, descenso ripido
del Glasgow.

E. Debemos desnudar a la paciente y realizar un
examen fisico ripido para descartar lesiones que
no pueden esperar al reconocimiento secundario
(amputaciones, deformidades, evisceraciones).
Es importante evitar la hipotermia colocando
manta térmica o calentando los sueros a infundir
y recordar inmovilizar al paciente o realizar
movilizaciones en bloque.

Se optimiza la via aérea mediante la retirada y
Syacion del TET a 20 cm en comisura bucal y se aspiran
abundantes secreciones hemdticas. Se colocan drenajes
Ppleurales en aspiracion en ambos hemitirax con salida
de aire y abundante sangre, confirmando la presencia de
hemoneumotdrax y presentando mejora de la hipoxemia
hasta SarO2 92%. Ante la dificultad para canalizar otra
via periférica se colocan dos vias intradseas y se extrae
analitica, gasometria y Se envia sangre para pruebw
cruzadas. A pesar del drenaje del hemoneumotdtax bilateral



y de una correcta expansion con volumen (recibe 40 mil/
kg de suero salino fisioldgico 0.9%), la paciente persiste
con inestabilidad hemodindmica con 1A 80/60 mmHyg,
FC 105 lpm, pulsos centrales débiles y pulsos periféricos
ausentes. Se reciben los resultados de la gasometria venosa
realizada a pie de cama: pH 7.16, PO: 47 mmHg, PCO:
71 mmHy, bicarbonato 20.9 mmol/L, exceso de base -4.5
mmol/L, saturacion venosa de oxigeno 76.5%, lactato 82
mg/dL, calcio ionico 1.2 mg/dL. Ante la sospecha de shock
hemorrdgico, se activa el codigo de transfusion masiva del

hospital.

2. En cuanto al shock hemorragico y su
tratamiento, elija la respuesta correcta:

a. Nuestra paciente presenta un shock hemorragico
grado IV (> 40% de pérdidas estimadas).
Debemos transfundir hemoderivados, mantener
el fibrinégeno en niveles altos de la normalidad
y administrar dcido tranexdmico de manera
empirica.

b. Nuestra paciente presenta un shock hemorrdgico
grado III (entre 30 — 40% depérdidas estimadas).
Debemos transfundir hemoderivados aceptando
cierta hipotensién permisiva y demorar la
administracién de édcido tranexdmico hasta la
obtencién de los resultados del analisis de la
coagulacién.

c. Indicacién de cirugia/radiologia intervencionista
urgente para tratar la causa del sangrado.

d. By cson correctas.

e. Ay cson correctas.

La respuesta correcta es la e.

El tratamiento del shock hemorrigico es una
carrera contra el tiempo. Primero debemos valorar la
extension y severidad de la hemorragia mediante la
escala ATLS, basada en criterios clinicos, para estimar
la cantidad de volumen a administrar (Tabla 2). En
los grados 1 y 2 podemos administrar una carga de
volumen y valorar la respuesta hemodindmica. En los
grados 3 y 4 estamos ante una posible hemorragia

Tabla 2. Escala ATLS (Advanced Trauma Life Support) para valoracién de la extensién y severidad de la hemorragia en

relacién con el volumen de pérdida de sangre (adaptacion al nifio). Asignar el grado en funcién del peor signo.

FC (Ipm)
Lactante <140 140-160 160-180 >180
Nifio <120 120-140 140-160 >160
Adulto <100 >100 >120 >140
Normal Disminucién de PA PA sistélica PA sistélica
diferencial disminuida disminuida
Normal Lento, 2 segundos > 2 segundos No detectable
Pulso periférico Normal Débil Débil Ausente
> 2 ml/kg/h 1-2 ml/kg/h <1 ml/kg/h Anuria
Estado mental Orientado, llanto Ansioso Confuso Letirgico
0 .
% estimado ‘_16 <15% 15 — 30% 30 — 40% > 40%
volumen perdido
Necesidades de 30 30— 60 60 — 90 y valoracién > 90 y valoracién

urgente por cirugia  urgente por cirugia

liquido (ml/kg)




masiva y estd indicada la resucitacién hemostatica
con control de dafios y la valoracién quirdrgica/
embolizacién urgente.

Nuestra paciente no responde a la administracién
de volumen con cristaloide y persiste con inestabilidad
hemodindmica a pesar de haber drenado el
hemoneumotérax. Segin las constantes descritas,
presenta un grado 4 de shock hemorrigico (> 40% de
pérdida estimada de volemia).

La hemorragia masiva es una de las principales
causas de mortalidad en el paciente pediatrico
politraumatizado y requiere de transfusién masiva
de hemoderivados. La transfusién masiva se define
como la necesidad de reemplazar més de un volumen
de sangre total (VST) en 24 horas, mas del 50% del
VST en 3 horas o més de 2 — 3 ml/kg/min. EI VST es
de aproximadamente 80 — 90 ml/kg en menores de 3
meses y 70 ml/kg en mayores de 3 meses.

Debemos iniciar una resucitacién hemostitica
con control de dafios mediante transfusién masiva con
los siguientes objetivos:

1. Tratamiento del shock hipovolémico para
optimizar la perfusién tisular, evitar la acidosis

y minimizar la cascada inflamatoria.

La reposicién de sangre debe guiarse segun la

estimacién clinica de pérdida de sangre y la

respuesta hemodindmica a la administracién
de fluidos. De forma empirica, se recomienda
transfundir alicuotas de 15 — 20 ml/kg de
cada hemoderivado con una ratio alta de
hematies:plasma:plaquetas (1:1:1) para
minimizar la coagulopatia inducida por el trauma

y evitar la coagulopatia yatrogénica al transfundir

una gran cantidad de concentrados de hematies

(CH) o sangre total.

En el paciente pedidtrico no existe suficiente

evidencia para recomendar la estrategia de

hipotensién permisiva. Los pacientes pedidtricos
tienen la capacidad de compensar mediante FC

y vasoconstriccién hasta un estadio avanzado

de shock hemorrigico (la TA puede ser baja

pero normal hasta perder el 45% del volumen
sanguineo). Ademads, en politraumatizados puede
haber un traumatismo craneoencefilico (TCE)
concomitante que desaconseja la hipotensién
permisiva.

2. Control de la coagulopatia inducida por el
trauma.

Se recomienda el uso empirico de 4cido

tranexdmico en las primeras 3 horas del

traumatismo (evidencia basada en estudios en

adultos con reduccién de mortalidad). Una vez
realizada la transfusién masiva de hemoderivados,
se recomienda optimizar la hemostasia mediante
el uso de tromboelastograma y resultados de
analitica sanguinea con los siguientes objetivos:

—  Fibrinégeno plasmatico > 150 mg/dL.

— INR < 1.5.

— Plaquetas > 50.000 (o > 100.000 en TCE o
persistencia de sangrado).

— Hematocrito > 27%.

— Hemoglobina 8 — 9 g/dL.

— TTPayTP < 1.5 x normal.

— Calcio i6nico > 0.9 mmol/L.

— Lactato < 4 mmol/L.

— Evitar hipotermia (temperatura central >
35°C).

3. Detenerla hemorragia mediante:

— Torniquete comercial.

— Cirugia con control de dafos: hemostasia
quirdrgica y descontaminacién en menos de
una hora, posponiendo la cirugia definitiva
cuando el paciente estd estabilizado.

— Embolizacién de vasos sangrantes.

Se transfunden de manera empirica 4 concentrados
de hematies, 1 alicuota de plasma, 1 alicuota de
plaquetas y un bolo de dcido tranexdmico (15 mg/kg).
Posteriormente guidndose por los resultados de analitica
y los resultados del tromboelastograma, se transfunden
4.6 mEq/L de gluconato cdlcico, una nueva alicuota de
plasma y 25 UI/Kg de complejo protrombinico. Se inician
de forma secuencial bombas de infusion continua (BIC) de
adrenalina y noradrenalina. Finalmente se consigue una
disminucion de frecuencia cardiaca, objetivos tensionales
y mejoria de pulsos centrales y periféricos con TRC de 2
segundos. Se administra analgesia y sedacion endovenosas.

3. Marque la respuesta correcta sobre la
coagulopatia inducida por el trauma y
analisis por tromboelastograma:

a. La coagulopatia inducida por el trauma se
produce exclusivamente por activacién y consumo
de los componentes hemostiticos en contexto
de hemorragia, agravada por la hemodilucién
producida durante la fase de resucitacién con
cristaloides.

b. El tromboelastograma detecta precozmente la
hipercoagulabilidad y la hiperfibrinolisis que

se inicia en fases iniciales tras el traumatismo



y permite detectar el paciente que va a precisar
transfusiones masivas.

c. La coagulopatia inducida por el trauma se inicia
en la fase precoz del traumatismo, antes de la
intervencién médica y del desarrollo de la acidosis
y de la hipotermia.

Las respuestas a y b son correctas.

e. Las respuestas b y ¢ son correctas.

La respuesta correcta es la e.

La coagulopatia inducida por el trauma se produce
en el 50% de los casos y es la suma de la activacion
de la coagulacién (hipercoagulabilidad), exceso de
fibrindlisis y coagulopatia por consumo (respuesta
a incorrecta). Puede verse agravada por factores
iatrogénicos como la hipotermia, acidosis y por efecto
dilucional durante las maniobras de resucitacién.
Esta coagulopatia se inicia en la fase precoz tras el
traumatismo, antes de la intervencién médica y del
desarrollo de la acidosis y de la hipotermia (respuesta
c correcta).

La lesién endotelial activa el factor de
coagulacién XII que activa la cascada de coagulacién
y la cascada inflamatoria mediante la liberacién de
acido araquidénico. El dcido araquidénico permite la
formacién de leucotrienos y prostaglandinas, activando
monocitos y macréfagos y liberando citoquinas pro-
inflamatorias. Todo esto deriva en:

* Hipercoagulabilidad, con consecuentes
microtrombos y fenémenos isquémicos que
aumentan la lesién endotelial y pueden derivar
en fallo multiorganico. Esta hipercoagulabilidad
puede pasar desapercibida en fases precoces si
se usan las técnicas habituales de laboratorio de
hemostasia.

* Inflamacién sistémica, aumentando la
permeabilidad vascular y el edema intersticial con
empeoramiento del prondstico vital.

A nivel fisiolégico, la hipoperfusién tisular activa
la via anticoagulante de la proteina C, que se traduce
en una conversién del plasmindégeno a plasmina, una
disminucién de la accién del fibrinégeno y por lo
tanto un aumento de la fibrindlisis. En el contexto
del politraumatizado, se produce una respuesta
desregulada y desmedida de hiperfibrinolisis. Por lo
tanto, otro factor que define la coagulopatia inducida
por el trauma es la anticoagulacién derivada de la
coagulopatia por consumo y de la hiperfibrinolisis.

La coagulopatia se ve agravada por factores
iatrogénicos como la hipotermia, la acidosis y la

dilucién de los componentes hemostiticos durante
la resucitacién; pero también por factores endégenos
como la disfuncién hepitica y la inflamacién sistémica.

El tromboelastograma permite la valoracién
en tiempo real de la coagulacién y mide elbalance
entre la fo rmacidn, estabilizacién y lisis del codgulo.
Tiene especial relevancia en la deteccién precoz de
hiperfibrinolisis y permite detectar al paciente que
inicia una coagulopatia y guiar la administracién de
hemoderivados (respuesta b correcta).

Una wvez controlado el shock hemorrdgico, se
realiza Body-TC que informa de fracturas de cuerpos
vertebrales cervicales C4-C7, sin aparente afectacion
del canal medular. Laceraciones pulmonares bilaterales,
pseudoaneurismas y moderado neumotrax bilateral.
Signos de embolia grasa pulmonar en Iobulos superior e
inferior derechos. Trombosis parcial de venas femoral
profunda, femoral comiin, iliaca externa e iliaca comin
izquierdas. Laceracion hepdtica grado 1V de la escala
AAST y laceraciones esplénicas con pseudoaneurisma
asociado grado IV (AAST), sin claro sangrado activo.
Fractura del anillo pélvico con afectacion de ramas
iliopiibica e isquiopibica izquierdas, acetdbulo derecho
yzleve didstasis de la sinfisis pibica. Luxacion posterior
completa de la cabeza femoral derecha.

Tras el TG, se traslada la paciente a radiologia
intervencionista  para embolizacion de los
pseudoaneurismas esplénicos. Se decide la colocacion de un
Jfiltro en la vena cava inferior. Finalmente, se traslada a
UCIP donde Traumatologia realiza reduccion de luxacion
de cabeza femoral, dejando traccion femoral hasta
realizacion de cirugia definitiva.s

4. ;Qué indice de trauma pediatrico
(I'TP) presenta la paciente a su llegada a
urgencias, tras la informacion obtenida

en el Body-TC?

Presenta un ITP de 3.
Presenta un ITP de 12.
Presenta un ITP de 1.
Presenta un ITP de 15.
Presenta un ITP de 8.

0 TP

La respuesta correcta es la c.

El indice de trauma pediitrico (ITP) permite
predecir la gravedad de las lesiones y la mortalidad
con una elevada sensibilidad y especificidad. Para ello,



Tabla 3. Indice de trauma pediatrico (ITP).

FC (Ipm)
Lactante <140 140-160 160-180 >180
Nifio <120 120-140 140-160 >160
Adulto <100 >100 >120 >140
Normal Disminucién de PA PA sistélica PA sistélica
© diferencial disminuida disminuida
Normal Lento, 2 segundos > 2 segundos No detectable
Pulso periférico Normal Débil Débil Ausente
Pulso central Normal Normal Débll Muy débl].
> 2 ml/kg/h 1-2 ml/kg/h < 1 ml/kg/h Anuria
Estado mental Orientado, llanto Ansioso Confuso Letargico
0 .
% estimado ‘,1" <15% 15— 30% 30 — 40% > 40%
volumen perdido
Necesidades de 30 30— 60 60 — 90 y valoracién > 90 y valoracién

liquido (ml/kg)

urgente por cirugia ~ urgente por cirugia

* Heridas mayores: penetrantes en cavidades o que afectan aponeurosis o con lesién neurovascular, quemaduras graves o
criticas ( de 20 grado con > 10% de superficie corporal quemada (SCQ); de 3er grado con >5% de SCQ; en zonas criticas

como cara, cuello, térax o genitales; circunferenciales)

Tabla 4. Riesgo de mortalidad estimado segun la puntuacién I'TP.

Puntuacion

Mortalidad 0% 2.5% 8.6%

se combinan variables anatémicas y fisioldgicas (Tabla
3), obteniendo una puntuacién entre -6 y +12 puntos.
El riesgo de mortalidad aumenta cuanto menor es el
resultado obtenido (Tabla 4). Por debajo de 8 puntos
se eleva progresivamente el riesgo de mortalidad por
lo que estos pacientes deben ser derivados a un centro
pedidtrico de alta complejidad. La repeticién del
ITP durante la fase de reanimacién puede indicar la
respuesta del paciente a las maniobras de reanimacién.

0a-3 -4a-6

34% 58% 60% 100%

Nuestra paciente presenta a su llegada a urgencias
una puntuacién total de 1 (respuesta c correcta) y por
lo tanto una mortalidad estimada del 58%: peso de
60kg (+2 puntos), via aérea insostenible (-1 punto),
TA sistélica de 80 mmHg con pulso central débil
y periférico ausente (+1 punto), coma (-1 punto),
heridas menores (+1 punto), fracturas multiples en el

TC (-1 punto).



Ante la presencia de fracturas vertebrales, se realiza
RM cerebro-medular el sexto dia de ingreso. En ella se
observa: fracturas de cuerpos vertebrales cervicales C5-
C6 tipo C de la escala AO (por mecanismo de rotacion/
traslacion) con lesion medular asociada al segmento C4-
C6 con mayor afectacion del margen derecho del cordon
medular (sobre todo centrada en C5). Fracturas tipo
A2 (split) de los cuerpos vertebrales cervicales C4 a C7.
Fracturas tipo A1 (trabeculares) de cuerpos vertebrales
dorsales de D1 a D5. Se decide diferir la cirugia hasta
mejoria  hemodindmica 'y respiratoria, mantener la
inmovilizacion cervical y las movilizaciones en bloque.

La paciente presenta mejoria  hemodindmica y
respiratoria que permite disminuir la sedacion y realizar
una primera valoracion neurologica basada en la escala de
la American Spinal Injury Association (ASLA): presenta
respiracion espontdnea, preservacion de sensibilidad y de
Sfuerza en miisculos de cara y cuello, flexion y abduccion
de los hombros, reflejo bicipital preservado, sensibilidad en
cara lateral de los brazos preservada. No presenta fuerza
motora ni sensibilidad por debajo del nivel de lesion
medular, incluyendo falta de control de esfinteres.

5. Con esta informacién, ;qué grado
de lesién segun la escala ASIA tiene la

paciente?

a. ASIA C incompleta a nivel C4: preservacion de
la sensibilidad y la fuerza por debajo del nivel
de lesién, pero la musculatura estd atréfica y no
funcional.

b. ASIA E incompleta a nivel C3: la fuerza y la
sensibilidad son practicamente normales.

c. ASIA A completa a nivel C5: no hay preservacién
sensitiva ni motora por debajo del nivel de lesién,
incluyendo segmentos sacros.

d. ASIA B incompleta a nivel C7: preserva la

sensibilidad incluyendo segmentos sacros, pero

no la fuerza por debajo del nivel de lesién.
e. ASIA D incompleta a nivel C6: musculos por
debajo del nivel neurolégico funcionales en un

75%.
La respuesta correcta es la c.

La escala ASIA permite clasificar las lesiones
medulares en funcién de su gravedad y permite
evaluar la progresién durante el tratamiento y la
rehabilitacién. Se clasifican en 5 grados (A, B, Cy D
definidos en las preguntas), dependiendo del grado
de afectacion sensitiva y motora a partir del nivel
neurolégico lesionado. También incluye la valoracién
de las raices sacras S4-S5 mediante la exploracién
del esfinter rectal, que permite la subclasificacién de
las lesiones medulares en completas o incompletas.
Las lesiones incompletas presentan preservacion de
la sensibilidad en el esfinter anal, incluyendo control
voluntario o no de dicho esfinter.

Para la valoracién del nivel medular afectado se
debe explorar la sensibilidad termoalgésica en todos
los dermatomas y la fuerza en todos los bloques
musculares, asi como los reflejos osteotendinosos

(Tabla 5).

La paciente presenta una evolucion lenta pero
favorable a nivel respiratorio y  hemodindmico,
realizdndose una traqueotomia a los 14 dias de ingreso.
Tras la disminucion de la sedacion, se inicia rebabilitacion
y seguimiento por parte de neurologia. El 28 dia de
ingreso se realiza artrodesis cervical posterior (a nivel C4
— C7), con retirada posterior de collarin cervical. A nivel
neuro[a’gica, presenta mejoria progresiva tanto a nivel
motor como sensitivo, obteniendo en el momento del alta
una valoracion en la escala ASIA: ASIA D incompleta con
nivel C5 sensitivo bilateral y nivel C5 motor bilateral.
Se decide traslado al centro hospitalario de la ciudad de
origen para reagrupacion familiar.

Tabla 5. Exploracién neurolégica del nivel medular (de C1 a D1).

* C2: respiracién espontinea. Sensibilidad en occipucio

* C3: respiracién espontinea. Funcién en esternocleidomastoideo y trapecio. Sensibilidad en cartilago tiroides

* C4: respiracién espontdnea. Funcién en esternocleidomastoideo y trapecio. Sensibilidad en manubrio supraesternal

* C5: flexién y abduccién del hombro. Flexién del codo y sensibilidad en cara lateral del brazo. Reflejo bicipital

* C6: flexién del codo. Extension de la mufieca. Sensibilidad en cara lateral del antebrazo y dedos 1° y 2°. Reflejo estilorradial

e C7: extensién del codo. Flexién de la mufieca. Extension de los dedos. Sensibilidad en dedos 2°, 3° y mitad del 4° y de la
parte central de la cara posterior del brazo y antebrazo. Reflejo tricipital

* C8: flexién dedos de la mano. Sensibilidad cara medial (posterior) del brazo, antebrazo y cara anterior de mitad medial del

40y 5° dedo y palma de la mano

 D1: abduccién y aduccién de los dedos. Sensibilidad en cara medial del antebrazo y codo
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COMPLICACIONES TRAS TRASPLANTE RENAL

Autora: Mercedes Ferndndez Durdn. Tutora: Maria Teresa Charlo Molina. Hospital Virgen del Rocto.

Sevilla.

Nisia de 11 atios que ingresa en la unidad de cuidados
intensivos pedidtricos (UCIP) tras trasplante renal de
donante caddver por enfermedad renal crénica (ERC)
grado V secundaria a cistinosis nefropadtica.

Durante su estancia en UCIBE de acuerdo al
protocolo de trasplante renal, se inicia tratamiento con
metilprednisolona, micofenolato y profilaxis con nistatina
y cotrimoxazol.

Ante empeoramiento de la funcion renal con
oligoanuria se realiza ecografia Doppler renal que
descarta trombosis, asi como renograma evidencidndose
necrosis tubular aguda por lo que se realiza hemodidlisis
a los 5 dias post-trasplante. Tras ello se inicia tacrolimus
a dosis bajas.

Durante su ingreso mantiene tensiones arteriales
elevadas controladas parcialmente con tratamiento con
amlodipino.

A la semana del trasplante, ya en planta de
hospitalizacion, debuta con crisis convulsiva en contexto de
emergencia hipertensiva (Tension arterial (TA) mdxima
180/100 mmHyg).

1. ¢Cual de las siguientes acciones no
incluiria en el manejo inicial?

Estabilizaciéon inicial mediante “ABCDE”.

a.

b. Descartar hipoglucemia.

c. Inicio de tratamiento con benzodiacepinas.

d. Inicio de tratamiento con édcido valproico.

e. Solicitar resonancia magnética (RM) urgente
6 tomografia computarizada (TC) si no
disponibilidad de RM.

La respuesta correcta es la d.

Ante una crisis convulsiva hay que realizar la
estabilizaciéninicial del paciente siguiendolaestrategia
“‘ABCDE”. Hay que descartar causas subyacentes
modificables y tratables como la hipoglucemia. El
tratamiento de eleccién inicial en una crisis convulsiva
son las benzodiacepinas (BZD), mientras que el dcido
valproico es un firmaco de segunda linea (Tabla 1).
El tratamiento inicial debe ser precoz, idealmente
antes de los 5 minutos. Las BZD han demostrado su
eficacia en la fase inicial con una tasa de éxito en torno
al 60 — 70%. Al ser firmacos muy lipofilicos cruzan
la barrera hematoencefilica (BHE) rdpidamente (de
ahi su rapidez de accién y utilidad como firmacos
de primera linea), inhibiendo la excitacién pre y
postsindptica mediada por GABAA. La mayoria de
protocolos recomiendan hasta dos dosis de BZD,
antes de pasar a los firmacos de segunda linea. La
administracién de tres o mas dosis de BZD se asocia
a mayor riesgo de depresién respiratoria, sin aumento
significativo de su eficacia.

Estando ya en situacion de estatus epiléptico
refractario la paciente reingresa en UCIP inicidndose
perfusion de midazolam, cediendo la crisis convulsiva
a los 30 minutos del ingreso. Se realiza TC craneal sin
alteraciones.




Tabla 1. Protocolo de estatus convulsivo. Protocolos SECIP.

EE convulsivo

Viai.v. No viai.v.

Midazolam bucal 0,2 - 0,5 mg/kg (méx 10 mg)
Diazepam rectal 0,2 — 0,5 mg/kg (max 10 mg)
Midazolam i.m. o nasal 0,2 mg/kg (mix 10 mg)

Fase 1. Midazolam 0,1 - 0,2 mg/kg
(5 -10 mln) Diazepam 0,1 - 0,2 mg/kg

Si no cede en 3 — 5 minutos: repetir dosis de Benzodiacepina

EE establecido

Elegir uno de los siguientes fairmacos de segunda linea:

Mayores de 2 afios, no hepatopatia, no , ,
4 ’ patopatia, Menores de 2 afios, hepatopatia, metabolopatia

metabolopatia
Fase 2 Acido Valproico 20 mg/kg en 5 — 10 min  Levetiracetam 30 — 60 mg/kg en 5 — 10 min
(méx 3000 mg) (méx 4500 mg)

(10— 30 min)

Si no cede, administrar otro de los firmacos de segunda linea:

Acido Valproico 20 mg/kg en 5 — 10 min (max 3000 mg)
Levetiracetam 30 — 60 mg/kg en 5 — 10 min (max 4500 mg)
Fenitoina 20 mg/kg en 20 min (max 1500 mg)

Fenobarbital 20 mg/kg en 20 min

Lacosamida 10 mg/kg en 10 — 15 min (méx 200 — 400 mg)

EE refractario: Ingreso UCIP

Elegir una de los siguientes firmacos de tercera linea:

Fase 3
CIEIEVT) I Midazolam bolo 0,2 mg/kg y perfusion 0,05 — 2 mg/kg/hora (primera opcién)
Ketamina bolo 1-2 mg/kg y perfusién 1 — 6 mg/kg/hora
Clonazepam bolo 0,01-0,03 mg/kg (max 1 mg) y perfusién 0,01 — 0,1 mg/kg/hora
Propofol bolo 1-2 mg/kg y perfusién 2 — 4 mg/kg/hora < 48 horas
Tiopental bolo 3-5 mg/kg y perfusién 1 — 6 mg/kg/hora

2.En cuanto al manejo delahipertension

arterial :qué opcién es la més correcta? Estamos ante un caso de emergencia hipertensiva
’¢ .

con un aumento brusco de TA acompafiado de
a. Confirmar las cifras de TA midiendo mediantela  sintomatologia clinica grave, con especial afectacién

técnica correcta. cerebral (crisis convulsiva). La emergencia hipertensiva

b. Ingreso en UCIP. Monitorizacién requiere un tratamiento antihipertensivo urgente y un
cardiorrespiratoria y de la TA invasiva. manejo preferentemente en una UCIP.

c. Descartar afectacién de érganos diana. En cuanto al tratamiento farmacoldgico se

d. Perfusién de labetalol. recomienda labetalol intravenoso o nicardipino en

e. Todas las anteriores. nifios menores de 1 afio (Figura 1 y Tabla 2). Si el

tratamiento inicial no logra reducir la TA en 30

La respuesta correcta es la e. minutos, se sugiere asociar ambos firmacos. Si el

paciente tiene alguna contraindicacién, o si la TA

147



Figura 1. Algoritmo de Emergencia hipertensiva. Protocolos SECIP.

sigue elevada tras 30 minutos, en los pacientes sin
enfermedad crénica renal se recomienda iniciar
nitroprusiato sédico. En caso de enfermedad crénica
renal o si persiste TA elevada, se recomienza asociar
hidralazina. Otros firmacos que pueden ser utiles son
el esmolol o el urapidilo, en el posoperatorio de cirugia
cardiaca.

Ante mal control tensional, se aumenta dosis de
amlodipino (ya lo tomaba previamente a la crisis) y
perfusion de labetalol, y se aniaden de forma progresiva
doxazosina 'y perfusion de nicardipino, asi como
espironolactona por hipopotasemia.

A las 48 horas realiza nuevo episodio de crisis
convulsivas, cediendo tras 2 dosis de midazolam y una de
levetiracetam, que se dejan pautados. Cuando ceden las
crisis, la nifia permanece con nivel de conciencia fluctuante,
irritable, agresiva, con cefalea sin focalidad neuroligica a
la exploracion.




Tabla 2. Formacos de uso intravenoso mds habituales. Protocolos SECIP.

Nombre “ Vida media | Contraindicaciones Indicaciones

Labetalol

(al + B bloqueante
adrenérgico)

Trandate® 100 mg/20 ml -
Comprimidos 100 mg

Nicardipino
(Antagonista canales calcio)

Vasonase® 5 mg/5 ml

Nitroprusiato sédico
(Vasodilatador arterial y

Venoso)

Nitroprusiat Fides® 50
mg/5 ml

Esmolol
(B bloqueante adrenérgico)
Brevibloc® 100 mg/10 ml

Urapidilo

(Antagonista-a / Agonista
5HT1A)
Urapidil Accord® 50 mg/10

ml

Hidralazina

(VD arterial directo,
adyuvante)

Ampolla Hydrapres® 20
mg/ml

Fentolamina

(a bloqueante)

PC: 0,25 - 3 mg/kg/h
Adultos: PC 0,5 - 2 mg/
min hasta 10 pg/min
Bolo: 0,2 — 1 mg/kg/dosis
en 1 — 10 minutos
Miximo 40 mg/dosis

Dosis inicial se puede
doblar y repetir cada 15
min. Méximo 300 mg/dia
Oral: 1 - 3 mg/kg/dia

/12 h hasta 12 mg/kg/dia.
Miximo 300 mg/dia o 2400
mg/dia

PC: 0,5 - 4 pg/kg/min o
250 pg/min (nifios)

Bolo: 30-50 pg/kg hasta
méximo 2 mg/dosis
Adultos: 5 - 15 mg/h
(incrementos 2,5 mg/h cada
5—15 min)

Oral (adolescentes): 20-30
mg cada 8 h

PC: 0,25 - 10 pg/kg/min
Iniciar 0,25 y aumentar 25%
cada 5 - 10 min

Dosis habitual: 3 — 4 pg/
kg/min

Diluir en SG5%, cambiar
cada 4 h y proteger de la luz

Bolo: 50 - 500 pg/kg/dosis
PC:100 - 500 pg/kg/min

PC: 0,8 - 3,3 mg/kg/h
Bolo: 1 -2 mg/kg
Miximo 7 dias

Adultos: PC: 15 — 45 mg/h
Bolo 25 mg lento

IV: 0,15 - 0,6 mg/kg/dosis
cada 4 h; méx. 2 mg/kg/
dosis

Oral: 0,25 — 1 mg/kg/dosis;
Mix. 7,5 mg/kg/dia o 200
mg/dia, 3 — 4 veces al dia

0,05 - 0,1 mg/kg/dosis, se
puede repetir cada 5 min

(méx. 5 mg/dosis)

2 -5 min,
efecto méximo
5—15 min

2 -5 min

30 seg

2 —10 min

5 min

5—20 min
EV, IM (efecto
méx. 80 min)
20 — 30 min
VO

Inmediato

<10 min

10 — 30 min

Infusién
continua

EV:4-6h
VO:2,8h

30 min

Asma, enfermedad
pulmonar crénica
(relativas), ICC,

bloqueo cardiaco, hiper/
hipoglucemia, toxicidad
hepitica si administracién
prolongada

Taquicardia refleja,
aumento de niveles de
ciclosporina y tacrolimus

Encefalopatia hipertensiva,
AVC, isquemia
miocdrdica, taquicardia
refleja, precaucién en
insuficiencia hepitica o
renal (monitorizar niveles
de cianuro/tiocianato)

Asma, broncodisplasia
pulmonar, ICC, bloqueo
cardiaco

Estenosis aértica, aumento
de transaminasas y potasio

Sindrome lipico, ANA
positivo, rash, urticaria,
retencién de liquidos,
taquicardia refleja,
respuesta variable

Taquicardia, palpitaciones,
flushing

Encefalopatia
hipertensiva

Diseccién de aorta (Ao)

Isquemia miocdrdica

ACV

Emergencia hipertensiva
<1ano

Insuficiencia renal
aguda / anemia
microangiopatica

AVC isquémico/
hemorragico

Encefalopatia
hipertensiva

Fallo sistdlico
Isquemia miocérdica
Crisis simpaticomiméticas

Disfuncién ventriculo
izquierdo grave
Diseccién Ao (combinado
con esmolol)

22 eleccioén si funcion
hepitica y renal normales

HTA posoperatoria
Isquemia miocardica
Posoperatorio coartacién
Ao

Diseccién Ao (combinado
con nicardipino/
nitroprusiato)

Posoperatorio cirugia
cardiaca

ICC (alternativa a
IECAs)

Adyuvante a otros
farmacos

Crisis simpaticomiméticas
No comercializado en

Espana




3. ¢Qué actitud a seguir tomarias?

a. Realizar una prueba de imagen de caricter
urgente y un electroencefalograma (EEG).
Repetir la prueba de imagen de cardcter urgente.
Repetir 1a prueba de imagen en una semana.

No realizaria ninguna prueba de imagen.
Ninguna de las anteriores es correcta

o0 T

La respuesta correcta es la a.

Ante un deterioro agudo del nivel de conciencia
estarfa indicado realizar una prueba de imagen TC o
RMN de cardcter urgente y un EEG para descartar
crisis. La disminucién aguda del nivel de conciencia
es uno de los pocos casos en que estaria justificado un
EEG urgente pues el paciente puede estar en estatus
eléctrico sin actividad motora y solo manifestarse con
diminucién del nivel de conciencia.

En el TC craneal urgente presenta focos hipodensos
cortico-subcorticales en los lobulos frontales, parietales
y occipitales (Figura 2). En EEG se objetiva status
epiléptico por lo que se arnade valproico en perfusion
continua.

Figura 2. TC craneal.

4. En cuanto a los hallazgos de la TC,

sefiale la respuesta mas correcta:

a. Hallazgos compatibles con Sindrome de
encefalopatia posterior reversible (PRES). No
realizaria ninguna prueba de imagen mis.

b. Hallazgos compatibles con Sindrome de
encefalopatia  posterior reversible (PRES).
Habria que confirmar con una RIM.

c. Hallazgos compatibles con ictus hemorrédgico.
Hallazgos compatibles con ictus isquémico.

e. Lesiones ocupantes de espacio (LOEs) cerebrales.

La respuesta correcta es la b.

El sindrome de encefalopatia posterior reversible
(PRES) se manifiesta por cefalea, convulsiones y déficit
neurolégico focal, reflejindose radiolégicamente
como edema cerebral simétrico de la sustancia
blanca subcortical de regiones parietooccipitales. Su
diagnéstico se basa principalmente en los hallazgos
clinicos y radiolégicos.

LaTC es a menudo la prueba de imagen inicial en
el contexto de sintomas neuroldégicos agudos y puede
demostrar hipoatenuacién de la sustancia blanca
en las regiones afectadas. En general, los hallazgos
se objetivan mejor mediante la RM, que muestra
una mayor sensibilidad y una mejor caracterizacién
anatémica en comparacién con la TC. Ademids,la RM
puede ayudar a distinguir otras patologias que pueden
manifestarse clinicamente de manera similar al
PRES. Las secuencias ponderadas en T2 y T2 FLAIR
(recuperacién de inversion atenuada por fluido), en
particular, son las mds utiles para detectar el edema
vasogénico en la RIM.

La alteracién de la BHE causa los hallazgos
tipicos de edema vasogénico frente a edema citotéxico
(que puede observarse en el contexto de un infarto
agudo y representa un aumento del contenido de agua
intracelular debido a la pérdida del gradiente osmético
habitual en el contexto de la muerte celular).

5. ¢Con cual de las siguientes se asocia el

PRES?

Emergencia hipertensiva.
Trastornos autoinmunes.
Insuficiencia renal.
Farmacos citotéxicos.
Todas las anteriores.

0 TP




La respuesta correcta es la e.

De las diversas causas descritas, las mds comunes
son la emergencia hipertensiva, insuficiencia renal,
sepsis, fairmacos citotdxicos, trastornos autoinmunes y
alteraciones metabolicas.

Aunque existen muchas enfermedades bien
documentadas asociadas con PRES, el mecanismo
fisiopatolégico exacto aun no se ha dilucidado
por completo. Las teorfas generalmente aceptadas
giran en torno a la alteracién de la barrera
hematoencefilica (BHE) secundaria a presiones
intracraneales elevadas o lesién endotelial (Figura
2). Los aumentos rdpidos de la presién arterial
finalmente superan las capacidades autorreguladoras
de la vasculatura cerebral (vasoespasmo e isquemia
local) que causa la degradacién de la BHE, lo que
causa fugas vasculares y como resultado, un edema
vasogénico. Las dreas irrigadas por la circulacién
posterior (arterias vertebrales, arteria basilar y arterias
cerebrales posteriores) tienen un riesgo excepcional
en comparacién con la circulacién anterior (arterias
carétidas internas, arterias cerebrales medias y arterias
cerebrales anteriores) debido a la falta de tono

simpdtico de la vasculatura de la arteria basilar.

La segunda teoria justificaria los casos de los
pacientes con PRES que no presentan las TA elevadas
necesarias para superar el control autorregulador de
la vasculatura cerebral. Esta teoria propone que la
disfuncién endotelial puede ser causada por varias
toxinas enddgenas o exdgenas circulantes. El dafio
endotelial causa una mayor liberacién de agentes
vasoconstrictores e inmunogénicos, que pueden
causar vasoespasmo y/o aumento de la permeabilidad
vascular. En dltima instancia, la disfuncién endotelial
permite la fuga vascular y la vasogénesis.

Enla RM craneal realizada a los 5 dias del ingreso

se confirma la existencia de PRES (Figura 3).

Progresivamente va mejorando el nivel de
conciencia, estando conectada con el medio y conversando
normalmente, aunque presentando algunas alucinaciones
visuales y cefaleas, sin datos de focalidad neurolgica y con
normalizacion del EEG, por lo que traslada a planta de
hospitalizacion.

La evolucion es favorable con adecuado control
tensional con dos fdrmacos antihipertensivos orales.
A nivel neuroldgico no presenta secuelas ni nuevas

Figura 3. Fisiopatologia subyacente del PRES. Anderson R-C ez al.




Figura 4. RM craneal. Secuencias T2 y FLAIR. Extenso compromiso parcheado confluente bilateral asimétrico corti-
cosubcortical y de la sustancia blanca profunda con un claro predominio por el territorio que comprende a la circulacién
posterior. Los hallazgos son sugestivos de encefalopatia posterior reversible.

crisisepilépticas manteniendo tratamiento antiepiléptico
con dcido valproico y levetiracetam.

Actualmente dada de alta en seguimiento en consultas

externas.

* Importancia de tomar la presién arterial en

pacientes pedidtricos y conocer los valores de
referencia segun las gufas pedidtricas.

La hipertensién arterial (HTA) es un factor de
riesgo muy frecuente para el desarrollo del PRES.
Ante paciente con HTA y sintomas neurolégicos
inespecificos hay que sospechar un PRES.

Se debe realizar una RM craneal a todo paciente
con alteraciones neuroldgicas y con factores de
riesgo para desarrollar PRES.

El tratamiento del PRES esta dirigido a controlar
la causa subyacente con especial atencién al control
de la presi6n arterial y prevencién y tratamiento de
las convulsiones.

En la mayoria de los casos, el PRES es
completamente reversible en dias o semanas,
después de tratar el factor predisponente y controlar
la presién arterial; sin embargo, también existen
casos con secuelas neurolégicas permanentes.
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ENCEFALITIS FULMINANTE AUTOINMUNE

Autor: Pablo Mosquera Ferndndez. Tutora: Alba Palacios Cuesta. Hospital 12 de Octubre. Madrid.

Anamnesis: niria de 9 arios, consulta en urgencias
por cefalea opresiva holocraneal tras traumatismo craneal
por caida desde su altura el dia previo. No pérdida de
conocimiento, ni focalidad neurologica. Refiere dolor
abdominal leve con realizacicn de dos vémitos aislados.
Exploracion fisica y neuroldgica sin alteraciones. Afebril y
asintomdtica, es dada de alta.

Consulta de nuevo a las 48 horas por persistencia
de cefalea holocraneal, presentando datos de alarma
(interrumpe suefio nocturno) y fiebre (hasta 38,5°C).
Ademds, refiere dos deposiciones diarreicas y wvarios
vomitos incoercibles. Exploracion fisica y neuroldgica sin
hallazgos.

Ante estos datos de alarma, se realiza tomografia
axial computarizada (TAC) craneal y analitica sanguinea
donde no se objetivan alteraciones siendo dada de alta.

Consulta nuevamente a los 5 dias tras inicio de
cefalea, con bajo nivel de conciencia (Escala de Glasgow
9/15) y desviacion oculocefdlica hacia la izquierda, ante
sospecha de estatus no convulsivo se administra dosis de
midazolam 1V y una dosis de levetiracetam, cediendo la
desviacion.

Exploracion fisica: frecuencia cardiaca (FC) 95
lpm, Tension arterial (TA) 105/63 mmHg, Frecuencia
respiratoria (FR) 28 rpm. Saturacion Oz 97%.

Triangulo de evaluacion pedidtrico alterado en
apariencia. Leve palidez cutdnea, mucosas hidratadas. No
exantema. Relleno capilar (<2 segundos).

Auscultacion cardiopulmonar: Tonos cardiacos
ritmicos, no soplos ni extratonos. Adecuada entrada de aire
bilateral sin ruidos sobreariadidos.

Abdomen: blando y depresible no masas ni megalias.
No datos de irritacion peritoneal.

Exploracion somnolienta,  con
apertura ocular a estimulo doloroso, emision de palabras
inapropiadas y con respuesta al dolor de retirada. Glasgow
9/15. Desviacion oculocefalica hacia la izquierda Reflejos
osteotendinosos levemente exaltados. Signos meningeos
negativos. Resto de exploracion no valorable.

neurologica:

Pruebas complementarias:

* Analitica sanguinea: Hemoglobina 10.6 g/dl,
Plaquetas 358 x 1000/ul, Leucocitos 16.4 x1000/
ph, Neutrdfilos 12.9 x 1000/ul, Proteina C Reactiva
1.92 mg/dl.

* TAC: No lesiones ocupantes de espacio, no sangrados,
ni fracturas dseas.

* Hemocultivo: Negativo

Antecedentes personales: no antecedentes de interés.
No alergias conocidas. Vacunacion al dia

1. ¢Cuadl de las siguientes patologias no
se incluiria en el diagnéstico diferencial?

Encefalopatia por téxicos.
Traumatismo craneoencefalico.
Meningitis infecciosa.
Encefalitis autoinmune.
Encefalitis metabdlica.

o0 TR

La respuesta correcta es la b.

Nos encontramos ante una paciente con alteracién
del nivel de conciencia sin inflamacién del parénquima
cerebral ni sangrado aparente en TAC realizado en la
anterior consulta a urgencias.

Los téxicos siempre deben ser una causa a
descartar en este tipo de encefalopatias agudas y de
caricter desconocido.

En las encefalitis infecciosas o directas, el
patégeno invade el sistema nervioso central a través
de la barrera hematoencefilica o por transporte axonal
retrégrado, agrediendo de forma directa a las neuronas,
y/o desencadenando un fenémeno vasculitico con
isquemia tisular. En las encefalitis infecciosas se afecta
con mayor frecuencia la sustancia gris, siendo este
cuadro compatible con nuestro caso actual al presentar
deterioro del nivel de conciencia y fiebre asociada.



En las encefalitis por mecanismo inmuno-
mediado, el dafio se produce por accién del sistema

inmune sobre el tejido cerebral, afectindose
especialmente la sustancia blanca. Un agente
infeccioso  (no  necesariamente  neuroinvasivo)

o una vacunacién desencadenan una respuesta
inmunitaria desmielinizante (ADEM) o mediada por
autoanticuerpos frente a antigenos cerebrales (EAI).

Aunque excepcional por la edad, se puede observar
el debut o progresién de una enfermedad metabélica
subyacente con este tipo cuadro de encefalopatia.

En nuestro caso el traumatismo craneoencefilico
es descartable, al ser la caida desde su propia altura un
simple factor de confusién y presentar una prueba de
imagen previa sin hallazgos.

2. ¢Cuil de las siguientes pruebas
complementarias realizaria a
continuacion?

Resonancia magnética cerebral (RM).
Serologias.

Puncién lumbar si no hay contraindicacién.
Electroencefalograma (EEG).

Todas son correctas.

L RO

La respuesta correcta es la e.

En este caso de alteracién del nivel de conciencia
con sospecha de focalidad neuroldgica esta indicada
la activacién de Cdédigo Ictus y realizacién de RM
urgente. Dentro de las causas infecciosas es conveniente
descartar otras etiologias infecciosas como virus
Herpes Simple, Citomegalovirus, Enterovirus, VIH o
VEB. También es conveniente descartar viajes a paises
endémicos de sarampion, rabia, West Nile virus, etc.

La puncién lumbar serd obligatoria una vez
descartada hipertension intracraneal, asi como en este
caso serd conveniente realizar un EEG de urgencias
para descartar actividad epileptiforme.

Se decide activar Codigo Ictus ante cuadro con
disminucion del nivel de conciencia y focalidad nuerologica.
Se realiza RM urgente donde se objetiva restriccion
parcheada de la difusion en lobulos frontal y temporal
izquierdos (Figura 1y 2), con engrosamiento de surcos y
aumento de intensidad sugerentes de encefalitis.

La puncion lumbar muestra pleocitosis (58 leucocitos,
100% mononucleados) con bioguimica normal'y presion de
20 mm Hyg. Aspirado para virus respiratorios negativos.

En el EEG datos de afectacion difusa, observdndose en
region frontocentral actividad con patron continuo ictal-
interictal.

3. ¢Cual de las siguientes hallazgos es
compatible con encefalitis autoinmune?

Inicio agudo.

Aislamiento microbiolégico en LCR.
Puncién lumbar sin hallazgos.
Epilepsia conocida.

Exclusién razonable de otras causas.

o0 TP

La respuesta correcta es la e.
La presencia de cefalea, nduseas/vémitos,
fotofobia y dolor nucal (con o sin signos meningeos)
es frecuente, en algunos casos debutan con crisis
convulsivas, habitualmente generalizadas.

Enlas encefalitis autoinmunesla clinica suele tener
un inicio mds insidioso y subagudo con poca fiebre (o
estar ausente), menor alteracién del LCR y predominio
de sintomas psiquidtricos y disfuncién autonémica
(crisis vegetativas, hipertermia, hipertension arterial,
sudoracién, arritmias, taquipnea/apnea, etc.). Se
adjunta tabla con criterios diagnésticos, resaltar la
importancia de descartar causas mds frecuentes antes
de su diagnéstico.

Ante sospecha de encefalitis se inicia tratamiento con
aciclovir y cefotaxima. Tras deteccion molecular y cultivo
de liquido cefalorraquideo (LCR) negativos, se suspende
antibioterapia. Se mantiene aciclovir hasta descartar

herpes.

4. ¢Ante alta sospecha de encefalitis
autoinmune, cual no seria el tratamiento
adecuado inicial?

Metilprednisolona en megabolos.
Inmunoglobulinas.
Plasmaféresis.

Medidas anti-HTIC.

Infliximab.

0 TP

La respuesta correcta es la e.

La encefalitis autoinmune es infrecuente en

pediatria (5 casos/100.000 habitantes al afio), pero



Tabla 1. Requisitos clinicos para el diagnéstico de encefalitis.

Deben cumplirse los 3 requisitos siguientes:

Inicio subagudo (progesién a lo largo de menos de 3 meses) de déficits en la memoria de trabajo
(pérdida de memoria a corto plazo), cambos en el estado mental o sintomas psiquidtricos

Al menos uno de los siguientes datos:

* Hallazgos focales nuevos en el sistema nervioso central
e Crisis epilépticas no explicables por una epilepsia previamente conocida

* Pleocitosis en el LCR
* Hallazgos de RM compatibles con encefalitis

Exclusién razonable de otras causas

su incidencia estd aumentando por el avance en el
diagnéstico de anticuerpos responsables de las mismas
(previamente muchas consideradas idiopidticas). Su
diagnéstico diferencial y manejo suponen un reto
dada la heterogeneidad de la clinica y el retraso en
el diagndstico. Si se sospecha, iniciar un tratamiento
inmunomodulador de forma empirica y precoz, que
puede realizarse con:

¢ Corticoesteroides: metilprednisolona 30 mg/kg/
dia (mdximo 1 gramo al dia) durante 5 dias.

* Inmunoglobulinas: 2 gramos/kg, en una dosis o
repartida entre 2 y 5 dias.

¢ Plasmaféresis o plasmafiltracién: Se recomiendan
5 — 6 sesiones realizadas a dias alternos.

* En caso de fracaso terapéutico o recidivas, debe
plantearse el tratamiento con rituximab (de
eleccion en pediatria) o ciclofosfamida.

Eluso de anticuerpos monoclonales anti-T'NFalfa
no esta indicado en esta patologia

Por sospecha de encefalitis inmunomediada se inician
corticoides en megabolos (30 mg/kg) y se mandan muestras
para estudio de anticuerpos. EEG patron difuso con
actividad ictal-interictal.

Durante la primera semana de ingreso presenta
datos de hipertension intracraneal con bradicardia, H1A,
midriasis pupilar unilateral con poca reactividady postura
de descerebracion. Se repite RV, objetivindose importante
afectacion del cortex frontal, temporal bilateral 'y alteracion
de serial en ganglios de la base con extenso edema citotoxico
que causa colapso parcial de surcos y ventriculos (Figura
3y 4). Se intuba y se inician medidas antiedema, se
implanta sensor de presion intracraneal para el manejo de
la hipertension intracraneal.

Recibe  bolos de esteroides, tocilizumab e
inmunoglobulinas (2 g/kg). En RM de control se
aprecia necrosis cortical de lobulos frontales y temporales
con abundante edema (Figura 5 y 6). Ante ausencia de
mejoria, se realiza 5 sesiones de intercambio plasmadtico
a dias alternos con reposicion con albumina al 5%, sin
incidencias.

Al mes de ingreso los anticuerpos anti-MOG
resultaron  positivos, confirmando el diagndstico de
encefalitis corticocerebral fulminante por anticuerpos
anti-MOG (MOGAD) confirmdndose sospecha clinica de

Encefalitis autoinmune.

5. ¢En que otras entidades podemos
encontrar anti-MOG?

Tiroiditis de repeticién.

Encefalomielitis aguda diseminada (ADEM).
Artritis idiopdtica juvenil.

Diabetes mellitus tipo I.

En ninguna de estas entidades.

0 TP

La respuesta correcta es la b.

La glucoproteina del oligodendrocito asociado a
la mielina (MOG) es una glucoproteina ubicada en
la superficie externa de la vaina de mielina y en los
oligodendrocitos. Su funcién es brindar estabilidad a
los microttibulos de los oligodendrocitos.

En 2007, se reconocié por primera vez que los
antiMOG-IgG son biomarcadores de una enfermedad
desmielinizante encontriandose en cuadros de neuritis
Optica, mielitis transversa, encefalomielitis aguda



diseminada (ADEM), encefalitis, sindrome del tronco
encefilico o crisis epilépticas.

La encefalitis corticocerebral fulminante por
anticuerpos anti-MOG es un cuadro descrito
recientemente en poblacién pedidtrica, dentro de las
MOGAD  (Myelin-oligodendrocyte-glycoprotein-
antibody-associated disorders), con unos patrones
similares de afectacién cortical bilateral, con evolucién
fulminante en la mayoria de casos. Los factores que
influyen en la afectacién tan severa en estos casos son
desconocidos.

Es importante iniciar la inmunoterapia precoz
ante la sospecha clinica de encefalitis, con corticoides,
plasmaféresis o inmunoglobulinas si no hay buena
respuesta. En nuestro caso, se utilizé tocilizumab,
pues se han descrito casos fulminantes similares con
buena respuesta. También tuvo un papel importante el
sensor invasivo de presién intracraneal, que permitié
un mejor manejo de ésta para disminuir el dafo
neurolégico.

Esta entidad puede ser monofisica en hasta
la mitad de los pacientes, pero en el resto puede ser
recurrente. Siendo la edad media: 6,2 afios (rango 3,7-
10 afios); 50% sexo femenino. Se objetivan lesiones
en sustancia blanca bilaterales difusas como en el
ADEM) También lesiones corticales y subcorticales
con o sin lesiones de sustancia blanca asociadas..

Durante su evolucion presenta mejor control de la
HTIC y descenso de sedacion. Se realiza RIVIN cerebral y
de médula de control aprecidndose una afectacion cortical
en mualltiples lobulos en mejoria con reduccion del edema
cerebral. No se aprecian alteraciones en médula.

Al alta a domicilio presenta dificultad para la
comunicacion 'y comprension <verbal en mejoria, sin
afectacion motora ni otras secuelas.

Figura1y2. Imagen RIM. Restriccién parcheada de la difusién en 16bulos frontal y temporal izquierdos, con engrosamiento
de surcos y aumento de intensidad, asi como discreta hiperintensidad del 16bulo frontal derecho, sin restriccién asociada,
lo que sugiere como primera posibilidad diagndstica una meningoencefalitis.
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Figura 3 y 4. Afectacién del cértex frontal, temporal bilateral y alteraciéon de sefial en ganglios de la base con extenso
edema citotdéxico que causa colapso parcial de surcos y ventriculos.

Figura 5y 6. Imagen RM donde se objetiva necrosis cortical de 16bulos frontales y temporales con edema en extensas dreas
corticales y pérdida de volumen de ganglios basales.




Cronograma 1. Cronograma y evolucién durante su ingreso en UCIP.

Cronograma 2. Cronograma y evolucién durante su ingreso en UCIP.
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ICTUS ISQUEMICO SECUNDARIO A
ENDOCARDITIS INFECCIOSA

Autora: Patricia Arias Bueso-Inchausti. Tutora: Laura Ximena Herrera Castillo. Hospital General

Universitario Gregorio Marancn. Madrid.

Nisio de 2 arios y 1 mes sin antecedentes de interés que
consulta en el servicio de urgencias por deterioro del estado
general, vomitos y decaimiento de 6 horas de evolucion.
El paciente habia presentado cuadro catarral y fiebre con
temperatura mdxima de 40°C las 48 horas previas.

En urgencias presenta episodio de desconexion del
medio con desviacion de la mirada a la derecha y rigidex
de hemicuerpo derecho. Se traslada a box wvital para
monitorizacion y estabilizacion.

Exploracion fisica en box vital:

Constantes: frecuencia cardiaca de 162  Ipm,
saturacion de oxigeno de 97%, frecuencia respiratoria
de 28 rpm, temperatura rectal 39.3°C. Tension arterial
110070 mmHyg.

Tridngulo de evaluacion pedidtrica inestable
(a])ariencia). Mal estado general, coloracion cetrina.
Aspecto séptico. Relleno capilar inmediato. No signos
de dificultad respiratoria. No signos de deshidratacion.
Auscultacion cardiaca: ritmica sin soplos. Auscultacion
pulmonar: buena entrada de aire bilateral sin ruidos
patoligicos. Abdomen blando y depresible sin masas
ni megalias. Neuroldgico: disminucion del nivel de
consciencia con Glasgow de §-9. Pupilas isocoricas y
normorreactivas con desviacion de la mirada a la derecha.
Focalidad neuroldgica con  hemiplejia/hemiparesia de
hemicuerpo izquierdo y dudosa rigidez del hemicuerpo
derecho. Brudzinsky dudoso. Kerning negativo. Reflejos
rotulianos bilaterales conservados.

Se administra dosis de midazolam intranasal Yy,
tras canalizacion de via venosa periférica, dos dosis de
midazolam y una dosis de levetiracetam cediendo la crisis
convulsiva a los 20 minutos persistiendo hemiparesia
izquierda. Se extrae hemocultivo y analitica sanguinea.

1. Ante el cuadro clinico del paciente
¢ccual seria su actitud inmediata a seguir
y cudl es su sospecha diagnéstica?

a. Analitica sanguinea y electroencefalograma
urgente. Estatus epiléptico focal.

b. Analitica sanguinea con hemocultivo y puncién
lumbar para estudio de liquido cefalorraquideo.
Absceso cerebral.

c. Analitica sanguinea urgente y observacién. Crisis
febril atipica con hemiparesia de Todd.

d. Analitica sanguinea y prueba de imagen cerebral
Urgente. Cédigo ictus.

e. Analitica sanguinea urgente y TAC craneal.
Tumor cerebral.

La respuesta correcta es la d.

Cualquiera de las opciones anteriores puede ser
causa de focalidad neuroldgica. Sin embargo, ante un
cuadro de déficit neuroldgico focal de inicio brusco
es primordial descartar la presencia de un ictus. El
ictus es una patologia tiempo dependiente siendo
el diagnéstico precoz la principal herramienta para
iniciar las medidas terapéuticas que puedan limitar el
dafio cerebral.

Ante la sospecha inicial de cédigo ictus se debe
realizar estabilizacién inicial del paciente utilizando
la sistematica ABCDE, canalizar dos vias venosas
periférica y extraer analitica sanguinea que incluya
glucemia y coagulacién. Si tras la anamnesis y
exploracién neuroldgica persiste la sospecha de ictus se
deber aplicarla escala pedNIHSS. Segtin la puntuacién
se considera: 0 puntos, no sintomas de ictus; entre 1y
4, ictus leve; entre 5 y 15, ictus moderado; entre 15-20,
ictus moderado/grave; y mayor de 20, ictus grave.



Debido al diagnéstico diferencial tan amplio y a
que a veces la clinica en pediatria no es tan sugestiva
como en el adulto, es necesaria la confirmacién
radiolégica para establecer el diagndstico de certeza
de ictus cerebral isquémico.

2. Ante la sospecha clinica de ictus
isquémico ¢cual se considera la prueba
de neuroimagen de eleccion?

a. TAC craneal simple.
AngioTAC craneal.

c. Resonancia magnética cerebral (RMc) con
angiorresonancia magnética.
Doppler trancraneal.

e. Todas las anteriores.

La respuesta correcta es la c.

Aunque todas las pruebas mencionadas tienen un
papel en el manejo del ictus isquémico, la RMc con
angiorresonancia magnética es la prueba de eleccién
para el diagnéstico de ictus isquémico en nifios y
adultos jovenes, ya que es muy sensible para detectar
lesiones cerebrales tempranas, incluyendo lesiones de
la penumbra isquémica, que ain no son visibles en el
TAC.

El TAC craneal simple es la técnica mds
asequible en urgencias y es diagnéstica en el caso
de ictus hemorrigico, pero tiene menor sensibilidad
para el diagnéstico de isquemia en fases tempranas.
El angioTAC craneal es util para evaluar la anatomia
vascular cerebral, ya que no proporciona la informacién
tan detallada del parénquima cerebral como la RMec.
El doppler trancraneal aunque puede ser ttil como
herramienta de neuromonitorizacién, no se considera
prueba diagnéstica de ictus.

Dada la sospecha de ictus en el paciente se extrae
analitica sanguinea con hemocultivo en la que destaca
elevacion de reactantes de fase aguda PCR 227 mg/L y
PCT 11 ng/ml con hemograma y coagulacion normales.
Se realiza TAC craneal (Figura 1) en el que se identifica
hipodensidad ~ parietal derecha 'y desdiferenciacion
corticosubcortical parietal derecha sugestivo de etiologia
isquémica. Se activa codigo ictus y se traslada al paciente a
un centro de referencia de ictus pedidtrico.

Figura1.TAC craneal con hipodensidad y desdiferenciacién
corticosubcortical parietal derecha compatible con lesién
isquémica.

al  traslado se inician medidas de
neuroproteccion y se estabiliza al paciente realizando
intubacion orotraqueal por presentar Glasgow mantenido
menorde 8 y se inicia tratamiento empz’rico con cefoz‘axima,
vancomicina y aciclovir intravenoso.

Previo

En la fase aguda del ictus es importante establecer
medidas de neuroproteccién encaminados a mantener
y mejorar la viabilidad del drea de penumbra. Estas
medidas consistens en mantener normotermia,
normooxigenacién, normotensién, normoglucemia,
evitar deshidratacién, tratamiento activo de crisis
convulsivas y tratamiento de la anemia.

A su llegada al Hospital de referencia de codigo Ictus
se realiza RMc (Figuras 2a y 2b) que muestra infarto
agudo establecido en territorio de la arteria cerebral
media derecha con oclusion de la rama M2 derecha, asi
como miiltiples focos compatibles con lesiones isquémicas
bilaterales.




Figura 2a. oclusién de M2 derecha. Figura 2b. Infarto agudo establecido en territorio cortical de la divisién posterior o

inferior de M2 derecha. Focos de restriccién milimétricos compatibles con lesiones isquémicas.

3. ¢Cual de las siguientes respuestas es
verdadera con respecto a las terapias de
reperfusion?

a. Noseria candidato a realizacién de trombectomia
ya que la oclusién del vaso es distal.

b. La presencia de plaquetopenia <60.000 o
alteraciones de la coagulacién contraindica la
realizacién de la trombectomia.

c. La presencia de hipodensidad franca extensa en
la RM cerebral del paciente aumenta el riesgo
de transformacién hemorrdgica si se realiza
trombolisis.

d. El intervalo entre el inicio de los sintomas y la
realizacién de trombolisis debe ser menor a 4.5
horas.

e. Todas son verdaderas

La respuesta correcta es la e.

Las terapias de reperfusién tienen como objetivo
salvar el drea cerebral de penumbra isquémica que no
estd irreversiblemente lesionada. Estas terapias son la
trombectomia mecdnica endovascular y la fibrinolisis
con activador tisular de plasminégeno intravenoso
(rtPA). Las gufas de ictus mds recientes recomiendan
el tratamiento hiperagudo en pacientes seleccionados
siguiendo unos estrictos criterios de inclusién y
exclusién que difieren segin los centros y dependen

de la experiencia del mismo. En el centro donde se
traté al paciente los criterios de trombectomia son:
la oclusién de gran vaso (arteria carétida interna o
arteria cerebral media proximal (M1), tiempo < 6 h en
ictus de territorio carotideo y <12-24 h en territorio
vertebro-basilar, ausencia de lesién extensa irreversible
o establecida, plaquetas de >60000 y coagulacién
normal entre otras. En el caso de la trombolisis estaria
indicada en pacientes mayores de 2 afios con intervalo
de inicio de los sintomas <4.5 horas y ausencia de
hemorragia o lesién extensa en TC con riesgo de
transformacién hemorrigica.

Ante presencia de oclusion de vaso mayor distal,
con lesion de gran tamatio establecida y alto riesgo
de transformacion hemorrdgica, se decidic junto con
Neuropediatria y Radiologia intervencionista manejo
conservador desestimdndose las terapias de recanalizacion
arterial. Se realiza ingreso en la Unidad de Cuidados
Intensivos Pedidtricos (UCIP).

A la exploracion al ingreso se objetiva soplo cardiaco
y lesiones purpiiricas en el pulpejo de los dedos del pie

izquierdo.




Algoritmo 1. Protocolo de actuacién Hospital Gregorio Marafién.

Abreviaturas. PedNIHSS: Pediatric NIH Score Scale. RM: resonancia magnética. TC: Tomografia Computerizada.
UCIP: Unidad de Cuidados Intensivos pediatricos.




Figura 3. Miculas eritematopurpuricas en pulpejos compatibles con nédulos de Osler.

4. Con los hallazgos de la exploracién
fisica, ¢cual parece la etiologia mas
probable del del

paciente?

ictus isquémico

Vasculitis primaria del sistema nervioso central.
Endocarditis infecciosa (EI).

Purpura trombocitopénica trombética (PTT).
Sindrome de Moya-moya.

Anemia falciforme.

L RO

La respuesta correcta es la b.

Todas las opciones anteriores son posibles
etiologias de ictus isquémico en poblacién pedidtrica.
Sin embargo, ante el hallazgo de soplo cardiaco y

lesiones cutdneas compatibles con nédulos de Osler, la
sospecha etioldgica mds probable en este paciente es la
endocarditis infecciosa por embolismo séptico. Tanto
la vasculitis primaria como la enfermedad de Moya-
moya son entidades poco frecuentes que se deben
sospechar cuando se han descartado las etiologias mas
comunes. La ausencia de plaquetopenia y anemia en la
analitica del paciente nos ayudan a descartar la PTTy
anemia falciforme como etiologias del cuadro.

Se realiza ecocardiograma transesofdgico en las
primeras 24 horas de ingreso objetivando imdgenes
compatibles con endocarditis de vdlvula mitral e
insuficiencia mitral moderada secundaria (Figura 4a y 4

b).

Figura 4a. Lesion verrugosa de 7x6 mm en vélvula mitral. Figura 4b. Insuficiencia mitral moderada con jet hasta techo

de auricula



La presencia en este paciente de un criterio mayor con lesiones intracraneales isquémicas y fendmenos
(hallazgos sugestivos de EI en ecocardiografia) y 3  imunitarios como los nédulos de Osler) permite realizar el
criterios menores Oiebre, diseminacion vascular embilica  diagndstico de EI definitiva (ver Tabla 1).

Tabla 1. Criterios diagnésticos de endocarditis infecciosa modificados por la Sociedad Europea de Cardiologia (2023).

Criterios mayores

(i) Hemocultivos positivos para EI

(a) Microorganismos tipicos compatibles con EI en dos hemocultivos separados: estreptococos orales, Streptococcus gallolyticus
(previamente 8. bovis), grupo HACEK, S. aureus, E. faecalis

(b) Microorganismos compatibles con EI en hemocultivos positivos continuos:
* 22 hemocultivos positivos de muestras sanguineas obtenidas con >12 h de separacién
* En 3 o0 en la mayoria de 24 hemocultivos separados (la primera y la Gltima muestra obtenidas con 21 h de separacién)

(c) Un unico hemocultivo positivo para C. burnetii o titulos de anticuerpos de IgG fase I >1:800

(ii) Pruebas de imagen positivas para EI:
Lesiones valvulares, perivalvulares/periprotésicas, anatémicas y metabdlicas de material extrafio caracteristicas de EI detectadas
mediante cualquiera de las siguientes técnicas de imagen:

* Ecocardiografia (ETT y ETE)
e TC cardiaca
* 18F-FDG-PET/ATC

* SPECT/TC con leucocitos marcados con isétopos

Criterios menores

(i) Enfermedades predisponentes (como cardiopatia predisponente con riesgo alto o intermedio de EI o ADVP)*
(ii) Fiebre, definida como temperatura >38°C
(iii) Diseminacién vascular embélica (incluida la asintomatica detectada solo por imagen):
* Embolos/infartos y abscesos sistémicos y pulmonares mayores
* Complicaciones sépticas osteoarticulares hematégenas (espondilodiscitis)
* Aneurismas micéticos
* Lesiones intracraneales isquémicas/hemorrédgicas
* Hemorragias conjuntivales
* Lesiones de Janeway
(iv) Fenémenos inmunitarios:
* Glomerulonefritis
* Nédulos de Osler y manchas de Roth
* Factor reumatoide
(v) Evidencia microbiolégica:
* Hemocultivo positivo que no cumple un criterio mayor de los que se indican mds arriba

* Evidencia serolégica de infeccién activa por un microorganismo compatible con EI

Clasificacién de la EI (durante el ingreso y el seguimiento)

Definitiva:
* 2 criterios mayores
* 1 criterio mayor y al menos 3 criterios menores
* 5 criterios menores
Posible:
e 1 criterio mayor y 1 o 2 criterios menores
* 3 — 4 criterios menores
Descartada:

* No cumple los criterios de EI definitiva o posible durante el ingreso, con o sin un diagnéstico alternativo firme




5. ¢Cudl es la opcion de tratamiento
mas adecuada para abordar la infeccién
y prevenir nuevas embolias en este
paciente?

a. Iniciar antibiéticos empiricos con cefotaxima
y vancomicina, y cirugia cardiaca urgente para
reseccién de la vegetacion valvular.

b. Administrar  antibiticos  empiricos  con
cefotaxima y ampicilina, y evitar intervencién
quirdrgica, esperando resolucién clinica del ictus.

c. Administrar anticoagulantes para prevenir
la formacién de nuevos codgulos, junto con
antibiéticos empiricos.

d. Realizar tratamiento con antibidticos de
amplio espectro sin intervencién quirdrgica, y
monitorizar Gnicamente el estado neurolégico.

e. Iniciar tratamiento con antibidticos de amplio
espectro y antiinflamatorios, sin cirugia.

La respuesta correcta es la a.

El tratamiento antibiético empirico con
cefotaxima y vancomicina es necesario para cubrir los
patégenos mds frecuentes en la endocarditis infecciosa,
como Staphylococcus aureus'y Streptococcus viridans.

La cirugia cardiaca urgente estd indicada en este
caso debido al alto riesgo de embolia séptica asociado
a la vegetacion valvular de gran tamafo. La reseccién
de la vegetacién valvular es importante para evitar
nuevas embolias y complicaciones. Ademds, la cirugia
no estd contraindicada a pesar de la presencia de ictus,
ya que puede prevenir complicaciones mayores.

La determinaciéon de la necesidad de una
intervencién quirdrgica en pacientes con endocarditis
infecciosa e ictus isquémico debe individualizarse
mediante un enfoque multidisciplinar incluyendo la
participacién de expertos en enfermedades infecciosas,
cardiologia, cirugia cardiotoricica, neuropediatria
y neurocirugia. Las consideraciones en nifios son
generalmente similares a las de adultos con EI. Las
razones mds comunes para la intervencién quirdrgica
incluyen insuficiencia cardiaca congestiva, disfuncién
valvular progresiva o infeccién incontrolada, abscesos
y riesgo alto o persistente de fenémenos embdlicos.

El uso de anticoagulantes no es recomendable en
este caso. En la endocarditis infecciosa, especialmente
cuando hay émbolos sépticos e ictus, el riesgo de
hemorragias cerebrales es elevado, por lo que la
anticoagulacién puede aumentar las complicaciones.

La monitorizacién neurolégica no es suficiente
por si sola. La cirugia cardiaca es necesaria para
eliminar la fuente de la infeccién (vegetacion valvular)
y reducir el riesgo de nuevas embolias. De lo contrario,
el paciente corre el riesgo de nuevas complicaciones
neuroldgicas graves.

Los antiinflamatorios no son indicados de manera
rutinaria para tratar la endocarditis infecciosa.

Tras realizar una reunion multidisciplinar entre
los distintos servicios se decidio que dada la presencia de
verruga de gran tamario con alto riesgo de embolizacion el
paciente se beneficiaria de cirugia cardiaca urgente junto
con antibioterapia empirica con cefotaximay vancomicina
intravenosa. Se realizd cirugia cardiaca con reseccion de
verruga manteniendo vdlvula nativa en las primeras 12
horas de ingreso sin incidencias.

Se completd el estudio etiologico del paciente
con  hemocultivo, estudio de liguido cefalorraquideo,
serologias y estudio de extension con fondo de ojo y
ecografia abdominal, sin hallazgos patoldgicos. Se aislo
en PCR bacteriana de la valvula mitral Kingella Kingae
(bacteria del grupo HACEK) que forma parte de los
microorganismos tipicos causantes de EI. Los hemocultivos
Sfueron estériles, por lo que se mantuvo antibioterapia con
cefotaxima intravenosa hasta una duracion total de 4
semanas.

6. (Cudl es la principal complicacién
neuroldgica postquirirgica que se debe
monitorear tras la reseccién de la verruga
mitral en este paciente?

Convulsiones recurrentes.
Hemorragia intracraneal.
Hidrocefalia.

Infarto cerebral recurrente.
Parilisis cerebral.

0 TP

La respuesta correcta es la b.

La principal complicacién  postquirdrgica
que se debe monitorizar tras la cirugia cardiaca en
paciente con ictus isquémico es la posibilidad de
transformacién hemorrdgica. La mayoria de las
publicaciones demuestran que el riesgo de conversién
hemorragica secundaria de las lesiones isquémicas
no complicadas es mds bajo que el riesgo de embolia
recurrente bajo tratamiento antibiético. Por lo tanto,
los datos disponibles respaldan la indicacién de cirugia



precoz para estos pacientes recomendando control
radioldgico las siguientes 24 horas tras la cirugia.

En este paciente se realizd en las primeras 24 horas
tras la cirugia RMc de control objetivando transformacion
hemorrdgica petequial con aparicion de hematoma
subdural y subaracnoideo sin extension de las lesiones
isquémicas.

Se mantuvo estable neuroldgicamente hasta el quinto
dia de ingreso en el que comenzd con datos de hipertension
intracraneal. Se realizd TAC craneal en el que se identifico
edema vasogénico con desplazamiento de linea media sin
signos de sangrado agudo por lo que se inicid tratamiento
con suero salino hipertonico, manitol, coma barbitiirico,
bloqueo neuromuscular y se colocd medidor de presion
intracraneal (PIC). En las siguientes 36 horas presenta
estabilizacion clinica con medicion de PIC de mdximo 6
emH:0 por lo que se decide retirada del tratamiento.

Se procede a extubacion y vretirada de la
analgosedacion, manteniendo clinicamente hemiparesia
y pardlisis facial izquierda hasta el momento del alta
a los 10 dias de ingreso, momento en el que se inicia
antiagregacion ante ictus isquémico. No presenta crisis
convulsivas durante el ingreso manteniendo al alta
tratamiento de mantenimiento con levetiracetam. Se
realiza electroencefalograma que muestra actividad de
fondo asimétrica con datos de afectacion sobre el hemisferio
derecho. Recibe durante el ingreso rehabilitacion con
evolucion favorable de la movilizacion de miembros
izquierdos.
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Toledo.

Paciente varon de 5 meses de edad que consulta
en urgencias por episodio de disminucion de nivel de
conciencia con hipotonia, desviacion de la mirada hacia
la izquierda y movimientos clonicos de 3 — 4 minutos
de duracion con periodo post-critico de 20 — 30 minutos.
Refieren accidente de trdfico de alto impacto el dia previo
por el que fue valorado en urgencias y dado de alta tras
observacion, con exploracion fisica y neuroldgica normal
en ese momento.

Niegan  antecedentes  personales de  interés,
con calendario vacunal completo hasta la fecha, sin
enfermedades ni intervenciones quirirgicas ni ingresos
previos. No antecedentes familiares relevantes para dicho
proceso.

A su llegada a wurgencias presenta TEP alterado
por disfuncion del SNC, con bajo nivel de consciencia.
Constantes: FC 120 lpm, §arO2 96 %, TA 102/59 mmHyg,
FR 26 rpmSin hallazgos clinicamente relevantes a la
exploracion fisica. En la exploracion neuroldgica destaca
hipotonia, desviacion de la mirada hacia la derecha y
escasa reactividad a estimulos verbales, con retirada a los
estimulos dolorosos. Pupilas isocdricas normorreactivas y
reflejos osteotendinosos normales.

1. ¢Cual de estos firmacos sedantes
no estaria indicado en la secuencia de
intubacion en este paciente?

Etomidato.
Midazolam.
Ketamina.
Tiopental.

Todos estarian indicados.

L RO

La respuesta correcta es la e.

El etomidato y el midazolam son dos sedantes
extensamente utilizados en la induccién para la
intubacién orotraqueal, sin ninguna contraindicacién
en la hipertensién intracraneal.

La ketamina es un agente anestésico disociativo
que se utiliza en el manejo de la sedacién en pacientes
con hipertensién intracraneal debido a varias
propiedades farmacoldgicas que la hacen adecuada
para esta condicién.

* Estabilidad hemodindmica: A diferencia de otros
sedantes, la ketamina generalmente no provoca
una disminucién significativa de la presién arterial,
lo que es crucial en pacientes con hipertensién
intracraneal, ya que una hipotensién podria
exacerbar la isquemia cerebral.

* Efecto analgésico: La ketamina actia como un
antagonista del receptor NMDA (N-metil-D-
aspartato), lo que contribuye a su efecto analgésico.
Esto es beneficioso en el manejo del dolor, que
puede ser un factor estresante en pacientes con
hipertensién intracraneal

* Preservacion de la funcién respiratoria: La
ketamina tiene un perfil de seguridad que permite
mantener la ventilacién espontdnea, lo que es
esencial en el manejo de pacientes criticos, ya que
evita la depresién respiratoria que puede ocurrir
con otros sedantes.

* Efectos neuroprotectores: Existen estudios que
sugieren que la ketamina puede tener propiedades
neuroprotectoras, posiblemente a través de la
reduccién de la excitotoxicidad y la inflamacién
cerebral, lo que podria ser beneficioso en el
contexto de la hipertension intracraneal.

* Induccién ripida de sedacién: La ketamina permite
una induccién ripida y efectiva de la sedacién, lo
que es ventajoso en situaciones de emergencia
donde se requiere un control inmediato del estado
del paciente.



En conclusién, la ketamina es una opcién viable
para la sedacién en pacientes con hipertensién
intracraneal debido a su perfil hemodinimico
tavorable, propiedades analgésicas, preservacién de la
funcién respiratoria y potencial neuroprotector.

Por dltimo, el tiopental es otro sedante que puede
utilizarse en estos casos ya que no tiene ninguna
contraindicacién.

A su llegada a la Unidad presenta varios episodios
de hipotonia, desviacion de la mirada y arreactividad que
ceden inicialmente con benzodiacepinas. Ante persistencia
de los episodios de dichas caracteristicas se decide iniciar
tratamiento con levetiracetam, inicialmente, y lacosamida
posteriormente,  sin  respuesta.  Concomitantemente,
comienza con clinica compatible con hipertension
intracraneal, con ojos en sol poniente, hipertension arterial
y bradicardia junto con fontanela anterior a tension por
lo que se inician medidas fisicas y farmacoldgicas anti-
edema cerebral sin éxito. Se decide intubacion orotraqueal
y se coloca monitor de funcion cerebral, asi como monitor
de presion intracraneal. Ante persistencia de hipertension
intracraneal, con presiones en torno a 20 cmH2O, se decide
inducir coma barbitiirico como manejo de hipertension
intracraneal refractaria.

2. (Cudl de las siguientes medidas no
se encontraria en un primer nivel en el
manejo de la hipertension intracraneal?

Elevar cabecero a 30°.
Control del dolor.

Control de la temperatura.
Coma barbiturico.

Uso de terapia hiperosmolar.

L RO

La respuesta correcta es la d.

Las medidas para manejar la hipertensiéon
intracraneal en un primer nivel pueden ser tanto
fisicas como farmacoldgicas:

* Medidas Fisicas: elevar la cabeza del paciente a
30 grados que puede ayudar a mejorar el drenaje
venoso y reducir la presién intracraneal, mantener
una ventilacién adecuada y evitar la hipoxia, ya
que esto puede aumentar la presién intracraneal,
minimizar el ruido y las luces brillantes en el
entorno del paciente para reducir el estrés y la
excitacién y conservar la temperatura y la tensién
arterial adecuadas.

* Medidas Farmacolégicas: controlar el dolor y la
ansiedad, hiperventilacién controlada que provoca
vasoconstriccién cerebral y reduce la presién
intracraneal y la terapia hiperosmolar como el uso
del suero salino hiperténico.

Se mantiene en coma barbitirico durante 5 dias con
buena evolucion, disminuyendo la presion intracraneal y
desapareciendo las crisis. En EEG se descarta actividad
epileptiforme, pero presenta un trazado compatible con
encefalopatia leve-moderada. Tras la suspension del
coma barbitiivico mantiene disminucicn del nivel de
consciencia inicialmente que recupera progresivamente,
sin alcanzar Glasgow 15/15 en ningiin momento. A la
exploracion fisica presenta hipertonia de hemicuerpo
izquierdo con ptosis de ojo derecho, desviacion de la
comisura bucal derecha y aumento del drea reflexigena. A
las 48 horas de la extubacion, ante vomitos de repeticion
y no mejoria del nivel de consciencia se decide colocar
sistema de monitorizacion de PIC y se realiza ecografia
transfontanelar en la que se objetivan higromas subdurales
frontales bilaterales de hasta 15 mm, colocdndose drenajes
externos en cada uno de ellos.

3. ¢Cual no seria de utilidad en

la monitorizacion de la presion
intracraneal, ya sea directa o
indirectamente?

a. Ecografia-Doppler de la arteria cerebral media.

b. Monitor de presién intracraneal tipo Camino.

c. Monitor de aEEG.

d. Drenaje ventricular externo.

e. Monitor de presién tisular de oxigeno.

La respuesta correcta es la d.

Existen varios dispositivos y técnicas que se
pueden utilizar para monitorizarla presién intracraneal
(PIC), destacando:

* Catéter Ventricular: Este es uno de los métodos
mds utilizados. Se inserta un catéter en el
ventriculo cerebral,lo que permite medir la presién
y también drenar liquido cefalorraquideo (LCR) si
es necesario.

* Sensor de Presién Intracraneal: Estos sensores
se pueden colocar en diferentes lugares, como el
espacio subaracnoideo o el parénquima cerebral.
Algunos ejemplos incluyen:

— Transductores de presién intraparenquimatosos



qu se insertan directamente en el tejido cerebral.

— Sondas de fibra éptica que utilizan tecnologia
Optica para medir la presién.

— Monitores de Presién Subaracnoidea que se
colocan en el espacio subaracnoideo y son
menos invasivos que los catéteres ventriculares,
aunque pueden ser menos precisos.

* Dispositivos No Invasivos: Aunque no son tan
comunes ni precisos como los métodos invasivos,
hay tecnologias emergentes que intentan medir la
PIC de manera no invasiva, como:

¢ Ultrasonido Doppler transcraneal: Puede ayudar a
evaluar cambios en la hemodindmica cerebral.

* Resonancia Magnética Funcional (fMRI) y otras
técnicas de imagenologia que pueden proporcionar
informacién indirecta sobre la presién intracraneal.

La eleccién del dispositivo depende de varios
factores, incluyendo la condicién clinica del paciente,
la necesidad de drenaje del LCR, y las preferencias
del equipo médico, asi como la disponibilidad de los
dispositivos. Es fundamental que la monitorizacién
sea realizada por personal capacitado y en un entorno
adecuado para garantizar la seguridad del paciente.

El monitor de presién tisular de oxigeno (P:02)
es un dispositivo utilizado para medir la presién
parcial de oxigeno en los tejidos, lo que proporciona
informacién sobre la perfusién y el estado metabdlico
del tejido. Este tipo de monitoreo es especialmente ttil
en situaciones criticas para valorar la repercusién de la
hipertensién intracraneal sobre la perfusion cerebral,
la oxigenacién y el dafio cerebral de manera indirecta.

El monitor de funcién cerebral no aportaria
informacién adicional en estos pacientes salvo que
se trate de hipertensién intracraneal secundaria
a un estatus epiléptico, en cuyo caso serviria para
monitorizar la actividad eléctrica mds que la
hipertensién intracraneal en si.

Con todo ello, buena respuesta inicial y mejoria
clinica  progresiva, con recuperacion del nivel de
consciencia y neuroconducta mds adecuada. Impresiona de
ceguera con audicion conservada. Resolucion del higroma
en lado izquierdo, pero recidiva de higroma derecho, con
persistencia de vimitos de forma puntual y abombamiento
de la fontanela anterior.

4. ¢Cudl de estas caracteristicas del
Doppler de la arteria cerebral media
podrias relacionarse con este caso?

a. Velocidad media disminuida con indice de
pulsatilidad e indice de resistencia aumentados
con tensién arterial normal.

b. Patrén sistolizado de la curva.

c. Velocidad media aumentada con indice de
pulsatilidad e indice de resistencia disminuidos.

d. Velocidad media disminuida con indices
aumentados con tensién arterial en p5 para su
edad y talla.

e. Laaylab son correctas.
La respuesta correcta es la e.

El Doppler cerebral es una técnica de ultrasonido
que se utiliza para evaluar el flujo sanguineo en los
vasos cerebrales. Aunque no mide directamente
la presién intracraneal (PIC), puede proporcionar
informacién valiosa sobre la hemodindmica cerebral
y ayudar en la evaluacién de condiciones que pueden
estar asociadas con cambios en la PIC.

* Ventajas del Doppler Cerebral:

— No Invasivo: A diferencia de los métodos
invasivos para medir la PIC, como los catéteres
ventriculares, el Doppler cerebral es una
técnica no invasiva, lo que reduce el riesgo de
complicaciones y infecciones.

— Monitoreo Continuo: Permite un monitoreo
continuo del flujo sanguineo cerebral, lo que
puede ser util para detectar cambios en tiempo
real sin necesidad de procedimientos quirtirgicos.

— Evaluacién de la Hemodindmica Cerebral:
Proporciona informacién sobre la velocidad
del flujo sanguineo en las arterias cerebrales, lo
que puede ayudar a identificar alteraciones en la
perfusion cerebral que podrian estar relacionadas
con un aumento de la PIC.

— Deteccién de Isquemia: Puede ayudar a
identificar dreas del cerebro que estdn sufriendo
isquemia (falta de oxigeno) debido a una
disminucién del flujo sanguineo, lo cual es
crucial para el manejo temprano de condiciones
criticas.

— Facilidad de Uso: La técnica es relativamente
ficil de realizar y no requiere anestesia ni
preparacion extensa del paciente, lo que permite
su uso en diversas situaciones clinicas.

— Repetibilidad: Se puede realizar multiples veces
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durante el curso del tratamiento sin causar
molestias significativas al paciente.

— Evaluacién Funcional: Ademis de medir el
flujo sanguineo, el Doppler cerebral puede
proporcionar informacién sobre la reactividad
vascular y cémo responde el cerebro a diferentes
estimulos o tratamientos.

— Costo-efectividad: En comparacién con otras
técnicas mas avanzadas como la resonancia
magnética o tomografia computarizada, el
Doppler cerebral suele ser mdas accesible y
menos costoso.

* Limitaciones:

— Es importante mencionar que, aunque el
Doppler cerebral tiene muchas ventajas,
también tiene limitaciones. No proporciona una
medida directa de la presién intracraneal y su
interpretacién puede verse afectada por factores
como la hipotensién arterial.

La ecografia Doppler es una herramienta
importante en la evaluacién de la circulacién cerebral
y puede proporcionar informacién util sobre el flujo
sanguineo en los vasos cerebrales. Dentro de este
contexto, los términos “velocidad media”, “indice de
pulsatilidad” e “indice de resistencia” son parimetros
utilizados para caracterizar la hemodindmica cerebral.

* Velocidad Media: la velocidad promedio del flujo
sanguineo en un vaso especifico durante un ciclo
cardiaco. Se mide en centimetros por segundo
(cm/s) y se obtiene analizando la onda Doppler
registrada. La velocidad media es importante para
evaluar la perfusién cerebral y puede ayudar a
identificar estenosis o lesiones vasculares.

* Indice de Pulsatilidad (IP): parimetro que se
calcula utilizando la velocidad méxima y la
velocidad minima del flujo sanguineo dentro del
ciclo cardiaco y se expresa normalmente como
una cifra adimensional. Un indice de pulsatilidad
elevado puede indicar un aumento en la resistencia
del flujo sanguineo, lo cual podria ser un signo de
problemas como trastornos vasculares o aumento
de la presién intracraneal.

» Indice de Resistencia (IR): al igual que el indice
de pulsatilidad, se utiliza para evaluar la resistencia
vascular. Un indice de resistencia alto sugiere un
aumento en la resistencia del flujo sanguineo, lo
que puede estar relacionado con afecciones como
el vasoespasmo o el aumento de la presion arterial.

Estos parimetros son utiles en la prictica clinica
para evaluar condiciones como la arterioesclerosis,
trombosis, y otras patologias neurolégicas o

cerebrovasculares. Es importante que los resultados
siempre sean interpretados en el contexto clinico
general del paciente y en combinacién con otros
estudios y evaluaciones ya que se pueden alterar los
valores de la Vm, el IP y el IR en caso de hipotensién
arterial severa, por ejemplo, confundiendo.

Por otra parte, la curva también puede dar
informacién util sobre la patologia subyacente. Se
refiere a la forma de la onda de velocidad que se
registra durante la fase de sistole del ciclo cardiaco
en el contexto del ultrasonido Doppler, que se utiliza
para evaluar el flujo sanguineo en los vasos cerebrales.

En el Doppler transcraneal, la curva sistolizada
muestra un aumento en la velocidad del flujo
sanguineo durante la sistole, seguido de una caida en
la velocidad durante la didstole, siendo caracteristico
de la hipertensién intracraneal.

Finalmente, se decide colocacion de vdlvula de
derivacion ventriculoperitoneal. Tras ello, mejoria clinica
progresiva, desapareciendo los vomitos y recuperando el
nivel de conciencia, quedando iinicamente como secuelas
una ceguera cortical sin otra focalidad neuroldgica
aparente.

5. ¢Cual de estas es falsa sobre las valvulas
de derivacion ventriculo-peritoneal

(VDVP)?

a. Son dispositivos que drenan el liquido
cefalorraquido en exceso del sistema nervioso
central a la cavidad peritoneal.

b. Los vomitos asociados a cefalea pueden aparecer
en situaciones de disfuncién valvular.

c. En casos de sospecha de disfuncién valvular
seria suficiente el estudio con tomografia
computarizada de crineo sin precisar otras
pruebas de imagen.

d. La incidencia del fracaso del tratamiento es
similar en los portadores de valvulas programables
y en las no programables.

e. La cavidad atrial o pleural son alternativas a
las que se puede desembocar estos tipos de
dispositivos.

La respuesta correcta es la c.
Una vilvula de derivacién ventriculo-peritoneal

es un dispositivo médico utilizado para tratar la
hidrocefalia, una condicién en la cual hay un exceso de
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liquido cefalorraquideo (LCR) en los ventriculos del
cerebro. Este exceso de liquido puede causar presién
intracraneal elevada y dafiar el cerebro.

La véalvula de derivacién funciona desviando el
LCR desde los ventriculos cerebrales hacia la cavidad
peritoneal en el abdomen, donde el liquido puede ser
reabsorbido de manera natural por el organismo. El
sistema generalmente consta de tres partes: un catéter
que se inserta en uno de los ventriculos cerebrales,
una vilvula que regula el flujo del LCR y un segundo
catéter que se dirige hacia el abdomen.

En la disfuncién valvular por el motivo que sea
hay una desregulacién de la presién intracraneal,
manifestindose clinicamente con cefalea y vémitos,
entre otros sintomas. Se debe sospechar en cualquier
paciente portador de VDVP que acudan con cefalea.

Ante la sospecha de disfuncién de la VDVP no
basta con hacer un TC craneal, sino que, ademis, se
debe estudiar el trayecto del catéter ya que puede
haber desconexiones a lo largo del mismo. Para ello,
se realizard una radiografia simple del trayecto del
catéter para valorar su continuidad desde la cabeza
hasta el abdomen.

No se han demostrado diferencias en cuanto
al fracaso en el tratamiento utilizando VDVP
programables (regulables con un imdn desde fuera)
con las no programables.

En caso de que no se pueda utilizar la cavidad
peritoneal para el drenaje, se puede valorar la auricula
derecha o la cavidad pleural como desembocadura del
catéter.
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