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Casi ahogamiento...;Y no lo cuento!

C. Toledo Gotor, C. Garcia Muro, A. Ibiricu Lecumberri, M. Kortabarria Elguero,

M. B. Ferndndez Vallejo, A. Garcfa Oguiza

INTRODUCCION

El ahogamiento es la segunda causa de muerte accidental
en pediatria. Por cada ahogamiento, entre |-4 casiahoga-
dos requieren hospitalizacion. El rescate del agua y la RCP
precoz minimizan el dafio hipdxico-isquémico y las
secuelas neuroldgicas. Sin embargo, la prevencion y edu-
cacion sobre seguridad en el agua son las medidas clave.

CASO CLINICO

Nifio de 5 afios, acude a Urgencias por disnea y tos desde
hace 2 horas sin otra sintomatologfa. Presenta tiraje sub-
costal y tos perruna: dexametasona via oral y budesonida
nebulizada. Escasa mejorfa clinica, se realiza radiograffa de
térax: imagen de condensacion alveolar bibasal. Reanam-
nesis: 2 horas antes en clase de natacion sufre inmersién
accidental durante unos segundos, no le han dado impor-
tancia porque la recuperacion ha sido espontdnea, sin
alteracion del nivel de consciencia. Con radiologfa compa-
tible con neumonfa aspirativa por inmersidon en agua
dulce, se ingresa para observacion clinica. Tratamiento con
amoxicilina-clavuldnico intravenoso y salbutamol.

Hospital San Pedro, Logroiio

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2018; 48: 62]

COMENTARIOS

—La familia no fue consciente de la gravedad potencial del
cuadro. Es nuestro deber la educacidn sanitaria y la pre-
vencién primaria de estos eventos.

—La mayorfa de las inmersiones que llegan a Urgencias no
han requerido maniobras de RCP, estdn asintomdticos y
presentan un Glasgow mayor de |3.

—Algunos pacientes parecen mejorar inicialmente, pero
repentinamente se deterioran. Se trata del «ahogamien-
to segundo» debido al desarrollo de edema pulmonar
pasadas |2 horas de la inmersion. Por ello se recomien-
da observacién hospitalaria durante al menos las prime-
ras horas. Nuestro paciente permanecié asintomético
durante su estancia sin precisar oxigenoterapia y pre-
sentd mejorfa clinica progresiva.
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Fallo hepatico agudo:

enfermedad de Wilson vs hepatitis autoinmune

M. I. Urfa, A. Prudencio, I. Uldemolins, S. Kannan Leis, M. L. Serrano Madrid, R. Romero Gil

INTRODUCCION

El fallo hepdtico agudo (FHA) es una enfermedad multi-
sistémica, con afectacion severa de la funcidén hepédtica
(INR> .5 o actividad de protrombina menor al 50%) de
aparicion aguda, con o sin encefalopatia, que ocurre en
asociacién con necrosis hepatocelular en un nifio sin
enfermedad hepdtica crdnica reconocida.

CAsO CLINICO

Vardn de |3 afios que acude al servicio de urgencias por
cuadro de astenia y deposiciones blandas, analftica con
presencia de hipertransaminasemia y coagulopatia. No
ingesta de téxicos ni viajes al extranjero.

Exploracidn ictericia leve cutdnea y conjuntival.
Palpacién abdominal donde se palpa polo de higado.
Resto normal.

Se amplian estudios analiticos con los siguientes resul-
tados: serologfas negativas; Autoanticuerpos: ANA
>1/1280, ASMA 1/320, Ig G 3190 mg/dl, Ig A 294 mg/d,
Anticuerpos especificos hepdticos: Ac Antimitocondriales,
Anti-sp100, Anti-gp210, Anti-LKMI, Anti-LCI, Anti-SLA
Negativos, F-actina positivo; Ceruloplasmina: 9 mg/dl.

Complejo Hospitalario de Soria

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2018; 48: 63]

Ante la sospecha de EW vs HAI se pauta tratamien-
to con penicilamina, que se cambia por Triantine por
toxicidad medular; Acetato de zinc, Prednisona; con
mejorfa clinica y analitica.

Estudio genético para EW no detecta mutaciones.

En la actualidad pendiente de biopsia hepdtica.

COMENTARIOS

La EW es una hepatopatia metabdlica que da lugar al
depdsito de cobre en diferentes tejidos.

Formas clinicas de presentacién pueden ser hepdticas
0 neuropsiquidtricas.

El diagndstico se basa en manifestaciones clinicas
compatibles y presencia de ceruloplasmina baja en plas-
ma, cupruria elevada, depdsito de cobre en biopsia
hepdtica y presencia de mutaciones del gen ATP7B (la
no deteccion no excluye el diagndstico). En analitica
pueden detectarse ANA vy a veces ASMA, asociados a
hipergammaglobulinemia.

VOL. 48 - N° 2 « MAYO-AGOSTO 2018

63



Sesiones de la sociedad

64

La importancia de la Vitamina BI2.
Revisidn y estudio descriptivo

a proposito de un caso

D. Ruiz Ruiz de Larramendi, D. Salvo Chabuel, E. Castején, M. C. Garcia Jiménez

INTRODUCCION

La deficiencia de vitamina BI2 produce, entre otras, alte-
raciones hematoldgicas, neuroldgicas y psiquidtricas. En
nifos puede aparecer irritabilidad, apatfa, pérdida de ape-
tito y retraso psicomotor. Los signos neuroldgicos pueden
ser los uUnicos presentes. Movimientos paroxisticos como
temblor, mioclonias o coreoatetosis aparecen en muchos
ninos sin tratamiento, desencadenados muchas veces por
procesos intercurrentes. Desde el punto de vista bioqui-
mico, pueden aparecer anemia megalobldstica, homo-
cistefna elevada y aciduria metiimaldnica. La respuesta al
tratamiento es rdpida aunque pueden persistir déficits
neuroldgicos si el tratamiento se retrasa.

OBJETIVOS

A propésito de un caso de déficit genético de absorcion
de vitamina B12 se han revisado los casos de los pacien-
tes controlados por hipovitaminosis BI2 en consultas de
Metabolismo para evaluar su repercusion clinica, analftica
y tratamiento, e incidir asi en la importancia de la vitami-
na Bl2 en el perfodo de lactante.

PACIENTES Y METODOS

Se describe el caso clinico de una paciente de 2 afios en
la que en un ingreso por atragantamiento y pausa respi-
ratoria se detecta un déficit de vitamina B12. En los con-
troles posteriores en consulta se evidencia mala respues-
ta al tratamiento por lo que se realiza estudio genético.
En dicho estudio se detecta deficiencia de cubilina causa-
da por mutaciones en el gen CUBN, que se traduce en
una mala absorcion de vitamina BI2.

A propdsito de dicho caso se realiza un estudio retros-
pectivo de casos de deficiencia de vitamina B2 recogidos
en la Base de datos de la Unidad de Metabolismo en los
afos 2014-2016. Se han recogido: variables epidemioldgi-
cas como edad, sexo, tipo de alimentacidn, cribado neona-
tal alterado, variables analiticas: vitamina B12, homocisteina,
dcido fdlico, acilcamitinas, dcido metilmaldnico.

Hospital Universitario Miguel Servet

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2018; 48: 64]

RESULTADOS

Se han recogido 61 pacientes. 33 varones y 28 mujeres.
La edad media de la primera visita a consulta es de 1,8
meses (55 dias de vida). El diagndstico se realizd en un
26% de los casos (17) por cribado neonatal alterado, en
un 28% (17) por apneas, en un 16% (10) en el estudio de
retraso psicomotor, en un 0% (6) por episodios paro-
xisticos, en un 5% (3) por anorexia, y en un 5% (3) por
anemia. Los marcadores mds frecuentemente alterados
en el cribado neonatal han sido C4 y C4DC. Todos los
nifios en edad de lactante recibfan lactancia matera. La
media de los niveles de vitamina B2 fue de 150 pg/mL.
Se realizd estudio de d4cidos orgdnicos en orina a 28
pacientes, detectdndose elevacion de metilmaldnico en
aproximadamente un 40% de ellos. La homocisteina se
realizd a 23 pacientes, siendo normal en todos ellos, salvo
en 2 casos. Las acilcamitinas alteradas correspondian a los
nifos con cribado alterado.

CONCLUSIONES

La deficiencia de vitamina B12 es una causa rara pero tra-
table de alteraciones neuroldgicas, anemia y fallo de
medro en nifios. Las madres vegetarianas o no vegetaria-
nas pero con dieta no adecuada, deben ser advertidas
de los dafios severos y no siempre reversibles causados
por esta deficiencia en los nifios alimentados exclusiva-
mente al pecho. Se debe prevenir su deficiencia en
madres gestantes y lactantes incrementandose la dosis
durante la gestacion. Reconocer los sintomas neurold-
gicos asociados permite un diagndstico precoz y trata-
miento efectivo. Aconsejamos la inclusién de la determi-
nacién de la vitamina B12 en los protocolos de estudio
de retraso psicomotor, hipotonfa, apneas, episodios paro-
xisticos y episodios amenazantes de la vida. Un beneficio
colateral del cribado neonatal es la deteccién de casos
con deficiencia de BI2.
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Hematuria en el nifio. Diagnostico diferencial.
Revisién de 7 casos ingresados en 9 meses

M. Kortabarria Elguero, A. Ibiricu Lecumberri, I. Saenz Moreno, C. Garcia Muro, C. Toledo Gotor, S. Chica Martinez

INTRODUCCION Y OBJETIVOS

Hematuria se define como la presencia anormal de
hematies en orina, procedentes de vias urinarias o rifidén.
El objetivo de este trabajo es conocer los casos que
ingresan por hematuria macroscdpica en Planta de
Hospitalizacién de un Hospital de segundo nivel.

METODOS

Estudio retrospectivo descriptivo de pacientes ingresados
por hematuria macroscépica entre mayo de 2017 vy
enero de 2018, ambos inclusive, en nuestro servicio.

RESULTADOS

De los 7 ingresos, el primero un vardn que consultaba
por hematuria y dolor abdominal, las pruebas comple-
mentarias fueron normales excepto la ecografia, en que
se hallé un cdlculo. Precisé litotricia. Otro vardn pre-
sentd hematuria tras una carrera ciclista, con pruebas
complementarias normales y resolucién espontdnea,
diagnosticado de hematuria por esfuerzo. Dos casos se
diagnosticaron de glomerulonefitis postestreptocdcica,

Pediatria, Hospital San Pedro. Logrofio

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2018; 48: 65]

con infeccién constatada por estreptococo 3 semanas
antes. Uno coincidia con neumonfa, presentaba alte-
racién de funciéon renal, edemas y HTA vy precisé tra-
tamiento con furosemida. El segundo presenté edemas
e hipertensién y precisé tratamiento con hidralacina. En
ambos se confirmd ASLO elevado y disminucién de C3.
Se sospechd glomerulonefritis postestreptocdcica con
ASLO elevado y disminucion de C3 con hematuria
autolimitada. Los ultimos dos casos coincidian con farin-
goamigdalitis con Streptotest positivo, analitica normal,
fueron autolimitados y no precisaron tratamiento.

CONCLUSIONES

—El estudio de hematuria requiere realizacién de pruebas
complementarias pero no siempre son determinantes
para su diagndstico.

—Los diagndsticos son muy heterogéneos, y no siempre
requieren tratamiento especifico.

—Es necesario protocolizar el estudio y seguimiento de la
hematuria para evitar variabilidad en su manejo.
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Megacolon toxico en lactante
con sindrome de Smith-Lemli-Opitz

A. Ibiricu Lecumberri, M. Kortabarria Elguero, C. Toledo Gotor, C. Garcia Muro, A. Olloqui Escalona, |. Esteban Diez

INTRODUCCION

El megacolon téxico es una patologfa grave consistente
en una colitis aguda con signos de toxicidad y dilatacién
del intestino grueso.

CASO CLINICO

Lactante de 2 meses diagnosticado de sindrome de Smith-
Lemli-Opitz, con sospecha de enfermedad de Hirschprung
asociada, que acude a urgencias por fiebre de 38,3 °C rec-
tal de | hora de evolucidn, asociando deposiciones acuo-
sas (tras estimulacién rectal) desde hacfa 4 dfas.

En la exploracién destaca cutis reticular y afectacion
del estado general. Taquicardia mantenida (180 Ipm) con
cifras de tensidn arterial (TA) aftas (160/90), en relacién
con estado de preshock. En analftica de sangre: leuco-
citosis (31.600 leucocitos, 64% N), hipopotasemia
(22 mEq/L) y acidosis metabdlica con pH 7,2, pCO2
25 mmHg, HCO3 10 mmol/L, exceso base —16,6 mmol/L.
PCR 5 mg/L, PCT 0,7 ng/mL. Se realiza electrocardio-

Pediatria, Hospital San Pedro, Logrofio

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2018; 48: 66]

grama que muestra ritmo sinusal con aplanamiento de
onda T con alguna onda U aislada y alargamiento de QT.
La radiologia simple de abdomen demuestra escasa aire-
acién con dilatacion coldnica.

Se administra fluidoterapia con reposicién lenta de
potasio y bicarbonato. Ante la sospecha de cuadro sépti-
co abdominal se inicia antibioterapia empirica con
Ceftriaxona y Metronidazol. Tras estabilizacion inicial, se
traslada a UCI Pedidtrica donde se confirma la sospecha
de megacolon téxico en radiografia abdominal donde se
demuestra mayor dilatacion coldnica que en la previa.

COMENTARIOS

—El megacolon téxico es el principal diagndstico a plan-
tear en nifio con aganglionismo con signos de infeccidn,
deshidratacién, alteraciones electroliticas.

—Es fundamental la sospecha clinica para realizar un diag-
ndstico precoz que mejore el manejo del paciente.
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Lactante con quiste de la bolsa de Blake

sintomatico

R. Herndndez Abadia, P. Abenia Usdn, J. Orduna Martinez, D. Fustero de Miguel, V. Ferndndez Ventureira

INTRODUCCION

El quiste de la bolsa de Blake es una malformacién quisti-
ca de fosa posterior poco frecuente, debida a una imper-
foracion del foramen de Magendie, que puede producir
una hidrocefalia sintomdtica.

Es importante realizar un correcto diagndstico diferen-
cial de los quistes de fosa posterior por las implicaciones
prondsticas que presentan algunas de las enfermedades
que los provocan, por lo que es necesario realizar una
RM cerebral para realizar el diagndstico definitivo. Las
principales entidades a tener en cuenta en el diagndstico
diferencial son la megacisterna magna, el quiste aracnoi-
deo y la malformacion de Dandy-Walker y su variante.

El tratamiento de los quistes de la bolsa de Blake que
producen hidrocefalia puede ser tanto una técnica de
derivacion como una ventriculostomia endoscopica.

Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2018; 48: 671

CAsO CLINICO

Presentamos el caso de un lactante con macrocefalia
(crecimiento del perimetro cefdlico de manera exponen-
cial en los Ultimos meses) secundaria a una hidrocefalia
provocada por un quiste de la bolsa de Blake.

Tras una intervencion en la que se realiza una ventri-
culostomia endoscdpica, el crecimiento del perimetro
cefdlico del paciente se estabiliza, el desarrollo psicomotor
es prdcticamente normal y en las resonancias cerebrales
de control se objetiva una disminucion de la hidrocefalia.

COMENTARIOS

Consideramos que este caso clinico es interesante dada
la baja incidencia del quiste de la bolsa de Blake y el
importante avance que ha supuesto en el tratamiento la
ventriculostomia endoscopica.
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Sindrome hemolitico urémico
asociado a infecciéon neumocédcica.

Caso clinico y revisién

A. Prudencio Rodriguez, M. |. Urfa Paumard, Y. Dubrava Dubrava, A. Pefia Busto, R. Romero Gil

INTRODUCCION

El sindrome hemolitico urémico (SHU) se define por un
conjunto de signos vy sintomas caracterizado por la pre-
sencia de anemia hemolitica microangiopdtica, trombo-
penia e insuficiencia renal aguda, constituyendo una de
las causas mds frecuentes de insuficiencia renal aguda en
la infancia. Se presenta el caso de una nifia de 21 meses
que desarrolld un SHU secundario a una infeccion neu-
mocdcica.

CASO CLINICO

Nifia de 21 meses de edad, presenta cuadro febril de
3 dfas de evolucién, decaimiento llamativo, vémitos y
deposiciones diarreicas. A la exploracion destaca aspecto
séptico, taquicardia, taquipnea e hipoxemia, con llamativa
indiferencia al dolor. Hipoventilacion generalizada en
pulmdn izquierdo y distensién abdominal con hepatome-
galia palpable.

Complejo Hospitalario de Soria

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2018; 48: 68]

En analitica presenta anemia, trombopenia y leucope-
nia, y elevacion de reactantes de fase aguda. El antigeno
de neumococo en orina fue positivo. En radiografia de
térax se visualiza una condensacion de prdcticamente
todo el hemitérax izquierdo, con derrame en zona Iébu-
lo superior. En ecografia de abdomen se aprecia hepati-
zacion de base pulmonar izquierda.

Precisé traslado a Cuidados Intensivos Pedidtricos,
donde se diagnosticé de neumonia necrotizante por
Streptococcus pneumoniae v sepsis. Durante su ingreso
desarrolla SHU secundario a infeccién neumocdcica sero-
tipo 22F con hipertensidn residual, precisando tratamien-
to con hemofiltracién y diuréticos, consiguiéndose rees-
tablecimiento de funcién renal.

COMENTARIOS

Dentro del SHU atipico, el asociado a infeccién por neu-
mococo es la forma mds comun. Los serotipos mds fre-
cuentes son 14, 6B y 23F.



