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1. Periodos de la infancia
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PERIODO GESTACIONAL O PRENATAL:

» Etapa preembrionarig: Blestocisto.

« Etapa embrionaria: Circulaciéon plocentaria y organogéne-
sis.

¢ Etapa fetal: Maduracién de 6rganos y crecimiento fetal.

PERIODO NEONATAL: primeras 4 semanas de vida (taso de

mortalidad neonatal) (3 MIR).

e Neonotal precoz: Primera semana de vido (tasa de mortali-
dad neonatcl precoz) (MIR).

* Neonatal tardio: Desde el final de la primera semana hasta
el final de la cuarta semana de vida.

LACTANTE: Desde el segundo mes de vida al final del primer

afo.

PARVULO: desde el comienzo del segundo afio de vida hasta el

sexto ano.

« Ni a

: 2-3 aios.

s Preescolar: 4-6 ofos.

PERIODO ESCOLAR: desde el séptimo afio hasta la pubertad.
PUBERTAD: 12-14 afios

ADOLESCENCIA: 14-18 afios.

82  repeMIR

La tasa de morialidad neonatal incluye a los follecidos en los
primeros 28 dias de vida. (3+)

MIR 00 (6979): La tosa de monoludod estimada a partir de los

n el primer me: del afio de estudio en rela-
cién al total de nacidos vives en ese aflo multiplicado por 1000
corresponde o:

Tasa de mortalidad perinatal.

Tasa de mortalidad neonatal tardfa.
Tasa de mortalidad neonatal precoz.
Tasa de mortalidad infantil.

2. Causas de muerte y edad

2.1. Causas de muerte y edad

A. MENORES DE UN ANO

¢ Malformaciones congénitos (MIR) y onomalias cromosémi-
cas.

e Trastornos relacionados con la prematuridad y el bajo peso
al nacimiento.

¢ Sindrome de muerte sibita del lactante (causa més frecuente
de morialidad durante el primer afio de vida, excluyendo el
pericdo neonatal) (MIR).

B. DE 1 A 14 ANOS

+ ACCIDENTES (2 MIR).
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Neoplasias.
Malformaciones.

MIR 95 (4325): La
escolor la constituyen:

1. Los malformaciones congénitas.

2. Los infecciones.

3. Los procesos neoplésicos visceroles.

4. Los accidentes®.
5. Los procesos hematolégicos malignos.

2.2. Sindrome de muerte stbita del lactante

de mortalidad

A. CONCEPTOS

a. SINDROME DE MUERTE SUBITA DEL LACTANTE (SMSL):
Muerte repentina e inesperada de cualquier nifio menor de un
afio de edad, que permanece inexplicable después de una valo-
racién detallada del caso (incluyendo revisén de la historia clini-
ca, estudio necrépsico detallado, inspeccién del lugar donde se
produjo la muerte y conocimiento de las circunstancios que la
rodearon).

b. EPISODIO APARENTEMENTE LETAL (EAL):

¢ Lactante que ha presentado una crisis de apnea prolonga-
da, con alteracién del tono muscular y de la coloracién,
que no ha respondido a pequefios estimulos, y si a sacudi-
das enérgicas 0 maniobras de reanimacién o resucitacién.

e Mas frecuente durante el dia (> 80% de los casos), en un
60-75% de los casos se puede identificar la cousa (la més
frecuente el reflujo gastroesofégico).

e El riesgo de recurrencio de EAL es de un 30% en los 3 dias
siguientes, debiendo mantenerse al nifioc hospitalizado du-
rante ol menos dicho tiempo.

e En los nifios que han presentado un EAL el riesgo de SMSL
es 5-10 veces mayor.
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. EPIDEMIOLOGIA

e Principal causc de muerte durante el primer afio de vido,
excluyendo el periodo neonatal (MIR).

o 85% entre 1-5 meses (raro en el primer mes de vida o des-
pués del sexto mes). Para los prematuros el pico de méxima
incidencia se presenta entre 4 y 6 semanas més tarde de
edad postnatal que en los nacidos o término.

* Entre la medianoche y las 6 de la mafiana (20%).

| | 1 I

Otofio e invierno (2-4 veces més que en verano).

Mis frecuente en varones.

Recién nacidos prematuros o de bajo peso para lo edad
gestacional.

e Antecedente de hermano con SMSL (MIR) {riesgo x 10). En
gemelos, riesgo x 20; mayor riesgo para el segundo gemelo

e Foclores maternos: Historia materna de tabaquismo (MIR)
[foctor de riesgo més importante para el SMSL) y folto de
asistencia obstétrica durante el embarazo. Bajo nivel socice-
conbmico. Edad materna menor de 20 afios en el primer
embarazo, madre soltera, intervalo menor de 12 meses entre
sucesivos embarazos, drogas y olcohol.

» Los lactantes que sufren SMSL hon precisodo con mayor
frecuencia hespitalizacion previa por causa infecciosa, tienen
antecedentes de muget y en la semana previa al follecimien-
1o, frecuentemente han presentado leves trastornos gastroin-
testinales o una infeccion de vios respiratorias superiores.

* El uso de chupete y el dormir en la misma habitacién de los

padres (sin compartir cama) disminuyen el riesgo.

R doci ir el SMSL:

e Poner a dormir al loctante en deciibito supino sobre un
colchén rigido (2 MIR).
e Mantener limpio el ambiente (evitar humo de fabaco en
su entorno).
o Evitar la temperatura ambiental elevada o el abrigo exce-
sivo.
Fomentar la lactancia materna (7).
C. ANATOMIA PATOLOGICA
No se ha descrito ningdn hallazgo anatomopatolégico pa-
tognoménico de este sindrome.
* Lo autopsia no puede distinguir entre el SMSL de la asfixia
intencionada.
e Lo alteracién caracteristica, pero no patognoménica, es lo
presencic de petequios intratordcicas.
e Existencio de marcadores fitulares que indican asfixia créni-
ca de bajo grado.
D. PATOGENIA
Desconocida: alteracién de la respiracién durante el suefio e
hipoventilacién, inmadurez nerviosa con maduracién anormal
del suefio, aumento significativo en la duracién del QTc (MIR).
E. TRATAMIENTO
e«  Monitorizacién cardio-respiratoria domiciliaria de lactantes
de alto riesgo.
« Estimulantes del centro respiratorio: teofilina, cafeino.

MIR 03 (7679): La posicién en dechbito prono durante el suefio
en los loctantes se ha osociado con:

Uno mayor ganancia de peso.

Mayor riesgo de neumonia por aspiracion.

Disminucién del transito intestinal.

Menor incidencio de vomitos.

Mayor riesgo de muerte sibita®.

LU o8 o B

MIR 06 (8459): Respecio al Sindr: de Muerte Stbita Infantil
o del Lactante (SMSL) senale cudl de los siguientes NO constitu-
ye un

1. Eltobaquismo mcrfemo.

2. El sexo femenino®.

3. Un intervalo QT prolongado en la primera semana de vida.
4. El antecedente de un hermano fallecido por este sindrome.

5. Lo posturc en prono para dormir.

3. Desarrollo psicomotor

Calendario de desarrollo psicomotor (edodes aproximados):
1-2 meses: sonrisa social (MIR).

2 meses: sosién cefélico.

3 meses: sigue un objeto con la mirada un arco de 1802,

4 meses: dirige la mano al objeto, fijo la mirada en su pro-
pia mano.

5-6 meses: pasa objetos de mano.

& meses: voliea de supino a prono, lleva el pie o lo boca,
balbuceo monosilébico.

7 meses: sedestacién estable (MIR).

8 meses: se mantiene en pie con apoyo.

8-9 meses: reconoce su nombre.

10 meses: goteo, repite fonemas simples (mamd, papd).

12 meses: da méas de 5 pasos solo.

18 meses:

» Sube escoleros sujeto por una mano.

Hace torres de 4 cubos, imita el trozo verfical.

Nombra figuras, idenfifica una o mdés portes del cuer-

po.

» Busca ayudo ante un problema, besa a los padres con
ruido, inicia control de esfinteres.
» 24 meses:

¢ Corre bien, sube y baja escaleras de escalén en esca-
16n (MIR), abre puertas, se sube a los muebles.

* Torres de 7 cubos (MIR), garabatos circulores, imita el
trazo horizontal,

» Une tres palabros (sujeto, verbo, objeto) (MIR).

*  Maneja bien la cucharo, ayuda cuando se le desnuda,
escucha relatos con imégenes.

» 30 meses:

» Sube escaleras alternando los pies.

Torres de 9 cubos, imita el trazo circular formando una
figura cerrada.

* Se refiere a si mismo con el pronombre *yo", conoce su
nombre completo.

¢ Ayuda a recoger objetos, juegos de fingimiento.

» 36 meses:

e Monta en friciclo, se mantiene momentaneamente so-
bre un pie.

e Torres de 10 cubos, imita cruces.

Conoce su sexo y edad, cuenta correctamente hasta 3
objetos, repite 3 nGmeros o una frase de 6 silabas.

* Juego a juegos sencillos, ayuda o vestirse (desabroche
botones y se pone los zapatos), se lava las manos.

» 48 meses:

¢ Salta sobre un pie, arroja un balén sobre su cobeza,
usa tijeras para recorfar imdgenes, frepa bien.

« Copia la eruz y el cuadrado, dibuja la figura de hombre
con 2 a 4 partes, ademas de la cabeza, indica la mayor
de 2 lineas.

Cuenta correctamente 4 monedas, cuenta cuentos.

* Juega con varios nifios, iniciando la inferaccién social y

el desempeio de papeles, va solo al aseo.
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Pinza manual entre el dedo pulgar y el medio.
Rotacién persistente de la cabeza.

Desplazamiento sentado sobre las nalgos.

Marcha de pie sin pasar por lo etapa de gateo (MIR).
Marcha de puniiflas.

MIR 00 FAMILIA (6653) Un nifio copoz de w

RN

pmmfo un_____mdmollo
molor propia de la siguiente edad:

15 meses.

18 meses.
24 meses®.
36 meses.
48 meses.

b o oy S

MIR 01 (7169): ¢Cuél es lo edad més temprang a la que la
mayor parte de los nifios son capoces de comprender que la

msm_gmmzm'#
0 a 2 aios.

3 a 4 affos.

5 a 10 afios®.

11 a 14 afos.

15 o 18 afios

RN =

MIR 08 (8980): La valoracién del desarrollo psicomotriz constitu-
ye una exploracién imporfante para detectar trastornos del desa-
rroilo dumnfe lo pnmo mfonoo zmmmmg_m

YU

5 Alos 8 - 9 meses.

MIR 10 (9444): En lo consulta de control de salud observamos
las habilidodes de un nifio. La mamé nos dice que el nifo sabe
decir "mamé*, "popé", "aua", "nene” y “caca". Comprobamos
cdmo sabe senolar las partes del cuerpo cuando su mamé le
pregunto dénde estén. Lo momé nos cuenta que la obedece de
inmediato cuando le dice que se siente para comer y que con
soiiosyporldoosehocembndoroosisimmproperoqnnoso
enfoda si no logra hacerse comprender. 2Cudl de los siguientes
edodu seria la més compatible con el grodo de desarrollo del



1. PERIODOS DE LA INFANCIA / TASAS DE MORTALIDAD

e El periodo neonatal comprende los primeros 28 dias/primer mes de vida.

* Lo fosa de mortalidad (TM) neonaial es el cociente entre los nifios fallecidos en los primeros 28 dias de vida en relacién al total de
recién nacidos vives. Este valor se mulfiplica por 1000.
El periodo neonatal precoz comprende la primera semana de vida.
Lg_IM_mmn]m el cociente entre los nifios fallecidos en la primera semana de vida en relacién al fotal de recién nacidos
vivos, multiplicado por 1000.

¢ Lo tasa de mortalidod infantil es el cociente entre los fallecidos antes del afio de vida en relacién al total de recién nocidos vivos,
multiplicado por 10C0.

¢ Taso mortalidad (TM) perinatal incluye la suma de la TM prenatal + TM intranatal + TM neonatal precoz.

2 CAUSAS DE MUERTE SEGUN EDAD

las anomalias congénitas.
los accidentes.

3. SINDROME DE MUERTE SUBITA DEL LACTA
» Principal causa de muerte durante el pnmer afio de vida, excluyendo el periodo neonatal.
Més frecuente en varones prematuros o de bajo peso pora lo edad gestacional, entre 1-5 meses, en horario noctumoe y en meses
frios.
Aniecodanie de hermano con SMSL (riesgo x 10); en gemelos, riesgo x 20.

i tabaquismo materno o falta de asistencia obstétrica durante la gestacién.

El uso de chupete y el dormir en la misma habitacién que los padres disminuye el riesgo.
Recomendaciones para prevenir el SMSL: poner a dormir al lactante en dectbito supino sobre un colchén rtgldo, mantener limpio
el ambiente (evitar humo de tabaco en su entorno), evitar la femperatura ambiental eleveda o el abrige excesivo.

4. DESARROLLO PSICOMOTOR

1-2 meses: sonrisa social.

2 meses: sostén cefalico.

7 _meses: sedestacién estable.

10 meses: goteo.

12 meses: da mas de 5 pasos solo.

18 meses: sube escaleras con apoyo, hace torres de 4 cubos, inicia control de esfinteres.

24 meses: corre bien, sube y bajo escaleras sin alternar los pies, hace torres de 7 cubos, elabora frases de 3 palabras.

36 meses: monta en friciclo, hace torres de 10 cubos, cuenta correctamente hasta 3 objetos, repite 3 nimeros ¢ una frase de 6
silabas, oyudao a vestirse y se lava las manos.
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Se trato de un tema relativamente lorgo, que no ha sido visto en ofras especiclidades y por ello requiere un esfuerzo sobreafiadido. Al
ser especifico de la asignature, requiere prestar especial alencién a las cromosomopatias y el Sindrome de TORCH. La incidencia de
estas patologios esta disminuyendo por la mejora sanitaria, y por fanto, sus preguntas en el MIR también.
» Caracteristicas del Sindrome de Down:
* Muy importante las diferencios entre Sindrome de Tumer y Sindrome de Klinefelter:
- El Sindrome de Klinefelter cursa con cariotipo 47 XXY, talla alta, ginecomestia, niveles elevados de gonadotropinas, descenso de
testosterona, azoospermia y testiculos pequefios con consistencia aumentada, (8MIR)
- Sindrome de Turner: cariotipo 45X0, fenotipo femenino, talla bojo, ausencia desarrollo mamario, edemas en dorso de pies y
ma-nos, cuello alado, térax en escudo, coartacion de aorta y amenorrea primaria.(6MIR)
e S -
- Toxcplasmosis: Tetrada sintomética de Sabin: Coriorrefinitis (manifestaciéon clinica y secuela més frecuente), hidrocefalia interna,
calcificociones infracraneacles (difusas) y convulsiones. Tratamiento: Pirimetamina con suplementos de écido folinico + sulfadia-
cna

Citomegalovirus: es la infeccié i nte )estro medio. El recién nacido infectado puede eliminar el virus
durante meses o oﬁos Los momfestomones climcos més frecuenhs en los recién nacidos sintométicos son ictericia + hepatoes-
plenomegalia + purpura o petequias, calcificaciones periventriculares, anemia con eritroblastosis y frombopenia (2MIR).

- Rubeolg: Sindrome de Greeg: Cataratas, microcefalia (con retraso mental), sordera {complicacién més  frecuente) y cardiopa-
tia congénita (persistencia del duclus, estenosis pulmonar).

- Herpes congénito: virus herpes simplex fipo 2. El contagio se produce en el canal del parto. Mayor tasa de infeccién fetal cuan-
do se trata de un herpes genital materno primario. Clinica: infeccién generclizada multisistémica, encefalifis aislada., Encefalitis
herpética: tratamiento con aciclovir. (3MIR) Profilaxis: Parto por cesérea en toda gestante con herpes genital activo._Tratamiento:
aciclovir

- Virus hepatitis B: Al neonato de madre HBsAg positivo se le debe administrar, tras el nacimiento, ggmmaglobuline especifica y

voouno posterior. Puede recibir lactoncio maierno (4MIR)

7 Mg_mhgm m Cleranfenicol, Dicumarol, Jﬂgl pm; na y Tobramicing, Vacunacién [virus vivos).

Las vacunas del sarampién y rubeola estén contraindicadas durante el embarazo.(SMIR)
El taboquismo en la embarazada fovorece el retraso del crecimiento intrauterino (bajo peso al nacer). (2MIR)

1. Cromosomopatias MIR 06 (8447):

Eml | ! ori ? !
cién, con anfecedentes de hijos follecidos por una |nmunodeﬁ
ciencia y cuyo defecto molecular en la familia ya es conocido.

1.1. Introduccién 1006 aiabe ot o b e Lllarat
A. CONCEPTOS GENERALES prenotol de la Inmunodeficiencia?:
» Lo causa més frecuente de anomalios prenatales en el desa- ; E"“d'° ';de::l‘: en los padres. L
rrollo humano es de origen desconocido (MIR). . g .
* Lo cousa mas frecuente de aborfo en la poblacién generol 34 2::“""'":;‘:” de alfo-fetoproteina en la madre.
esponola son las anomalias congénitas (MIR). ’ dlpriaprodii y s
« El diognésfico prenatal de anomalios cromosémicos se reali- 5. Estudio de subpoblaciones de linfocitos en la madre.
za mediante biopsia corial o amniocentesis (cultivo de células
de liquido amniético) (2 MIR).
+ El CIR fipo | (intrinseco-arménico) se caracteriza por peso,
talla y perimetro cefélico bajos con madurez acorde con lo
edod gestacional (MIR). Es secundario @ malformaciones,
cromosomopctias (MIR) e infecciones fefales (MIR).
B. AUTOSOMOPATIAS
SINDROME DE DOWN Trisomia 21 1/700 RN Canal A-V comin. Afresia duodenal, megacolon agan-

gliénico. Leucemia linfoide. Enfermedad de Alzheimer
Retraso mental y pondero-estatural. Hiperionia. Occipu-

SINDROME DE Trisomia 18 1/6.000 RN (predo- cio prominente. Micrognatia. Hipoplasia ungueal, dedos
EDWARDS s minio sexo femenino] de manos “montados”, pie en mecedora o equinovaro.
C.LA. y CI.V. Criptorquidia. Mal pronéstico
Microcefalio con defectos del cuero cabelludo.
1/12.000 RN Microftalmia, colobomas y cataratas. Cebocefalia. Fisu-
SINDROME DE PATAU Trisomia 13 (aumenta con la eded res lebiales y palatinas. Polidactilio postaxial y sindacti-
materna) lia. Malformaciones del SNC y cardiovasculares. Mal
prondstico

Llanto como maullido (por alteracién laringec). Hipotro-
fia, Retraso mental, alteracién EEG. Microcefalia. Cara
redondeada, epicantus, hipertelorismo, rafz nasal pla-
no, micrognotfio. Pliegue palmar Gnico. Cardiopatia
congénita, malformaciones renales, malrofacién intesti-
nal. Buen pronéstico

SINDROME DE LEJEUNE 5 p- (deleccién brazo

(“Maullido del goto”) corfo cromosoma 5) 1/30.000 RN

PEDIATRIA




f,r

&
<
o
a

Il. PATOLOGIA PRENATAL

Mane en pufio Trisomio 18 Severo retrase mentol
Acobalgamiento del indice sobre el dedo madio
Acobalgomiento del mefiigue sobre el anular

Micrognatia Mano en sindrome de Edwards
SINDROME DE EDWARDS
(Micrognatia, dedos montados, pie en mecedora)
1.2. Autosomopatias
A. SINDROME DE DOWN
a. ETIOLOGIA:
* 95% Trisomia libre del par 21 (madre de edad avanzada):
80% por no disyuncién materng; 20% por no disyuncion
paterna.
» 4% Troslocacién (madres j6venes): Traslocacién més fre-
cuente 21-14.

« 1% Mosoicos.

s @ @m

/o ey
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* ESQUELETO: Térax en quilla. Doble punto de osificacion
en mengo esternal. Once peores de costillas. Clinedactilia
(inclinacién del 52 dedo). Coxa Volgo (4 éngulo acetabu-
lor): 'pelvis en orejas de elefante”. Inestabilided ctlanto-
axial (MIR).

b. INCIDENCIA: Principcl cousa de retraso mental grave en
palses desarrollados. 1/800 RN (en mujeres < 30 afos:
1/1.000; en mujeres > 45 afios: 1/40) (MIR).Es la cromosomo-
patia més frecuente y mejor conocida.

c. CLINICA:

e CABEZA: Broquicefalia. Oblicuidad mongoloide de plie-
gues palpebroles, epicantus e hipertelorismo. Manchas de
Brushfield en el iris, cateratas, nistagmus, estrabismo, glau-
coma... Macroglosio, lengua escrotal. Paladar ojival (o ve-

ces con fisura). Pabellones auriculares dismérficos de im-
plantacién baja. Disminucién del éngulo acetabular

O Cure Tosersive MIR Asturies 2006
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Inestobilidod otlanto-axial

26

Clinodactilia

e PIEL: Descamacién furfurécea. Surco simiesco o de 4 dedos
(dermatoglife). Hendidura en sandalia (marcada sepeora-
cién entre primer y 22 dedo de pies). Piel redundante en

regién cervical.
) Surco simies
: /
// /Z’
,/
Intensivo }A

&

SD DOWN CANol
artrioventricular (AV)

CAN-DOWN Avierto

\

S o keiorivo MIR Assurias 2004

21
Folta de disyuncién comasémico
duranie la meicsis |

Epicontus, hipertelorismo, mocro-
doncio, mocroglosia clinododiilio,
linea surco X

& crénico, responsoble

Bojo peso ol nocer

Aumento del cociente didmetro

i biparietal/longitud del fémur en ol
: segundo trimestre

» NEUROMUSCULAR: Hipotonia musculor e hiperloxitud
muscular. e _ d. DIAGNOSTICO:

* ALTERACIONES END.OC‘RINAS’ T"°'d'"5. auloinmune Diagnéstico precoz mediante biopsia corial (2 MIR).
(Hashimoto) tardia. Hipotiroidismo congénito. Infertilidad o Sonnoluscencia nucal {ecografia fetal) positiva si > 2 mm
en varones, hipofertilidad en mujeres. en semana 11-12 0 2 6 mm en semana 20-22 de gesta-

o MALFORMACIONES ASOCIADAS: Conal auriculo- cidn (MIR).
ventricular comin (MIR). Afresia duodencl {2 MIR), mega- e Trple screening: lo asociacién del descenso de a-

colon agangliénico, hernia umbilical. Trastornos de la in-
munidad celular y humoral,

fetoproteina, aumento de B-hCG y descenso de estriol ne
conjugado o edod matema avonzada tiene una sensibili-
dad del 60% pora el diagnéstico de sindrome de Down.

Estenosis duodenol congénita

i Inestobilidad oflonto-axiol

=
5
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Biopsia de corion transcervicol y abodminal

e, EVOLUCION:

Infecciones respiratorios (sistema inmune deficiente).
Cardiopatia.

Neoplasia (leucemia linfoblastica aguda) (MIR).
Enfermedad de Alzheimer.

Fenémenos de envejecimiento precoz (catarata, disminu-
cién de la elasticidod cuténea, deterioro de vélvulas aértica
y pulmonar, anomalias de lipoproteinas séricas con atero-
matosis temprona).

f. CONSEJO GENETICO:

e Los padres normales tienen un riesgo de recurrencia del
1% independientemente del tipo de cromosomopatia y de
cuél sea lo edad moterna.

e Cuando los padres son portadores de una traslocacién ba-
lanceado, el riesgo de recurrencia se eleva entre el 2 y 10%
(si la traslocacién es 21/21 el riesgo el del 100%).

« Una madre afecta del sindrome tendré el 50% de los hijes
sanos y el 50% enfermos.

MIR 97 FAMILIA (5082): ¢Cudl de los siguientes hechos se inter-
preta como indicodor de frisomio 212.

1. Los niveles altos de alfafetoproteina en suero.

2. Los valores bajos de gonadotroping coriénica humana.

3. El edema nucal fetal inferior @ 2 mm. en la 12 semana.

4. El aumento de longitud del fémur fetal en el segundo trimes-
tre de la gestacion.

9. El | diémetro biparietal/longitud del
fémur en el segundo trimestre*.

También se consideran indicadores de sindrome de Down: niveles séricos
bajos de alfofetoproteina y offos de hCG y marcadores ecogréficos como
el ocortamiento del fémur o el edemo nucal superior a 3 mm durante el
primer trimestre de gestocién.

MIR 97 (5348): Un recién nocido de 36 semanos de edad gesta-
cional y 2000g de peso, cuya gestacién se acompaié de polihi-
dramnios, fiene yémitos verdosos desde el nacimiento con esca-
sa distensién abdominal y con gusencia de deposicién. Si tuviera
un sindrome de Down, ¢cuél de los siguientes diognésticos de
gt[_gs_q le parece més verosimil como punto de partido?.

De eséfago.
2- De duodenco®.
3. De yeyuno.
4. Defleon.
5. Ano-rectal.

MIR 02 (7333): Una ambulancia colectiva, que transporia o
rehabilitacién a varios pacientes, sufre un gccidente de tréfico;
cinco de ellos refieren dolor en la zona occipito-cervical. 2A cudl
prestaremos gtencién preferente?:

1. A un paciente con Paget.

2. Auna paciente con artritis reymatoide®.

3. Aun nifo de 9 afos.

4. A un anciano con hemiparesia.

5. A un paciente con esclerodermia.

Inestabilidad atianto-axial en adultos con artritis reumatoide (2 MIR).

MIR 03 (7665) 2Cué| de los siguientes mmdgr_e_s_dqm
tri fre ti

Gonadotropma coridénica.

La olfafetoproteina.

La PAPP-A.

El acoriamiento del fémur.

1.3. Gonosomopatias

i o oy e

A. SINDROME DE TURNER

a. ETIOLOGIA: Alteracién cromosémica més frecuente: 45 X0

(no es visible la cromatina de Barr).
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Cariotipo de! sindrome de Turner

b. EPIDEMIOLOGIA: 1/2.000-5.000 nifas nacidas vivos.

c. CLINICA: Amenorrea primaria (2 MIR) + esterilidad + infanti-

lismo sexual (MIR) + talla corta (4 MIR).

1. SINDROME DISMORFICO: Talla bajo desde el nacimiento
(MIR). Facies de esfinge. Pterigium colli (3 MIR), implantacién
baja del cabello, cuello corto. Térax en escudo. Linfedema en
dorso de manos y pies (4 MIR) que desaparece fras unos me-
ses de vida, cubitus valgus, hipoplasio ungueal, signo de Kos-
sowicz (ex6stosis interna de la meseta fibial), signo de Archi-
bald {acortamiento del 42 metacarpiano).
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Linfedema en pies en sindrome de Turner

2. ANOMALIAS VISCERALES: Coartacién aérfica (3 MIR). Rifén
en herradura, eclopio renal... Disgenesia gonadal, ovarios
acintados.



Fenotipo femenino
Retraso del crecimiento y estatura

Ausencia de
desarrollo de las
mama

Cibito valgo

Génadas
indiferenciadas
Disgenesia gonadal
Amenorrea primaria

© Curso Intensivo MIR Asturias
Signos del sindrome de Turmer

Prerigium colli

Coartacién abrtica
Cuibitus valgus

© Curso Intensivo MIR Asturias
Signos del sindrome de Turner

Ovarios rudimentarios en cinto

Ausencia completa de
elementos foliculares
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Disgenesia gonadal
d. TRATAMIENTO:
o Terapia psicolégica.
o Terapic hormonal sustitutiva (GH y esirégenos-
progestégenos (MIR)).

e Extirpacién de génadas si linea celular con gonosoma Y
{riesgo oumentado de gonadoblastoma) (MIR).
e. SINDROME DE NOONAN o FENOTIPO TURNER: Fenotipo
similar al Turner pero:
¢ En fetos femeninos y masculinos.
* Sin alteraciones cromosémicas.
+ Cordiopotia més frecuente: Estenosis pulmonar.

sd. TURner : COoartacién Adrica (CoA)
TURCO
Sd. NOOIﬂm ESTenosis PULmonar
NOON en ESTamPUL

Qﬂ repeMIR

El sindrome de Turner se coracteriza al nacimiento por talla corta
y linfedema en dorso de pies y manos. (4+)

@9 repeMIR

El sindrome de Turner presenta pterigium colli, se asocia con la
coartacién aértica y se confirma mediante cariotipo. (3+)

MIR 89 (2388): Una muijer con tolla boja y amenorrea primaria
presenta probablemente

Un sindrome de Klinefelter con cariotipo 47 XXY.
Un sindrome de Morris,

Un sindrome de Turner®.

Un hipotiroidismo congénito.

Un déficit suprarrenal de 21-hidroxilasa.
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MIR 93 (3538): Paciente de 20 afios diognosticada de disgene-
i | _pur rioti presentc una tumoracién
anexial de 8 cms. solida con maltiples calcificaciones visibles en

una radiografia de obdomen, ¢Diagndstico més probable?:
Teratoma sélido de ovario.

Quiste dermoide.

Gonadoblastoma®.

Mioma uterino calcificado.

Cistoadenocarcinoma seroso de ovario de bojo grado de
malignidad.

SR

MIR 05 (8199): Une nifia de & afios, diagnosticade de coorta-
cién de gorta consulla por talla baja. En lo exploracién fisica se
observa tallo en Percentil 3 para su edad y pterigivm coli. #Cuél
de los siguientes es el diagnéstico més probable y que explorg-
cién realizaria para confirmarlo?:

1. Déficit de GH y determinacién de IGF-1 sérica.

2. Sindrome de Turner y cariotipo®.

3. Hipocondroplasia y radiografios de esqueleto éseo comple-
fo.

4. Hipofiroidismo y determinacién de TSH y T4 séricas.

5. Disgenesia gonadal pura y cariotipo.

B. SINDROME DE KLINEFELTER
a. ETIOLOGIA: 47 XXY (2 MIR). Cromatina sexual positiva (MIR)
(aunque la ousencio de un corplsculo de Barr no lo descarta).
b. EPIDEMIOLOGIA: 1/1000 varones nccidos vivos. Primero
cousa de hipogonadismo y esterilidad en varones.
c. CLINICA:
1. PERIODO NEONATAL: Fenotipo normal. Menos frecuente-
mente, anomalios en los genitales externos (criptorquidia,
hipospadias, micropene) que puede indicar estudio de sexo
cromatinico.
2.ANTES DE LA PUBERTAD: No existen datos somdticos ni
hormonales claros que permitan hacer el diagnéstico de sin-
drome de Klinefelter antes del comienzo de la puberiad.
e Talla alta {2 MIR), obesidad ginecoide.EE.|l largos.
e Genitales progresivamente hipoplésicos.
e Ligero refraso intelectual (més profundo cuantas més X) y
problemas psicolégicos.
3. TRAS LA PUBERTAD: Hébito eunucoide (4 MIR) (ausencia de
caracteres sexuales secundarios) (2 MIR) con ginecomastia (4
MIR). Gonadotropinas elevadas (2 MIR). Testiculos de tamafio
disminuido y consisfencia aumentada (3 MIR). Hialinizacién
con azoospermia testicular (3 MIR). Micropene.
Mayor incidencia de enfermedad pulmonar, varices venosas y
céncer de mama.
d. TRATAMIENTO: Tratoamiento androgénico sustitutivo si lo
testosterona es bajo. La ginecomestio puede requerir momoplas-
tia reductora.

El sindrome de Klinefelter cursa con hébito eunucoide, gineco-
mastia, festiculos de tamafio disminuido y azoospermio. (4+)

Habito eunucoide

Azoospermia

+Testosterona
.u tGonadotropinas

'

47 XXY

MIR 03 (7575): En el reconocimiento médico a un hombre de 18
gnsz:, de Mmm_km_m se descubre una

distribucién ginoide de lo grasa, gusencig de vello focial y corpo-
mem En los prue-
bas complementarias se confirmo una elevacién de la LH v lo
E&d_un_mm ¢Cudl serfa la conducta o seguir?:
Esperar a que cumple 21 afios y repetir el estudio,
Inicior sin més pruebas un tratamiento con tesiosterona.
Se deberia hacer un cariotipo®.
Determinar la concentracién de coro en el sudor.
Estudior el perfil hormonal de los suprarrenales.

SR,

MIR 07 (8729): Entre ofras manifestaciones, lo talla baja esté
presente en miltiples sindromes genéticos y polimalformativos,
como los que se exponen a continuacién, EXCEPTO en uno.
2Cuél de ellos NO suele cursar con talla baja?:

1. Sindrome de Turner.

2. Sindrome de Down.

3. Sindrome de Silver-Russell.

4. Sindrome de Seckel,

S. Sindrome de Klinefelter*.

C. SINDROME DE MARTIN-BELL (X FRAGIL)

a. ETIOLOGIA: Rotura especifica de la banda Xq27.3 (gen FMR-
1). Se pone de menifiesto por cultivos especicles en medios
pobres en folato y fimidina.

b. EPIDEMIOLOGIA: Cousa més frecuente de refraso mental
heredado en el sexo masculino.

c. CLINICA:
e Retraoso mental (2 MIR) (en las nifias existe retraso mental
ligero en un 30% de los casos).

*  Macrogenitalismo {2 MIR).

e Facies dismérfica (orejos displésicas, frente prominente,
prognatismo, paladar ojival) (2 MIR).

e Posible prolapso de vélvula mitral y dilatacién de raiz adrti-
ca en el escolar y adolescente; pectus excavatum.

Frente prominente

[l
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d. TRATAMIENTO: El empleo de é4cido félico y derivados no
peorece mejorar el cuedro psiquico.

MIR 93 (3543): ¢Qué __gmg_sgm@mig le sugvere un mmm_
i refraso _mental |}
hsml?
Deleccién brazo corto cromosoma 5.
2. Sindrome de Klinefelter.
3. Monosomia 10 p.
4. Cromosoma 18 en anillo.

5. Sindrome del cromosoma X frégil®.

D. SINDROME DE JAKOB

o. ETIOLOGIA: 47 XYY.

b. CLINICA: Talla alta (MIR) y trastornos de conducta. No pre-
sentan alteraciones fenotipicas llamativas.




2. Sindrome TORCH

2.1. Toxoplasmosis congénita

A. PATOGENIA:

» Transmisién por via transplacentaria (trofozoitos), principal-
mente cuendo la madre presenta primoinfeccién durante el
embarozo (MIR).

o Cuanto més tardio es la infeccién en el embarozo, més alta
es la taso de infeccién fetal, pero menos graves son las ma-
nifestociones clinicas.

e Hasta un 25% de los recién nacidos ofectos mueren en los
primeros dias; los restantes quedan a menudo con secuelas
(oculares y neurolégicas).

. CLINICA:

o 5% presentan una forma sistémico inicial que aboca a una
fase de secuelas con lo tétrada sintomética de SABIN: hidro-
cefalio, calcificaciones infracranecles, convulsiones y corio-
rrefinifis (manifestacién clinica més frecuente de la toxoplas-
mosis congénita 2 MIR). En general se trata de infecciones
adquiridas antes de la semana 20 de gestacién; si la infec-
cién es fardia puede aparecer meningoencefalitis, fiebre,
hepatoesplenomegalio, ictericia, exantema, neumonitis y di-
arrea, y en la onalitica anemia, frombopenia y eosinofilia.

» 10% lesiones aisladas del SNC u oculores de pronédstico
variable.

e 85% de RN infectedos asintomdticos al nacer, pero de ellos
un 20-30% pueden desarrollar ofectacién neurolégica y co-
riorretinitis @ medido que el nifio crece (hasta los 20 ofios) si
no reciben tratamiento.

Convulsiones

Hidrocefalia con
megocefolio

Calcificociones intfracraneales
Tetroda sinfomdtica de Sabin

o Secuelgs: Coriorretinitis (99%), calcificaciones cerebrales,
retraso psicomotor e hidrocefalia progresiva.

Foco de toxeplasmosis ofectando érea macular

2010 © Cursc

Coalcificacidn cerebral compatible con toxoplasmosis

C. DIAGNOSTICO:

¢ Demostracién del toxoplosma en LCR, médula ésea, pun-
cidn-biopsia hepética o en cultivos fitulares (MIR).

e PCR en sangre y LCR.

e Estudio serolégico en suero materno y del RN. (lgG, IgM-
ISAGA e IgA especificos) y en LCR del R.N. (IgG e IgM) (MIR).

D. TRATAMIENTO

e Todos los R.N. infectados deben ser trotados, tengan o no
manifestaciones clinicas.

e La duracién del tratamiento no serd inferior o 6 meses y se
prolongara durante 1 afio si manifestaciones clinicas.

* Trotamiento con pirimetamina (suplementos de écido folini-
co) + sulfadiocina.

« Corticoides si ofectacién de LCR o coriorretinitis severa (efica-
cia no establecida).

MIR 07 (8724): Se encuentra ante un recién nacido a cuyo ma-

dre se le descubrié una seroconversién o Toxoplasmosis durante

la gestacién. ¢Cudl de las siguientes cfirmaciones es FALSAZ:

. El estudio de la placenta puede resultar de utilidod en el
diogndstico.

2. Debe reclizar cuanto antes un esfudio serolégico ol recién

3

nacido.
El cvadro clinico neonctal puede ser indistinguible de ofras
infecciones congénitas.

4. El recién nacido puede encontrorse asintomético.

5. Llos recién nacidos infectados pero no enfermos no precison
tratamiento®.

2.2. Citomegalia congénita

A. PATOGENIA:
Infeccién congénita més frecuente en nuestro medio.
e Tonto la primoinfeccién como las reactivaciones pueden
producir infeccién fetal,
¢ Lo mayoria de las infecciones congénifas sinfomdticas, y las
que originan secuelas, son causadas por primoinfecciones
més que por reactivaciones.
Eliminacién del virus durante meses o afios (MIR).
CLINICA
. INFECCION CONGENITA:
e  90% infeccién subclinica, aunque crénica.
¢ Recién nacido prematuro o de bojo peso con ictericia +
hepaotoesplenomegalia + plrpura o petequias (MIR). Mi-
crocefalia y colcificaciones periventriculares (MIR). Afecta-
ciéon multisistémica. Bondas metafisarias en huesos largos,
coriorrefinifis.
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Il. PATOLOGIA PRENATAL

Hepatomegalia y esplenomegalia
Erupcldn purplrica

Enfermedad con inclusiones citomegélices

e Anemia con erifroblastosis (MIR), neutrofilia, trombopenia
(2 MIR).
* Secuelas (incluso en asinfométicos): sordera neurosensorial,
retraso psicomotor, atrofia épfica.
 Diagnostico:
e Cultivo del virus en las 2 primeras semanas de vido o
poriir de muestra de orina, saliva o LCR.
e PCR (demostracion de secuencias especificas de ADN
viral) en orina o LCR.
e Células con cuerpos de inclusién (en “ojo de biho") en
un 25% de casos.
e IgG e IgM especifica (escaso utilidad segin Nelson).

Células con cuerpos de inclusién (“en ojo de buho”)

» Trotamiento: Aislamiento estricto. Ganciclovir (MIR) {recpo-
ricién del virus al suspender la medicacién) (MIR).

MIR 94 (3757): Recién nacido de 32 semanas y 1.800 gramos
de peso. A las 48 horas de vida presenta idericia, hepatoesple-
nomegolio y lesiones cutneas de aspecto pefequial. En el
hemogramo se aprecia anemia con eritroblastosis y frombogito-
penia. En lo radiografia de créneo se observan colcificaciones
cerebrales periventriculares. ¢Qué diognéstico le parece més
probable?.

Rubeola congénita,
lovirosis ¢ ita®.

Sepsis neonatal.
Enfermedod hemolitica del recién nacido.

Siilis congénita.
R 03 (7726): ¢Cudl, entre los sngmenfes, es un virys persisten-

ncia ctivarse?:

gz orwN=

"2

El virus de la hepatitis A.

El virus respiratorio sincitial.
El citomegalovirus®.

El virus de lo poliomielitis.
El rotavirus.

ArWON =

MIR 12 (9981):2Cudl de los siguientes virus puede permanecer
en latencia después de la infeccién primaria y reactivarse fre-
cuentemente en un paciente frasplantado?:

1. Virus de la hepatitis A.

2. Virus respiratorio sincitial.
3. Citomegalovirus.*

4. VIH.

5. Rotavirus.

C

. INFECCION POSTNATAL: Transmisién por via respirgtoria en

lactantes (hepatoesplenomegalioc o neumonia infersticial) y en
nifios mayores (pseudomononucleosis infecciosa sin faringoa-
migdalitis exudativa y con Paul-Bunnell negativo - manifesta-
cién clinica més frecuente de infeccion por CMY en adultos no
inmunocomprometidos) (5 MIR).

B repeMIR

La transmisién por via respiratoria del CMV produce en nifios
mayores y adultos un cuadro similar a la mononucleosis infec-
ciosa, sin faringoamigdalitis exudativa ni anticuerpos heteréfilos.
(5+)

MIR 00 FAMILIA (6660): 2Cuél de los siguientes microorganis-
mes NO produce sindrome mononucledsico?:

1. Virus de la inmunodeficiencia humana (VIH).
2. Toxoplesma Gondii.

3. Virus de Epstein-Barr.

4. Listeria Monocytogenes®,

5. Citomegalovirus.

2.3. Rubeola congénita

A. PATOGENIA

* Lo frecuencio de rubéola congénita depende del momento
de la gestacién en el que se produzco la infeccién materna
(en la rubéola materna en las primeras 12 semanas de ges-
tacién, la infeccién fetal supera el 80%, posteriormente dis-
minuye llagando al 30% hacia la 30 semana ).

» Cuanto més precozmente en el embarazo se produzca la
infeccién, mayor seré la tasa de malformaciones congénitas
(en las infecciones adquiridas a parfir de la semanc 20 de
gestacién no se han descrito secuelas).

e El recién nacido nace poriador y puede contagiar durante
12-18 meses (MIR).

e Tonto la infeccibn como la vacunacién dejan inmunidad
permanente (MIR).

B. CLINICA

0. MALFORMACIONES CONGENITAS: La manifestacién més

frecuente es el retraso del crecimiento intrauterino (Nelson).

¢ Tetroda de Greeg: Cataratas (signo ocular mas grave, refi-
nopatia en sal y pimienta olteracién ocular més frecuente),
microcefalia (con retraso mental), sordera (manifestacién
mas constante, de cordcler sensorial) (MIR) y cordiopatia
congénita (persistencia del ductus, estenosis pulmonar y de-
fecios septales (MIR)).




RUBEOLA CONGENITA
La clinica afecta a Cabeza (microcefalia), Oio (cata-
rotas), Corazén (ductus persistente) y Oido (sordera).

Oido

En lo RUBEOLA CONGENITA lo complicacién més frecuente

esla SORDERA
COCO NO TIENE OREJAS

b. SINDROME AMPLIADO DE LA RUBEOLA CONGENITA: Afec-

tacién fetal fuera del periodo de lo embriogénesis. Cursa con

signos de enfermedod multisistémica: hepatoesplenomegalia,

purpura trombocitopénica, sindrome meningeo, miocarditis,

neumonia intersticial, diobetes mellitus, disfuncién firoidea, ban-

dos claras trasversales metafisarias en huesos largos de miem-

bros inferiores, ponencefalilis rubedlica progresiva.

C. DIAGNOSTICO

* Aislamiento del virus en frotis nasofaringeo durante el primer
afo de vida (fembién en sangre y orina).

» Determinacién de Acs. IgM especificos o persistencia més de
& meses de Acs. de close IgG.

D. PROFILAXIS

¢ Inmunizacién activa mediante vacunacién (triple virica a los
15 meses y a los 3-6 afios).

~——==t{ INMUNIZACIO
- M

e Ante una mujer sin proteccién inmunolégica frente o lo ru-
béola, vacunacién y medidas anticonceptivas en los 3 meses
siguientes. En ambiente epidémico, se aislaré a la gestante
sin defensas frente o la rubéola durante los primeros meses.
Si existe sospecha o confirmacién de que el contagio se ha
producido, se adminisira gammaglobulina hiperinmune a
dosis elevadas y de forma precoz (eficacioc muy dudosa).

e No existe ningun férmaco antiviral eficaz parc el tratamiento
del sindrome de la rubedla congénita.

MIR 98 (5851): Una MMMM

un ni rroll ro

naro . Ql

_[M_m En el gnmgr ggnirol sorolg_g ico gﬂjg g]g| ;g
detecté la negatividad de lo 190 especifica. Cuél de las siguien-
tes afirmaciones es lo CORRECTA? :

15 ici r itiva_consti
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2. No existe posibilidad de contagio dado que el nifio ya no se
halloba en fase de eliminacién viral.

3. En este perfodo de la gestacién, el riesgo de infeccion y de
4

indicaci

afectacién embrionario es minimo.

. La administracién inmediota de gommaglobulina hiperinmu-
ne especifica reduce considerablemente el riesgo de infeccién
embriofetal.

5. Lo existencia de IgM fetal negativa excluye en este caso la
posibilidad de transmisién transplocentaria.

En pacientes con rubedla se ha aistado el virus en la nasofaringe desde 7 dias

ontes de la aparicién del exantema, hasta 7-8 dios después de su desopari-

cién. Lo eficacio de lo gammoglobuling hiperinmune es muy dudose.
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2 .4. Herpes congénito

A. PATOGENIA

* Virus herpes simplex tipo 2 (3/4 de los casos) (MIR).

¢ Contagio en el canal del parto (MIR) (excepcionalmente via
tfransplacentaria).

e Mayor tasa de infeccidon fetal cuando se trota de un herpes
genital materno primario, que cuando se frata de una recu-
rrencia.

e Bojo incidencio en R.N. por inmunidad pasiva transferida
desde la madre.

B. CLINICA

a. INFECCION EN EL CANAL DEL PARTO:

o |Infeccién generalizadg: Erupcién cuténea generollzcdo
hepatitis necrotizante con ictericia y hepotomegalia, menin-
goencefalitis, sindrome neuménico intersticiol.

* Encefalitis gislada: Comienzo mas tardio (8-12 dias fras el
parto) {MIR). Letargia, irritabilidad y convulsiones (MIR),
menudo sin lesiones cuténeas. Disritmio periédica tipica en
el EEG.

¢ Infeccién localizada: Erupcién vesiculosa o pustulosa, que-
rotoconiumivits o lesiones ulcerativas en mucosa oral (MIR).

© Curso Intensivo MIR Asturiss
Herpes simple congénito diseminado

C. DIAGNOSTICO

e Demostracién de antigenos virales en frofis celulares ufilizan-
do anticuerpos monocloncles.

o Aislamiento del virus en cultivos fisulares.

* Andlisis con PCR.

¢ Lo determinacién de anticuerpos es poco Util.

D. TRATAMIENTO

¢ Parfo por cesérea en toda mujer embarozada diagnosticada
de primoinfeccién por herpes genital en fases avanzados de
la gestacién si se demuestra la excrecién continua del virus (2
MIR).

* Cualquier monifestacién de infeccién por virus herpes simple
en el recién nacido debe ser frotada con aciclovir i.v. (MIR).
En coso de ofectacién ocular ademés se administraré trata-
mienio tépico.

MIR 07 (8712): A una gestante o término que ingresa en trabajo
de parto se le detectan unas pequefias vesiculas vulvares de
herpes simple recidivante. Afos antes de la gestacién tuvo una
primoinfeccién de herpes genital y varios brotes de herpes reci-

dlvunie ¢Cuél es la go__d_ugg_q_agg?

2. Permitir el parto vogmol y tratar con aciclovir al recién naci-
do.

3. No es necesario una conducta especial ya que el herpes
recidivante no tiene riesgo para el recién nacido.

4. Permitir el parto vaginal y aislar al recién nocido de la mo-
dre.

5. Tretar inmediatamente las lesiones con Gcido tricloroacético
parc inactivar el virus y entonces permitir el parto vaginal.

£
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Il. PATOLOGIA PRENATAL

2.5. Sffilis congénita

A. PATOGENIA

e Contagio a partir del 4° mes de gestacién.

e Lley de Kassowitz: el riesgo fetal estd relocionado con la cro-
nologic de la infeccién meterng, siendo mayor cuando la en-
fermedad es reciente {sifilis primaria).

B. CLINICA

a. SIFILIS FETAL GRAVE:

e Lies visceral = muerte del feto al 62-82 mes de gestacién
(MIR) (muerte fetal o perinatal en 40% de infectados).

e Hidrops fetalis, “higado de pedernal”, esplenomegalio
acompanoda de periesplenitis, “neumonia alba luética”
(MIR).

b. SIFILIS PRECOZ: Recién nacido y lactante.

* Manifestaciones cuténeas: Pénfigo palmoplantar (MIR) (su
presencia indico gravedad), sifilides maculopapulosa (2
MIR) ("piel café con leche” de forma residual, indican gra-
vedad si son de fipo pustuloso), infiliracién difusa de la piel,
clopecia en la parfe anterior del créneo, régades periorifi-
ciales (de larga duracién), paroniquia.

@ Curso Interive MIR Asteriss

Afectacién de palmas y plontas
(pénfigo palmoplantar)
Manifestaciones mucosas: Coriza mucohemorrégica (MIR).
Manifestaciones _viscerales: Hepatoesplenomegalia, (2

MIR)con ictericia (2 MIR) (sintoma de gravedad), aoritis sifi-
litica (MIR), glomerulopatia luética {sindrome nefrético),
sindrome meningeo (MIR) (indicador de gravedad), retinitis
plastica.

« Manifestaciones éseas: Osteocondritis (2 MIR) (himero) y
periostitis, pseudopardlisis de Parrot {actitud del miembro
superior "en aleta de pescado’ con inmovilidad por el do-
lor), signo de Sixto (llanto nocturno intenso por dolor).

* Manifestaciones generales: Prematuridad o BPEG, hipocre-
cimiento, onemia hemolitica Coombs negativa, frombope-
nia.

c. PERIODO DE RECIDIVAS: 2-6 ofios. Periodo condilomatoso,
cursa en brotes (condilomas (MIR), placas mucosas y sifilides
maculopapulosas).

d. SIFILIS TARDIA: Escolar. Fase gomosa.

s Trioda de Hutchinson: *dientes en tonel® + queratitis inters-
ficial + sordera (MIR).

Dientes “en fonel”

* Deformidades éseas (nariz "en silla de montar* (MIR), “fibia
en sable", deformidad en claviculas —signo de Higoumena-
kis-, “frente olimpica”). "Articulaciones de Clutton® (derrame
sinovial estéril en ambas rodillos con escasos sintomas in-
flamatorios).

Nariz en silla de montar

o Cirrosis.

* Paraplejic espéstica, sindromes convulsivos, tabes dorsal,
pardlisis general progresiva.

C. DIAGNOSTICO

a. TEST NO TREPONEMICOS (morcadores de adlividod de lo
enfermedod) (3 MIR): Reacciones de floculacién (VDRL, RPR)
(MIR) se positivizan a partir de la tercera semana del contagio.

» Falso + YDRL: Nifio no infectado nacido de modre YDRL+
(los reactantes de transferencia materna se suelen negativi-
zar alrededor del 62 mes).

» Falso - VDRL: Infecciones al final de la gestacién.

Un tiiulo de VDRL en el suero del R.N. 4 veces mayor que el de
la madre es diognéstico de sifilis congénita. La reaccién VDRL
positiva en LCR es diagnéstica de ofectacién neurolégica (2 MIR)
(una VDRL negativa no excluye una neurosifilis).

b. TEST TREPONEMICOS (no dfiles para el seguimiento, se man-
tienen + tras un tratamiento adecuado):

s FTA-ABS (di ico pr se positiviza en la 19 semana
del contagio (2 MIR).

e Test de microhematoaglutinacién para anticuerpos frente a
T.pallidum (MHA-TP).

e Test de Nelson o de inmovilizacién de los treponemas (TPI).

c. Examen microscbpico en campo oscuro o pruebo de Acs.
fluorescentes directos de los rospados de los lesiones cuténeas.

»  Si el tratamiento materno fue adecuado y se administré 2 1
mes antes del parto, la positivided de las pruebas no trepo-
némicas en el lactante representa transferencio posiva de
anticuerpos maternos y no es necesario tratar al recién na-
cido, aunque se deben hacer serologios de seguimiento,
hasta que los pruebas no freponémicas sean negotivos.



e Si no es posible una evaluccién completo de la madre o si
existen dudas sobre el correclo fratamiento materno, se de-
be asumir que el recién nacido estd infectado y plantear tra-
tamiento.

D. TRATAMIENTO

¢ Penicilina G-sédica por via parenteral (MIR) (ceftriaxona
como alternativa).

e En un 15-20% de pacientes puede oparecer una reaccién de
Jorisch-Hendheimer, que se acompaiia de fiebre y exacerba-
cién de las lesiones (la sifilis con signos de afectacién visceral
se debe trator con dosis progresivamente crecientes).

¢ Prednisona en formas graves con intensa afectacién hepdti-
ca, ocular o con sordera.

B2 repeMIR

Los fests no treponémicos (VDRL, RPR) son (itiles como marcado-
res de actividad de la sifilis. (3+)

MIR 99 FAMILIA (6054): 2Cudl de las siguientes pruebas es la
més adecuada paro evaluor lo respuesta terapéutica en un pa-

giente frotado de sifilis precoz?:

1. Realizacién de fondo oscuro sobre las lesiones que vayan

opareciendo.

Examen anual de liquido cefolorraquideo (VDRL).

Test de inmovilizacién del Treponema pallidum (TPI).

Cuolqutero de los pruebas treponémicas (TPI, FTA, etc.).
luaci i RL P

tr micas)®.

2 i ol e g

2.6. Diagnéstico diferencial del sindrome Torch

MIR 99 (6438): De las siguientes pruebas serolégices, 2cuél hay
que realizar para el diagnéstico de la neurosifilis?:

1. Examen en campo oscuro de liquido cefalorraquideo (LCR).
2. FTA-ABS en LCR.

3. 4

4. Test de inmovilizacién de T. Pallidum en LCR (Test de Nel-
son).

5. Inmunofluocrescencia directa en LCR.

MIR 07 (8667): En relacién al tratamiento de la Sifilis. 2Cudl de

las siguientes es lo respuesta correcta?:

1. No hay ningdn tratamiento efectivo.

2. Lo Peniciling _es el frolamiento de eleccién en cuclquier
estodio®.

3. La Penicilina es el tratomiento de eleccién sélo en la Neuro-
sffilis.

4. La Penicilina es el tratamiento de eleccién sélo en la Sifilis
no compliceda.

5. El tratamiento de eleccién son las Tetraciclinos.

CMV

95%
MANIFESTACION MAS FRECUENTE I N
ERUPCION MACULOPAPULOSA .

g ++
PURPURA (Trombopenia)
CATARATAS .
CORIORRETINITIS +
SOPLO CARDIACO .
CALCIFICACIONES ++
INTRACRANEALES (Periventricular)
LESIONES OSEAS -

e Toxoplasma y Rubéola: La primoinfeccién produce infeccién fetal.

RUBEOLA LUES TOXOPLASMA
Sordera Hepato-esplenomegalia Coriorretinitis
. ++ -
- - +
++ + - +/-
+ + + 44+
++ 4+ . 2
- - + 4+ +
(Difusas)
++ ++ 4+ +

e CMVy Herpes: Tanto la primoinfeccién como las reactivaciones pueden coausar enfermedad.

2.7. Varicela congénita

A. PATOGENIA

a. VARICELA CONGENITA: Infeccién intrauterina con varicela
durante la primera mitad de la gestacién (20 primeras semanas)
(MIR).

b. VARICELA PERINATAL: Varicela materna (no zoster) enfre 21
dias aontes y 2 dias después del parto.

B. CLINICA ]

a. INFECCION INTRAUTERO: Retraso del crecimiento intrauteri-
no, atrofia cortical, convulsiones, coriorretinitis, cataratas, micro-
cefalia, calcificaciones intracroneales, miembros hipopldsicos y

cicafrices “serpenteantes” (diagndsficas) en tronco o extremida-
des (coincidentes con dermatomas).

Estos nifios pueden presentar a edades tempranas un zoster sin
pasar antes una varicelo.

Cicatrices diagnésticas en extremidades en varicela
congénita

B
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Il. PATOLOGIA PRENATAL

b. VARICELA NEONATAL: Elevada mortalidad (30%) cuando el
exantema se presento en lo madre entre 5 dios antes y 2 dias
después del parto (exantema en el R.N. entre el 52112 dia de
vida); se produce poso tronsplocentario de virus, pero no de
anficuerpos (se precisan 6 dias para lo formacién de anticuerpos
maternos en cantidad suficiente pora que atraviesen lo placenta
y protejon al RN.).

C. PROFILAXIS

« Vacunacién de mujeres seronegativas antes del embarazo.

e  Prevencion de la enfermedad neonatal mediante el empleo
de gommaglobulina especifica frente al virus varicela-zoster
durante el periodo de incubacion.

D. TRATAMIENTO

Aislamiento estricto. Gammaglobuiline especifica. Aciclovir iv.

MIR 04 (7926): Gestante de 24 semanas que acude a la consul-
fo porque a su hijo de 4 ofos le diagnosticaron hace 5 digs lo
varicela. La paciente no recuerda si podecié la enfermedad en la
infancia, pero si sabe que no fue vocunada y esté muy preocu-
pado por la posible afectacién fetal. 2Qué actuacién seria la
mmﬂ
Administrar la vacuna especifica.
2. Solicitar cuantificacién de Ig G, y si fuera negativo, adminis-
tror la gommoglobulmo espodﬁco
3. Tronguilizor
riesgos fetoles®.
4. Administrar aciclovir oral a dosis de 800 mg, 5 veces ol dio,
durante 5-7 dias.
5. Administrar gammaglobulina especifica y tronquilizor o lo
madre informéndole de lo ausencic de riesgos fetales.

2.8. Infeccién por el virus de la Hepatitis B

ia de

A. PATOGENIA
e Transmisién perinatal (parto):
* Madre asintomética, portadora HBsAg.
e Madre con infeccién activa por VHB durante lo gestocién,
e Madre con hepatitis crénica octiva.
« Transmision en relacién con la presencia del HbeAg (2 MIR).
B. CLINICA
Lo més frecuente, asintomdticos y se convierten en portadores
crénicos (2 MIR) — riesgo de cirrosis y carcinoma hepotocelular
en la edad adulta (5 MIR).

Cirrosis hepética

C. PROFILAXIS DE LA HEPATITIS B EN EL HUO DE UNA MADRE

HBSAG+ (6 MIR)

o Al nacimiento: 0’5 mL de Gammaglobulina hiperinmune
ontihepatitis B im. + 19 dosis de vacune contra el VHB.

o Al mes-2 meses: 29 dosis de vacuna contra el VHB.

e Alos & meses: 37 dosis de vacuna contra el VHB.

El marcador serolégico que aparece fros la vacunacién frente a

la hepatitis B es el anticuerpo anti-HBs (3 MIR).

Se aconseja determinar la presencia del anti-HBs 1.2 meses

después de la tercera dosis de vacunc en los lactantes cuyas

modres son HBsAg +.

@ repeMIR

El marcador serolégico que aparece tros lo vacunacion, y que
valora el grado de proteccion, es el anticuerpo anti-HBs. (3+)

@ repeMIR

El portador del virus de la hepatitis B tiene un riesgo aumentado
a largo plazo de cirrosis y de hepatocarcinoma. (5+)

B2 _repeMIR

La profiloxis de la hepatitis B en el hijo de una madre HbsAg +
consiste en inicior lo pauta de vacunacion al nacimiento junto
con la odministracion de una dosis de gammaglobulina hiper-
inmune. (6+)

MIR 95 FAMILIA (4071): En todo recién nacido hijo de madre
_sAn.mfmz, lo medido MAS CORRECTA que debemos tomar

1. Ponerle al recién nacido en lo misma salo de partos gom-
maglobulina especifica contra el virus de la hepatitis B (VHB)
y vacunar al nific cuando tenga 2 aiios contra el VHB.

2. Seporarlo de su madre duranie dos meses.

3. Dejarlo junto @ su madre pero evitando que ésta le dé el
pecho.

4, Extremar los medidas de asepsia cuando se maneje al nifio.

5.

ner mm lina

contra_el vi

MIR 03 (7719): Lo pauta habitual de 3 dosis de Vocuna onti
Hepatitis B a los 0, 1 y 6 meses osegurc una respuesto de onti-
mmqummp_ﬁquesem'deomvésde

Anti HBc.

Anti HBe.

Anti HBs*.

Anti HC.

Anti HA.

O h W

MIR 10 (9524): Embarozado de 37 semanas con onligeno de

superficie del virus de lo hepatitis B positivo. Consulta sobre la

pouto o seguir con el recien nocido y si puede lactor. 2Qué con-

sejo le parece el adecuado?:

1. Administrar vacuna frente o hepotitis B nada més nacer.
Lactancia artificial.

2. Administrar vacuna e inmunoglobulinas al nacer. Loctancia
materna a partir del mes

J. Inmunoglobulmos al nacer y lodoncco artificial
4, Vi inm lobulin: r. Alim -
na.*

5. Alimentacién artificial y aislamiento durante 4 semanas

3. Recién nacido de riesgo elevado

3.1. Hijo de madre toxicémana

A. DROGAS POR VIA PARENTERAL

* Prematuridod y bojo peso al nacimiento.

* Mayor riesgo de muerte intrauterine y de osfixia perinatal.

» Mayor riesgo de presentar posteriormente el sindrome de
muerte sGbita.

* Menor incidencia de enfermedad de la membrana hialina (2
MIR) y de hiperbilirrubinemia cuando la madre es adicia a la
herofna.

» No aumenta lo incidencia de anomalias congénitas.
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a. SINDROME DE ABSTINENCIA NEONATAL:

« Heroina (50-75%) / Metadona (20-90%) (MIR).

e Més tardio y grave el sindrome de abstinencia a metadona
(més frecuentes las convulsiones).

* Varia en funcién de la dosis materna diaria (< é mg/dia de
heroina no oparecen sintomas o son leves), de la duracién
de la adicién (> 1 aio lo incidencic de cbstinencia sobre-
pasc el 70%) y del momento de la Gltima dosis materna.
(no cparece cuando la madre dejé la droga un mes antes
del parto (MIR)).

e Clinico: Irritabilidad, llanto intenso y continue, temblores,
mioclonias, convulsiones (MIR), hipertonia, succién évida o
rechozo del alimento, vomitos, diarrea (MIR), fiebre (MIR),
sudoracién, congestion nasal (MIR), bostezos, estornudos.

¢ Valoracién del grado de abstinencia mediante el test de
Finnegan.

e Confirmacién mediante el estudio cromatogréfico de heces
y orina {mas preciso el andlisis de heces, segin Nelson).

« Trotamiento: Ambiente tranquilo. Fenobarbital, paregérico
o fintura de opio.

B. COCAINA

e Disfuncién placentaria por su actividad vasoconstrictora
{cousa de bajo peso al nacer y de lo prematuridad) (MIR),
disrupciones fetales por compromiso vascular agudo (ano-
malias neurolégicas, cardiccas, digestivas y rencles) (MIR) y
neurotoxicidad por alteraciones postsindpticos (trastornos de
aprendizaje).

« No suele precisar tratamiento (no es frecuente el sindrome de
abstinencia).

MIR 08 (8970): Entre los efectos de la adiccién a la cocaina en

una mujer gestante, es FALSO que exista:

1. Mayor riesgo de desprendimiento de placenta.

2. Riesgo de teratogénesis por lo cocalna.

3. Mayor incidencio de pario post-términe®.

4. Mayor incidencia de hiperfensién materna.

5. Mayor incidencia de retraso del crecimienfo intrauterino y
bajo peso al nacer.

C. TABACO:
Relocién dosis-respuesta: bajo peso para su edad gestacional
(retraso en el crecimiento intrauterino) (2 MIR).

Detectos graves en o
nutricién materna

Tabaquismo

Recién nacido bajo peso para su edad gestacional

3.2. Hijo de madre toxémica

Aumento de incidencia de muerte intrauterina (MIR). Prematuri-
dad (MIR). Retraso de crecimiento intrauterino (2 MIR). Hipona-
tremia e infoxicacion hidrica por la administracién de soluciones
hipoténicas a la modre. Hipotermia. Hipoglucemia. Hipocalce-
mia. Poliglobulia. Hiperbilirrubinemia. Acidosis. Aspiracién de
liquide amnidtico.

3.3. Hijo de madre hipertiroidea

¢ Hipertiroidismo transiforio por paso transplacentario de lo
TSI/LATS.

@ B ‘
AN ¢
om.w-:n:-nnedod de Graves Autoinmune

s Al nacimiento o fras un mes de vida: pérdida de peso, bocio,
exoftalmos biloteral, signos neurolégicos (irritabilidad, llanto
continuo, hiperactividad, temblores distales), cardiacos (ta-
quicardia, insuficiencia cardicca) y ofros (apefito voraz, di-
arrea, taquipneq, ictericia, hipertermia y plaquetopenia). Ra-
ramente craneosinostosis.

« Posible bocio e hipoliroidismo en aquellos R.N. cuyas madres
fueron fratadas con yodures o propiltiouracilo. Administracién
profiléctica de corticoides a la madre durante las Gltimas fa-
ses del embarazo.

e Tratamiento: Lugol (casos leves), antitiroideos + propranclol,
exanguinofransfusién (casos graves).

3.4. Hijo de madre con Miastenia Gravis

e 10-20% de recién nacidos de madres con miastenia gravis.
¢ Secundaria al paso tronsplocentario de anticuerpos antirre-
ceptor de acetilcolina (MIR).

L B

Autoinmune

e Clinico: Dificultad pera lo alimentacién, facies de *mdscara”,
hipotonia generalizada, trastornos respiratorios.

» Tratamiento: Prostigmina oral, alimentacién enteral y sostén
respiratorio (MIR).

MIR 90 (2729): En cual de las siguientes formos de Miastenia

Gravis son sisteméticamente negativos los anticuerpos frente a
i il coli ¢:

1. Forma juvenil de Miastenia Gravis.

2. Forme adulto de Miastenic Gravis sin timoma.

3. Miastenia neonatal.

4. Miastenio congénita®.

5. Miastenia inducida por D-penicilamina.

No confundir la forma congénita de miastenia gravis con kr forma neona-
tol. Lo formo congénita tiene corocter hereditario (AR), no guarda réla-
cién con la miastenio materna y no presenta ocs. anticreceptores (MIR). Se
coracterizo por afectacién de lo musculotura ocular (oftalmoplejia).
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MIR 03 (7561): 2Cuél entre las siguientes, es la pruebo més 3.6. HI|O de madre con L.E.S.

especifico pora el dicanéstico de miastenio grave?:
1. Test del cloruro de edrofonio. En madres con Acs. fundamentalmente anfi-Ro / SSA, también
2. Electromiograma con estimulacién repetitiva. onti-La / SSB (2 MIR).
3. Electromiograma de fibra musculm onslodo » Moanifestaciones clinicos tansitorias de duracién entre 6 y 9
4. for Sleoking®: meses: erifema cuténeo lipuco, trombocitopeniao, anemia
5. TAC torécico. hemolitica autoinmune, leucopenia, hepatitis colestdsica.

* Moanifestaciones _cardiacas _definitivas: bloqueo cardiaco
3.5. HIiO de madre con pﬁrpuro congénito (2 MIR) (tratamiento mediante implantacién de un

. RS . marcapasos), fibroelastosis endocdrdica y miocarditis.
trombocitopénica idiopética

e Forma neonatal por el paso transplacentario de onficuerpos

s
antiplaquetos maoternos en madres con P.T.1. “

=

=
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Autoinmune
Bloqueo completo A-V
Aidlinions 3.7. Hijo de madre con fenilcetonuria

o Profilaxis mediante la administracién de corticoides al final Micracefolia, retraso mental, cordiopatia.

del embarazo. Gammaglobulina iv. / corticoides al recién v g -
nacido tras el porto, Puede esfar indicada la cesérea de for- 3.8. HllO de madre lebéflCO

ma electivo. A. ANOMALIAS CONGENITAS ASOCIADAS

e Llas més frecuentes son las malformaciones cardiocas
(CIV/CIA, TGV, fronco arterioso, salida doble del ventriculo
derecho, coartacion adrtica) y la agenesio lumbosacra.

. Q!m;_m[fgmmg; Defectos de tubo neural, hidronefro-
sis, agenesia y displasio renol, ofresia duodenal o anorrectol,
situs inversus, miocardiopatia hipertréfica, holoprosencefalia
y sindrome de colon izquierdo hipopldsico.

B. FISIOPATOLOGIA Y CLINICA

HIPOGLUCEMIA (2 MIR)  — t ANABOLISMO —# MACROSOMIA —# PREMATURIDAD

T 1

$ Glucosa moterna —a  IPERINSULINISMO (MIR) | | CALIDAD SURFACTANTE ——— EMH. (MIR)

DEPLECCION ADRENALINA (antagonismo insulina/cortisol)
—» tHBAIC
HiperPTH materno —  HIPOPTH TRANSITORIO —» Idtericio
l — POLGLOBULIA (MIR)
HPOCALCEMIA (MIR)  HIPOXIA RELATIVA l —9 slsao
s AT vena renal (MIR)

E.M.H. = Enfermedad de lo membrana hialina.
Lo hipoglucemia suele alcanzar su nivel mds importante entre los 1-3 horas de vido, pero puede perdurar con intensidad hosio un por
de dias o més (MIR). Puede cursar de forma asintomética, sin que por ello sea menos grave.

PEDIATRIA



MIR 99 (6377): Lo hipoglucemia del recién nacido, hijo de ma-
dre digbéticg, se presenta en:

1. Las primeras 6 horos.

2. Los primeros 24 horos*.

3. Lo primera semana.

4. El primer mes.

5. El primer afio.

3.9. Hijo de madre hiperparatiroidea

Posible aparicién de una tetania hipocalcémice ya que el recién
nacido presenta un cierfo grado de airofia paratiroidea por la
hipercalcemia durante la vida fetal (MIR).

4. Sindromes asociados con
agentes teratégenos

4.1. Sindrome alcohdlico-fetal

e Secundario o la accién teratégenc del etanol o del acetal-
dehido (metabolito).

o Reiraso del crecimiento de comienzo prenatal (MIR). Déficit
mental (MIR). Anomalias faciales (bleforofimosis, epicantus,
hipoplasic maxilar, micrognatia y lobio superior fino) (MIR).
Anomalias menores de las arficulaciones y las extremidades
{macrodactilia del primer dedo del pie). Defectos del tabi-
que cardiaco (MIR).

Blefarofimosis

Epicantus

Micrognaotia

Mocrododtilia x
d:jo gordo Hipoplasio en ufic 52 dedo
Clinodactilia
5% dedo
© Curso Intensivo MIR Asturias 2004

MIR 98 FAMILIA (5612): 2Cuél de los siguientes hallozgos es
n hij lica?:

Y Anomo”os faciales (blefarofimosis, epicantus, micrognatia,

efc.).

Deficiencia metal.

Retraso de la falla.

Estenosis del acueducio ilvi

Defectos del tabique cardiaco.

Lo esfenosis del acueducio de Silvio es la causa més frecuente de hidroce-

falia congénita (MIR).

*
.

BawN

4.2. FGrmacos que pueden afectar al feto y
al recién nacido

Acido nalidixico: Aumento de la presién intracraneal (MIR).
Acido valproico: Alteraciones del crecimiento, anomalias
faciales, espina bifida.

Andrégenos: Masculinizacién, edad ésea avonzada.
Borbitdricos (fenobarbital): Hemorrogia (déficit de factores
vitamino-K dependientes), sindrome de cbstinencia.
Benzodiocepinas (nitracepam): Depresién respiratorio, hipo-
tonfa, trostornos de la succién. Sindrome de abstinencia con
hiperexcitabilidad (MIR).

Bifenoles organoclorados: Bojo peso poro lo edod de gesta-
cién. Pigmentacién bronceade de la piel con descamacién
(nifios de color “cola”). Hipertrofia gingival y presencia de
dientes durante el periodo necnatal. Calcificaciones cranea-
les.

Ciclofosfomida: Aborto, malformaciones (MIR).
Cloranfenicol: Sindrome gris (MIR).

Diazéxido: Retraso del crecimiento, hiperglucemia (2 MIR).
Dicumarol: Hemorragia, muerie fetal, condrodistrofia calcifi-
cante (MIR).

Estilbestrol: Adenocarcinoma de células claras de vagina en
muijeres expuestas (3 MIR). Anomalias genitourinarias en va-
rones expuestos.

Estreptomicina, Tobramicina, Vancomicina: Sordera por
lesién del VIl par (2 MIR).

Etretinato: Defectos del fubo neural y anomalias esqueléticas
y craneofaciales (2 MIR). Precisa anticoncepcion hasta 2 afios
después de finalizado el tratamiento, ya que queda acumu-
lado a nivel del tejido celular subcuténeo (MIR).

I'3': Hipotiroidismo (MIR).

IECAs: Displasia tubulor renal, oligohidramnios, hipoplesio
craneal (2 MIR).

Isotretinofna: Malformaciones cerebrales, microtia, hipopla-
sia de timo, defectos cardiacos conotruncales (2 MIR). Meto-
bolizedo con rapidez del organismo, por lo que la anticon-
cepcidn sélo es necesaria durante 1 mes (MIR).

Carbonato de litio: Depresién respiratoria, hipotonia, enfer-
medad de Ebstein.

Mercurio: Enfermedad de Minamato (porélisis cerebral con-
génita con retraso mental, y alteraciones motoras, ceguera y
cambios morfolégicos minimos).

Metimazol, Propiltiouracilo, Yodures: bocio, hipofiroidismo.
Plomo: Aborto, malformaciones, retraso mental y del creci-
miento (MIR).

Progesterona: Masculinizacién de feto femenino, edad ésea
avanzeda, malformaciones.

Propranclol: Asfixia perinatal, hipoglucemia, bradicardio.
Reserpina: Congestién nasal, obstruccién de vias respirato-
rios alfas ("sindrome de lo nariz tapada”) (MIR), depresién
respiratoria.

Salicilatos: Hemorragia, combinacién con albimina sérica
(MIR).

Sulfamidas: Desplozamiento de la bilirrubina de la albdmi-

na, kernicterus (MIR), hemélms (déficit de G-6-PD).
Qudbanils Hi

Anamnline rannénitne

£
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e Tetraciclinas: Coloracién del esmalte dentorio, inhibicién del
crecimiento éseo en lactantes (4 MIR).
Vacunacién (virus vivos): Enfermedad fetal (5 MIR).
Vitamina D (a grondes dosis): Hipercalcemia, estenosis adrti-
ca supravalvular,

e Vitamina K (andlogos): Hemélisis, hiperbilirrubinemia.

¢ Warfarina: Calcificaciones milfiples epifisarias, vertebrales y
del cariflago nasal. Hipoplosio nasal. Obstruccién de vias
respiratorias altas. Retraso mental (MIR).

En la tuberculosis, lao emborozado se RIE 9 meses

@ repeMIR

Las vacunas con virus vivos atenuados [triple virica, polio Sabin)
estdn CONTRAINDICADAS durante la gestacion (5+)

B2 repeMIR
Las tefraciclings alteran el desarrollo éseo. {4+)
@ repeMIR

El estilbestrol odminisirado durante la gestacién produce en el
feto adenocarcinoma de célulos cloras de vagina. (3+)

MIR 96 FAMILIA (4510): En los mujeres con hiperensién esen-
cial, durante el embarazo debe confinuarse el tratamiento hiper-
tensivo, EXCEPTO con uno de estos farmacos:

1. Los diuréticos.

2. Los beta-bloqueantes.

3. Los calcioantagonistas.

4. Los inhibidores de la ECA*.

5. La alfa metil dopa.

MIR 99 (6379): 2Cuél de las siguientes yacunas puede adminis-
trarse a la madre durante el embarazo?:

Sarampién.

Poliomielitis.

Tétanos".

Rubeola.

Tosferina.

O =

MIR 00 FAMILIA (6606): Lo isotretinoing es un férmaco que se
emplea por via oral para frotar el acné en algunos pacientes.
2Cudl de las siguientes respuestas es FALSA2:

1. Puede elevar los niveles séricos de colesterol y triglicéridos.

2. Produce casi siempre uno importante sequedad de piel y

3. nor ello es ob
n nticonce,
finali iento®.
4. Puede dlterar el proceso de cicotrizacién de los heridas y
facilitar la aparicién de queloides.

5. Se han dado casos de hipertensién endocraneal asociados a
esta medicacion.

MIR 02 (7498): Senale cuél de los sagutenics férmacos, odminis-
l!g.dsz_d.\mnte_d_embgmu NO se asocia con efectos indesea-

E

1 Clorpropam;da
2. Salicilatos.

3. Indometacina.
4. Nitracepam.

5. Eritromicina®.

MIR 08 (8943): La jsotrefinoina oral es el tratamiento de eleccién
en pacientes con ocné severo, que no responde o lo hace discre-
tamente a los tratomientos t6picos y tetraciclinas por vio oral.
¢Qué recomendacién y/o control NO es necesario en su admi-
_t.smq{a_?
. Si el paciente es mujer, solicitor un test de embarazo antes de
iniciar el tratamiento y recomendorle la utilizacién de al me-
nos un método anticonceptivo seguro, durante todo el trato-
mienfo y hasta un mes después de terminarlo.
2. &g!pocnenfg_ hombre. recomeﬂorh el uso de un método

1 i ..
3. Controlar la funcibn hepéﬁcc y los niveles de triglicéridos y
colesterol,
. Recomendarle gue evite el sol.
. Recomendarle que se oplique sistemdticamente cremas emo-
lientes en la piel y en la mucoso labial
Hosta ohora no se han notificado malformaciones por retinoides en los
embarazos en los que el podre fomé isofretinoina en el momento de lo
concepcion. Sin embargo, se svele recomendor a los varones que estén
intentondo de forma activa ser podres que eviten el fratamiento sistémico
con retinoides,

[

INFECCIOSAS

MIR 13 (10233): 2Cudl de los siguientes vacunas parentercles
esid contraindicada durante el embarazo?

Vacuna frente al tétanos.

Vacuna frente al sarampién. *

Vacuna frente o la tos ferina.

Vacuna frente a la hepatitis B

Vacuna frente a la gripe.

ol el



5. Sindromes polimalformativos

5.1. Caracteristicas fundamentales

°

La a-feloproteina elevada en el suero materno diagnostica el 80-90% de los defectos del tubo neural (3 MIR). Su elevacién se asocic
a otras malformaciones (defectos de la pared adbominal (MIR), otresia esofdgica, oligoamnics, CIR, abruptio placenta y a mal pro-
ndstico perinatal). Los niveles bajos de a-fetoproteina se relacionan con el sindrome de Down.

Administracién de éacido félico, previo a la concepcién y durante el primer trimesire, en mujeres de alto riesgo de defecto del tubo
neural (hijo previo o progenitor afectos) (MIR).

El oligoamnios indico patologia a cualquier edad gestacional: HTA, toxemia, CIR, embarazo prolongado, muerte intradtero, malfor-
maciones renales (MIR} y pulmonares y rotura prematura de membranas.

Sindrome de Pierre Robin

Etiologia
Embriopatia
l Defecto bdsico
Micrognatio
Anomalios facioles Glosoptosis Malformaciones secundarias

O Curse rwewstvo

Sindrome de “Prune-Belly”

Obstruccidn
uretrol

Distensién vesical Oligoamnios

Onfolocale Dificulla

cerre uraco  tes - . ' Hidronefrosis \ ?;pbso
o : Afectocién
e pored Malrotacion Pie
~ idia

Hernia abdominal eqUINOVETo
.Comp(r::snon Criptorqu Parsidnida
Distensién Compresién Uroco
obdominal vascuelor
/ Afectacion
exremidod
Deficiencia inferior
musculor Exceso
piel

o
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Sindrome de Di George

EMBRIOPATIA

;

ANOMALIAS I Y IV

BRANQUIAL
E] B ) v
Anomalics AGENESIA Agenesia Arco aériico
faciales TIMO paratiroides derecha

b b el

Fisura velopalating

Hipoplasia do maoxilares

h-penelommo

Y,

Agenesia de porafiroides

e e o

Déficit gislodo

Micrognatia Infecciones Convulsiones Ofras cardiopatias '
Lobio leporine  recidivantes congénitas |
Fistula curicular
/“%
——
Tetanio hipocolcémica
Bajo peso de nacimiento
Sindrome Potter
ETIOLOGIA %
AGENESIA RENAL Orejos de
implantacién
l bojo

OLIGOHIDRAMNIOS

-

v
Facies Hipoplasia Alteracién Deformidades
Potter pulmonar desarrollo miembros

embrio-fetal

Y

@ Curso Enteasivo MIR Astarian

Agenesia

La anencefolia se aso;:in con gestacién prolongoda (MIR)

renal bilateral



A
- RECORDEMOS

SD. DOWN Canal AY

SD. TURNER CoAo

SD. NOONAN Estenosis pulmonar
RUBEOLA CONGENITA Ductus

SD. DE DI GEORGE Tronco Arferioso

$d. PATAU (PATAN: GAFE) : CROMOSOMA 13

Sd. EDWARDS (Jonathan EDWARDS recordman del mundo
de triple salto es el Gnico que ha franqueado la barrera de los

18 metros): CROMOSOMA 18
Sd. Di GEQRGE: (DI 2) : CROMOSOMA 22

@ repeMIR

Lo elevacién de lo a-fetoproteina en el suero materno se asocia
con defectos en el cierre del tubo neural. (3+)

MIR 95 (4295): Recién nacido de sexo femenino que, a las 24
horas de vidg, presenta crisis convulsivas de fipo ténico. A la
exploroaén se opreaun aheroaones mrfolégms faaales

1. Rubeola oongénno
2. 1

3. Trisomia 21.

4. Toxoplasmosis congénita.

5. Citomegalovirosis congénita.

MIR 10 (9448): Un nifio de 10 afios es troido a urgencias por-
que desde hace 2 horas se le gira involuntariamente el cuello a
la derecha asociando marcado dolor cervical en cada giro. Lo
abuela, posteriormente, nos dice que estd vomitando desde
ayer, por lo que le dio un jorabe: 2cuél serfa la actitud terapéuti-
ca més acerlada?:

Inyectar un gnticolinérgico introvenoso.*

No tratar hasta no realizar en los dias préximos un elec-
troencefalograma.

No tratar hosta no saber en dias préximos el resultado del
cultivo del liquido cefalorraquideo.

Llamar al psiquiatra de urgencias

Poner un cntibiético intravenoso fras obtener muestra de
exudado faringeo.

Lo S

MIR 01 (7141) ¢En wéldelosssgucemesousos log_ﬁgnmtﬂug

mmmmz

Cuando el feto tiene una malformacién cardiace.
Cuendo el feto padece un retraso del crecimiento.
Cuando el feio es portodor de una trisomfa 21.
Cuando el fofo hene una hernia doafrogmahou

L o L B

5.2. Asociaciones polimalformativas

A. ASOCIACION CHARGE

Coloboma, H (anomalias cardiacas), Atresia de coanas, Refraso
del crecimiento, G (onomalias genitales), E (anomalias del oido).
B. ASOCIACION VACTERL/S

V (defectos vertebrales), Atresia anal, Cardiopatia, T-E (fistula
traqueal con atresia esofégica), R (displasia renal o radial), L
{onomalios de extremidades), S (arteria umbilical Unica).

C. ASOCIACION MURCS

MU (aplasia de los conductos millerianos), R (aplasia renal), C-S
(displasia de somites cérvico-torécicos).

DIATRIA
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1.

) 0 ©s

o ola son las onomolias congénitas.

. MMMMMMW peso tallo y perimetro cefélico bajos con madurez acorde con la edad gesta-
cional, Es secundario a malformaciones, cromosomopatias e infecciones fetales.

»  El riesgo de cromosomopatias gumenta si lo edad materna es > de 35 aiios.

2. SINDROME DE DOWN
La eslo tnsom(o Itbm dol por 21 (mupres de edad avanzada).

ﬂ_g[nd_p_rm_dg_w lo pnncupol causa de reOroso mental grave en paises desorrollados

Clinica: Oblicuidad mongoloide de pliegues palpebrales, epicantus, hiperfelorismo, manchas de Brushfield en el iris. Macroglosia,
lengua escrotal. Clinodactilia, coxa volga (disminucién del dngulo acetabular): pelvis “en orejas de elefante”. Surco simiesco o de
4 dedos, hendidura en sandalia. Hipotonia. Hipotiroidismo, disminucién de lo fertilidod.

El sindrome de Down se asocia con inestabilidad oﬂonio-oxlol crénica (tgmbién la oriritis reumatoide).

L I

r de D ire IO duodenol(obdomen excavado), megacolon ogonghémco {obdomen disten-
es lo biopsia corial (técnica de eleccién cuando se

es la sonoluscencia nucal (= 2 mm

dndo), leucermo Imfoblésboo y enfermedod de Alzheamer

en el pnmer tnmcstn oz 6 mm en la semana 20-22 de gesfocoén)

) : 1 21: niveles bojos de a-fetoproteina, valores elevados de hCG, disminucién de la
Iongnud del fémur feiol en el 2’ mmestre de gestoc»bn aumento del cociente didmetro biparietal/longitud del fémur en el 22 tri-
mestre.

SiNDROME DE mgugk

Qm Talla corta + amenorrea pm'nono + estenl»dod + mfonhhsmo sexuol
Mn__ggdg mﬁos con ?ollo corta + plerogmm colli y linfedema en dorso de pies y manos.
. | e or es la coartacién adrtica.

presenta una linea celular con gonosoma Y, por el riesgo de degeneracién de lo

génoda dlsgenéhco e gonodoblosfomo

: En ambos sexos, sin alteraciones en el cariofipo. La cardiopatia més frecuentemente asociadg con el
sindrome de Noonan es la estenosis pulmonar.

§INDRQME DE Kuu_gFELEg
as 47 XXY (varén con cromatina sexual positiva).

- ( DC | prelle

. mm Tollu alta, héblto eunucoode gmecomosho, gonodofropmos elevadas, hialinizocién con azoospermia festicular
(testiculos de tamafio disminuido y consistencia aumentada).

e Refraso intelectual més profundo cuantas més X en el cariotipo.

+ Tratamiento androgénico sustitutivo si la testosterona es baja. La ginecomastia puede requerir mamoplostia reductora.
5. SINDROME DE MARTIN-BELL (X FRAGIL)

» Rotura especifica de la banda Xg27.3.
* Cousa més frecuente de retraso mental heredado en el sexo masculine.
e Clinica: Retraso mental, macrogenitalismo, facies dismérfica (orejas displésicas, frente prominente, prognatismo, paladar ojival).

TOXOP O ENITA

Tronsmisién por via transplocentaria, primoinfeccién durante el embarazo.
Cuanto mds tardia es lo infeccién en el embarazo, més alia es lo tasa de infeccion fetol.

.

« Tefrada sintomdtico de Sobin: Coriorretinitis (manifestacién clinica y secuelo més frecuente), hidrocefolia interno, colcificaciones
intracraneales (difusas) y convulsiones.

e Todos los recién nacidos infectados deben ser trotados, tengan o no manifestaciones clinicas.
Trotomiento: Pirimetamina con suplementos de écido folinico + sulfadiacina hasta 1 afio si manifestaciones clinicas.

p B QITQME%IA CQNGENIT

Afedocvén fetol por pnmomfecuén o por remfecaones dumme lo gestoc»én
El recién nacido infectado puede eliminar el virus durante meses o afios.

mwsmm se mantienen asinfomdticos.
& los n ictericia + hepatoesplenomegalia + plrpura o

pe!equms, coklﬁcucoones penventnculares,onemno con emroblastosm y irombopemo




« Diggnéstico: Cultivo del citomegalovirus a partir de muestra de orina o sangre. PCR. Células con cuerpos de inclusién (en “ojo de
buho")

EGALOVIRUS: La transmisién por via respnrotona del c:tomegolovurus produoe en nifios
mayores y adultos un cuadro de pseudomononucleoscs infecciosa que, 8re )0 BCCIOs
Epstein-Barr, curso sin faringoamigdalitis exudativa y con Paul-Bunnell negativo (onﬂcuerpos heieréﬁlos negcmvos)

Méxima tasa de infeccién fetal en las primeras semanas de gestacién.
El recién nacido nace portador y puede contagiar durante 12-18 meses.

-
.
* Tanto la infeccién como la vacunacién dejon inmunidad permanente.
.

Sindrome de Greeg: Cataratas, microcefalia {con retraso mental), sordera (complicacién més frecuente) y cardiopatia congénita
[pemslencuo del ductus, esienosis pulmonar)

B st . periodo de la embriogénesi: gar al sindrome ampliado de la rubéola congénita: enfermedad
muhmsfémocu sin mo!formuaones
Diagnéstico: Aislamiento del virus. Anticuerpos IgM especificos antirrubéola.
Profilaxis: Triple virica para foda la poblacién infantil a los 15 meses y a los 3-6 afios.

9. HERPES CONGENITO

por el virus herpes simplex tipo 2,

ﬂmm el conal del por'o
Mayor tasa de infeccién fetol cuando se frata de un herpes genital materno primario.

Clinica: infeccién generalizada multisistémica, encefalitis aislada, infeccién localizada cutdneo-mucosa.

Diagnéstico: Deteccién de antigenos virales. Aislamiento del virus en cultivos tisulares. La dosificacién de IgM es poco (il
Profilaxis: Parto por cesérea en toda gestante con herpes genital activo.

Trotomiento: Cualquier manifestacién de infeccién por virus herpes simple en el recién nacido debe ser tratada con aciclovir por

via endovenosa.

10. SIFILI NITA
¢ El contagio se produce por vio transplacentaria, més probablemente en el tercer trimestre de gestacién.
Lu_d_g_&gm Mayor riesgo fetal cuanto més reciente sec la enfermedad moterna.
: Lises visceral — muerte del feto al 6%-82 mes de gestacién. Higodo de “pedernal”, esplenomegalia, "neumo-
nia ulbo luética®.
«  SIFILIS PRECOZ: Recién nacido y lactante.
Pénfigo palmoplantar, sifilides maculopaulosa, ragades periorificiales.
Coriza mucohemorrégica.
Hepatoesplenomegalia (signo mds frecuente y duradero), aoritis sifilitica, la ictericia y el sindrome menin
geo se consideran indicadores de gravedad.
¢ Osteocondritis (himero), pseudopardlisis de Parrot (inmovilidad por el dolor),
: 2-6 afios. Brotes de condilomas, placas mucosos y sifilides maculopapulosas.
SIFILIS TARDIA: Escolar.

* Deformidades éseas (nariz “en silla de montar”, tibia “en sable”, signo de Higoumenakis, articulacionas de
Clution) + cirrosis + neurosifilis.
Triadg de Huichinson: "dientes en tonel" + queratitis intersticial + sordera.
. Mmm&m_m marcadores de aclividad de la enfermedad y se utilizan para eveluer la adividad dini-
co y lo respuesta terapéutica.
Lo reaccién VDRL positiva en liquido cefalorraguideo es diagnéstica de neurosffilis {su negatividad no exduye una neurosifilis).
El FTA-ABS (test treponémico) se positiviza en la 12 semana del contagio, por lo que es Gl para el diagnéstico precoz.
Tratamiento: Penicilina G-sédica parenteral. Ceftriaxona como alternativa. Prednisona en formas severos.

11. VARICELA CONGENITA

e Lo VARICELA INTRAUTERO: Infeccion infrauterina con varicela durante la primera mitad de la gestacién (20 primeras semanas).
Se caracteriza por presentar miembros hipoplésicos y cicatrices diagnésticas en fronco o extremidades (coincidentes con derma-
fomas).

s Lo forma benigna de la VARICELA PERINATAL se caracteriza por la aparicién del exantema en recién nacido entre el primer y
cuarto dia de vido. La madre presenta la varicela previamente al parto y se produce paso transplacentario de IgG antivaricela.

12 INFECCION POR EL VIRUS DE LA HEPATITIS B

Trcnsm:snén pennohl

03 la modre es portadora del HBeAg.
: B son asinfométicos y se convierfen en portadores crénicos (riesgo de

ica en todos los recién nacidos cuya madre presenta el HbsAg +.
0 odmlmstrur al nacimiento, gammaglobulina hiperinmune + 12 dosis de

anti- HBs ‘

13. HUO DE MADRE TOXICOMANA

mem sindrome de muerte sGbito.

Menor incidencia en el recién nacido de ictericia neonatal y enfermedad de membrana hialina (heroina).

Luumm_mmmwmm la incidencia de anomalias conaénitas.

£
g
&
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» SINDROME DE ABSTINENCIA NEONATAL: Més frecuente, més tordfo y més grave con mefadona.
No oparece cuando la madre dejo lo droga un mes antes del parto. Tratomiento: Ambiente tranquilo, feno-
Barbital, paregérico o fintura de opio.
. W Bojo peso al nacer y prematuridad, anomalias neurolégicas, cordiacas, digestivas y renales y
trastornos del opmndmop Ng_g_ﬁ;ggy_m el sindrome de abstinencia en el recién nacido.
El 10 el feto retraso del crecimiento intrauterino.

4. Hi E MADRE CO NIA GRAVI

Secundario al paso transplacentario de anticuerpos antirreceptor de acetilcolina.

Clinica: Dificultod para lo alimentacién, hipotonfa generolizada, depresién respiratorio.

Tratamiento: Prostigmina, alimentacién por sonda, ventilacién mecénica.

La WMMAMS tiene una herencio autosémica recesiva, no guarda relacién con la miostenia
materna y no presento anticuerpos antirreceptores. Se caracteriza por afectacién de lo musculatura oculor (oftalmopleiia).

15. HJO DE MADRE CON L.E.S.

e En modres con anficuerpos anti-Ro/SAA o anti-La/SSB.
»  Manifestaciones cardfocas definitivas: bloqueo cardiaco A-V completo. Tratamiento: marcapasos.

é. HUO DE DIABETICA
¢ Aumento de lo mortalidad perinatal y de la incidencia de anomalias congénitas (malformaciones cardiacos y ogenesio lumbosa-
cra)
* Tendencio g la hipoglucemia (por hiperinsulinismo) e hipocalcemia. Macrosomic y prematuridad. Mayor incidencia de enferme-
dad de membrana hialina. Poliglobulia, frombosis de vena renal y eritroblastosis.
¢ Lo hipoglucemia en el hijo de madre diabética suele alcanzor su nivel més importante entre los 1-3 horas de vida, pero puede
perduror con intensidad hasta un par de dias o més.

HUO DE

* Posible aparicién de una tetania hipocalcémica ya que el recién nacido presenta un cierto grado de afrofia paratiroidea por la
hipercalcemia durante la vida fetal.

18. SINDROME ALCOHOLICO-FETAL
e Clinicg: Retraso del crecimiento de comienzo prenatal.Déficit mental. Blefarofimosis, epicantus, hipoplasia maxilar, micrognatia y
labio superior fino. Macrodactilia del primer dedo del pie. Defectos del fabique cardiaco.

IAD T oS
Acido nalidixico: Aumento de la presién intracraneal.
Barbittricos: Hemorragia (déficit de factores vitamino-K dependientes).
Ciclofosfamida: Aborto, malformaciones.
Cloranfenicol: Sindrome gris.
Digzéxido: Reiraso del crecimiento, hiperglucemia.
Dicumarol: Hamorragia, muerte fetal, condrodistrofia calcificante.
Estilbestrol: Carcinoma y adenosis vaginal en mujeres expuestas. Anomalias genitourinarias en varones expuestos.
Estreptomicina, Tobramicina, Yancomigina: Sordera por lesién del Vil par.
Etretinato: Defectos del tubo neural y anomalias esqueléticas y craneofaciales. Anticoncepcién durante el tratamiento y 2 afios
después.
IECAs: Displasia tubular renal, oligohidramnios, hipoplasia craneal.
Isotretinoing: Malformaciones cerebrales, microtia, hipoplasia de timo, defectos cordiacos conotruncales. Anticoncepcién durante
el fratamiento y 1 mes después.
Plomo: Aborto, malformaciones, retraso mental y del crecimiento.
Reserping: Sindrome de la “nariz topada”.
Sulfamidas: Kernicterus, hemélisis (déficit de G-6-PD).
Tetraciclings: Coloracién del esmalte dentario, inhibicién del crecimiento éseo en lactantes.

Yacunacién [virus vivos): Enfermedad fetol.
Warfarina: Calcificaciones multiples epifisarias, vertebrales y del cartilogo nasal. Hipoplasia nasal. Retraso mental.

0. SINDROMES PO TI

gon defectos en el cierre del tubo neural.

° Sg_dg_bg_g_dmg_m (mdo féhco, prewo a la ooncepccén y dumnfe el primer trimestre, en mujeres de clto riesgo de defecto del
tubo neurol

. 2COQ i 0S ot o de uropatia obstructiva.

. C o con lo ogeneua renol fe’ol

o gestoobn prolongodo

B : Alteracién de [li y IV arcos branquiales. Alteraciones fociales (micrognatia, labio leporine...), agenesia

da timo (mmunodeﬁc»e celular), agenesia de parctiroides (tetania hipocalcédmica como manifestacién clinica inicial) y cardio-
patia {tronco arterioso, arco aérico a la derecha).
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* En este fema ocurre algo singular: y es que lo més preguniado de este tema es el recien nacido normal y NO el patolégico. Casi
todo el examen MIR tratan de que identifiquemos patologias, pero en este caso quieren que sepamos identificar @ un recien nacido
normal, con todos los aspectos singulares que poseen. Es el ofro capitulo especifico de la asignatura.

¢ Dentro de los patologias del RN destacar la enfermedad de membranas hialinas y las infecciones neonatales.

e TEST DE APGAR: Valora el grado de vitalidad de un recién nocido. Se realiza ol minuto, a los 5 y a los 10 minutos de vida. Por en-
cima de 5 puntos se considera que el recién nacido presenta buena vitalidad.

* CARACTERISTICAS DEL RECIEN NACIDO
- Peso: 3.300-3.500 gramos. Longitud: 50 cm, 75 cm al afio de vida, 100 cm a los 4 afios de vida. Perimetro cefélico: 35 cm.
- En ausencia de patologia croneal, el perimetro cefélico es el mejor indi trico para caleular |
- Son caracteristicas tipicas del recién nacido: macrocefolio, braquifipia, visceromegalia.
- El punto medio del cuerpo en el recién nacido se encuentra a nivel del ombligo; en el adulto a nivel del pubis. En la boca apare-

cen de forma fisiolégica: “rodete de succién” en labio superior, quistes de inclusién en la encia (desaparecen esponténeamente),
millium palatino, perlas de Epstein o nédulos de Bohn en paledar duro.

- El cordén umbilical normal contiene 1 vena y 2 arterias.

- Lo hernia inguinal congénita se produce por lo persistencia del conducto peritoneovaginal. Es més frecuente en varones y en el
lado derecho. La complicacién mds frecuente es la estrangulacién.
- Caraderisticas fisiolégi n el recién nacido: unfo sebdceo, lanugo, "nevi materni® (angiomas plancs en cara y occipu-

cio), "millium facial* (quistes sebéceos en clos nasales), mancha de Baliz o "mancha mongélica* en regién sacra, ocrociano-
sis/cutis marmorota, cambio de color tipo arlequin (recién nacidos de bajo peso para su edad gestacional).

ivo del recién nacido: Secrecién salival escasa, Reflujo gastroesofégico fisiolégico,
Hipervagotonia infestinal — diarrea postprandial (més frecuente con lactancia materna). Tendencio a la idericia y hemorragia,

- Enfermedad digestiva del RN muy preguntado en el MIR: Lo enterocolifis necrotizante, que produce distensién abdominal, heces
mucosanguinolentas y cuadro suboclusivo. (3MIR)

- isti | iratorio del recién nocido: > 60 respiraciones/minuto = taquipnea.
- Carocteristicas del aparoto cardiovascular del recién nacido:
- < 100 latidos/minuto = bradicardia / > 180 latidos/minute = taquicardia. Predominio de corazén derecho.

de Silve e dificultad respiratoria de un recién nacido. A mayor pun-
tuacién, mayor grodo de dificultad respiratoria.

- Patogenia EMH: Atelectasia pulmonar progresiva por déficit de factor surfactante (sintetizade por los neumocitos fipo Il hacic la
34 semana de gestacién).

- Para favorecer la maduracién pulmonar fetal se administran corticoides a la madre 48-72 horas antes del parto.

- Complicaciones tordias de la EMH: Fibroplosia retrolentol, displasia broncopulmonar, traqueobronquitis necrofizante, aumento
de la incidencic de infecciones respiratorias agudas en el primer afio de vida.

- Tretamiento: Ventilacién mecanica. Factor surfactante intratraqueal. (2 MIR) Antibioterapic de amplio especiro.

o ISOINMUNIZACION RH

- Patogenia: EMBARAZO: madre Rh-, padre Rh+ y recién nacido Rh+. El embarazo es un estimulo débil para la produccién de
anticuerpos (se precisan 2 6 3 embarazos para que nazca un nifo enfermo).

- HIDROPS FETALIS o ANASARCA FETO-PLACENTARIA: Forma mds grave. Diagnéstico diferencial con feto edematoso de causa no
inmune, fundamentalmente con lo arritmia fetal.

- Diagnéstico prenatal: La primera medido es determinar el Rh materno y paterno.

- Demostracién de la inmunosensibilizacién materna mediante el fest de Coombs indirecto, que defecta anticuerpos libres frente al
factor Rh.

- Diagnéstico postnatal:

- Determinacién del factor Rh de la madre y del recién nacido.

- Demosiracién de lo inmunosensibilizacién fetal mediante el test de Coombs directo, que defecta anticuerpos maternos frente ol
factor Rh unidos a los hematies del recién nacido.

- Para realizar profilaxis es obligatorio que no exista sensibilizacién (test de Coombs negativo) y se Administra de gammaglobulina
anti-Rh en las primeras 72 horas posteriores al parto. La profiloxis de lo isoinmunizacién Rh feto-maternc se puede realizor du-
rante el embarazo con gommaglobulina anti-Rh @ los 28 semanas de gestacién, en gestantes Rh negativas no inmuniza-

dos.(2MIR)
e INFECCIONES NEONATALES LOCALIZADAS

- CONJUNTIVITIS DE INCLUSION: Chlamydia trachomatis.

- Los gérmenes que més frecuentemente producen meningitis neonatal son el EGB y E. coli. Listeria mono-cytogenes como tfercer
germen en importancio.

- Tratamiento: Ampicilina + cefalosporina de 32 generacién o aminoglucésido por vio iv.durante 2-3 semanas. Las meningitis boc-
terianas pueden dejar secuelas hasta en un 50% de los supervivientes,

- INFECCION URINARIA: durante el periodo neonatal es més frecuente en el varén y se fransmite por via ascendente. El germen
en el neonato es E. coli. Tratamiento: Ampicilina + Gentamicina durante 1-2 semanaos.

- INFECCIONES OSTEOARTICULARES: El germen que mds frecuentemente produce osteomielitis y artritis séptica en el recién naci-
do es el estafilococo aureus. Localizacién monostética en 55%. Lo Gammogrofia ésea con Tc™ (il paro diogndstico precoz; lo
radiografia puede ser normal en fases iniciales.

| PEDIATRIA



1. Recién nacido normal

1.1. Valoracién del recién nacido

A. CRITERIOS DE LUBCHENCO
Peso en gromos
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Antes de iérmino Adrmino  Después de Mrmino

= RN con 37 42 semanas de gwacubn y con un pwo ol no-
cimiento comprendido entre 2.500 y 4.000 g (MIR).

« Se denomina de bajo peso cuando se encuentran por deba-
jo del percentil 10 y de peso elevado si se encuentran por
encima del percentil 90.

e Genéricamente puede denominarse @ un RN como de bajo
peso cuando pesa menos de 2.500 g y macrosémico cuande
pesa més de 4.000 g.

C. TEST DE APGAR

@9 repeMIR

Percentiles: P90 = x; 90% < xy 10% > x. (4+)
MIR 90 (2625) Defina a un recién nacudo (RN) de 43 semanas

ibn ram
RN a 1én'mno de peso odocuodo
RN pretérmino de bajo peso.
Postérmino de peso adecuado.
RN a término de bojo peso.
RN in I *

0l ot D

B. TEST DE USHER

Voloracién de la edad gestacional segin los caracteristicos fisi-
cos del recién nacido.

Ve
e
W AN B
f:*:__ﬁ@ P

Test de Usher

Valoracién del grado de vitalidad de un recién nacido. Se realiza ol minuto, a los 5 y a los 10 minutos de vida (MIR).

0
Flaccidez (MIR)
TONO MUSCULAR (2 MIR)

FRECUENCIA CARDIACA Ausente
[MIR)
RESPIRACION (MIR} Ausente
Sin respuesta fras introducir
RESPUESTA A ESTIMULOS sonda de aspiracién por coonas
{2 MIR) Sin respuesta fras golpear la
planta del pie (MIR)
COLORACION (2 MIR) Axl pélido

e (-2 puntos: Anoxia muy grave.
¢ 3 -5 puntos: Anoxia grave.
e 6 - 10 puntos: Buen estado de vitalidad (MIR).

Extremidades clgo flexionadaos

Menor de 100 (MIR)

Lentq, irregulor
Mueca

Flexién débil de miembros

Cuerpo rosado,
ozuladas (MIR)

1 2
Movimientos activos, flexién

enérgica de piernas con el
llanto

Mayor de 100 con llanto

Buena, llanto enérgico
Tos o Estornudo

Llanto y flexién fuerte

extremidades Completamente rosado (MIR)

PEDIATRIA
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lll. NEONATOLOGIA

" REGLA NEMOTECNICA
IMPORTANTE: No se valora la frecuencio respiratoria.

a1

Coloracién

Parada - Frecuencia cardiaca
Gondul - Tono muscular
Apnea - Esfuerzo respiratorio
Respuesta - Respuesta a estimulos

MIR 98 (5869): ¢Cudl de los siguientes afirmaciones, relativa a lo
prueba de Apgor, es FALSA? :

1. Una frecuencio cardiaca de menos de 100, suma 1 punto.

2. Lo flocidez muscular suma 0 puntos.

3. £l color completamente rosado, suma 2 punios.

4,

5

Una puntuocién superior a 6, significa asfixia®.
Lo ausencia de respuesta al golpear la planfa del pie sumo 0
puntos.

MIR 99 (6380): ¢Cual de Ios siguientes parédmetros NO esté inclui-

en lo

1. Frecuencia cardloca
2. Tensién orterial®.

3. Tono.

4. Reflejos.

5. Color.

1.2. Caracteristicas del recién nacido

A. SOMATOMETRIA DEL RECIEN NACIDO
a. PESO:

* Peso medio = 3.300-3.500 gramos.

¢ Pérdida fisiolégica de peso, hosta del 10% en los primeros
dios de vida (recuperacién a partir del 52 dia de vida, para
llegar a ser el peso igual que al nacimiento hacia el 92-102
dia).

¢ Los lactantes duplican el peso de nacimiento hacia los 4-5
meses (MIR), y lo friplican hacia los 12 meses y lo cuadripli-
can a los 4 aios(MIR).

b. LONGITUD:

e 50 ¢m (lfmite inferior normal 46 cm).

¢ 75 cm al afo de vida, 100 cm a los 4 afos de vida.
c. PERIMETROS:

e P. Cefdlico: 34 +/- 2 cm. En ausencia de patologia cra-
neal, el perimetro cefdlico es el mejor indice somatométrico
para calculor la edad gestacional.

e P.Torécico: 32 cm.

B. CARACTERISTICAS MORFOLOGICAS DEL RECIEN NACIDO

* Macrocefalia: Relacién cabeza/tollo. Recién nacido 1/4 (en el
adulte 1/8).

* Broquitipia (extremidades cortas): Punto medio del cuerpo en
el racién nacido a nivel del ombligo (en el adulto, a nivel del

pubis) (MIR).
» Visceromegalio.
a. CABEZA: Acabalgomienio de parietales. Fontanela anterior
de 3-4 cms.

b. OJOS: Edema palpebral. Hemorragia conjuntival.
¢. BOCA:

¢ “Rodete de succién® en el labio superior.
* Dientes congénitos (1/2.000 recién nacido) —
si movilidad.

Extirpacién

Dientes congénitos en recién nocido

* Quistes de inclusién en la encio (desoparecen espontd-
neamente).

e Millium polotino, perlas de Epstein o nédulos de Bohn en
palodar duro (MIR).

Perlus epitelioles palatinas

d. CUELLO: Hematoma esternocleidomastoideo.
e. TORAX: Costillas horizontalizadas.
f. ABDOMEN:
e Hepatomegalia 4-5 cm. (la mitad bejo reborde costal). Ba-
zo y rinén izquierdo palpables.

Palpacién rencl de un recién nacido



Cordén umbilical con 1 vena y 2 arterias (2 MIR).

2 arterios

W nimae

Hernia inguinol

g. EXTREMIDADES: Incurvamiento de los tibias. Pies en valgo o
varo (reductibles). Palpacién de los pulsos femerales.

Corte de cdrode mbical h. GENITALES:

¢ Arteria umbilical Unica: Anomalio frecuente, se conside-
ra una malformacién menor que puede osociarse a
malformaciones renales y digestivas (MIR). Se relaciona
con la trisomia 18.

* Persistencio de la vena umbilical: Sindrome de Cru-

* Vorén: Fimosis (hasta los 2 afios se puede tratar de un pro-

ceso fisiolégico) (MIR), adherencias balano-prepuciales,
hidrocele. En un 98% de recién nacidos los festiculos se en-
cuentran en escroto.

veilhier-Baumgarien.
-u." | | t—-mm

DX e botewars M Arwtne

La persistencia de lo vena umbilical se asocic con cuadros de hiperfensién © Carso lutensivo MIR Asurias

e Retraso en la calda del cordén: Se relociona con la en-
fermedod de Anchor (disfuncién de neutréfilos).

» Conducto onfolomesentérico: resio embrionario que
comunica el intestino primitive con la vesicula vitelina a
través del cordén umbilical. La persistencio de todo el
conducto da lugar a una fistula umbilical entérica con
secrecion alcalina (MIR). Si persiste sélo la parte distal
se originan quistes o pélipos umbilicales; mientras que
si persiste la parte proximol se origina el diverticulo de

Transiluminacién en hidrocele.

Hembra: Labios mayores poco desarrollados. Vulvovagini-
tis descamativa fisiolégica.

i. PIEL:

Unto sebéceo o vermix caseoso.

Lanugo (vello fino que cubre hombros y dorso): desaparece
a poriir de la 2% semana.

Eritema y descamacién fisiolégicos.

Ictericia fisiolégica de oparicién fras las primeras 24 horas
de vida.

Meckel e "Nevi materni* (angiomas plonos en rafz nosal, parpados,
’ frente y occipucio): desaparecen hacia el final del primer
Conducio onfalomesensérico Quiste umbilical Diverticulo de Meckel afio de vida.
s et P ey

Lo

/

o Uraco: estructura embrionaria que comunica lo vejigo
con el ombligo; su persitencia origino una fistula vési-
co-umbilical con secrecién écida que aumenta durante
la miccién (MIR).

s Grenuloma umbilical: pequeiia tumoracién rojo-vinoso
que suele presentar una ligera exudacién serosa o san-
guinolenta. Tratamiento: aplicacién épica de nitrato de
plata.

« Ombligo amniético: proceso coracierizado por una ne-
crosis répida e intensa del cordén, que invade lo piel de
lo pared abdominal y que produce una herida amplia
y, posteriormente, una cicatriz afréfica grande.

* Hernia inguinal congénita: persistencia del conducto peri-
toneovaginal (2 MIR). Més frecuente en varones y en el la-
do derecho. La complicacién més frecuente es la estrangu-
lacién o la incarceracién. Tratamiento quirdrgico.

:
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"Millium facial” (quistes sebéceos en alas nasales).

Mn)men la nariz.
Mancha de Baltz o "mancha mongélica® en regién sacra y
espalda.

Mancha de Balfz

Acrocianosis / Cutis marmorata.

Caombio de color fipo arlequin {en recién nacidos prematu-
ros o con BPEG, sin significado patolégico) / FETO
ARLEQUIN (forma grave de ictiosis congénita).

Exantema toxoalérgico (eosindfilos en el frotis de vesiculas).
No precisa tratamiento (MIR).

o téxico en coro

Acné neonatorum, en relacién con trastornos hormonales o
con intolerancia proteinas leche de vaco.

Manchas café con leche (més de 3 sugerentes de neurofi-
bromatosis).

Manchas acrémicas, sugerentes de esclerosis tuberosa.

Mancha en hojo de fresno en esclerosis tuberosa

MIR 97 FAMILIA (5093): Recién nacido de 24 dios de vida, que

desprendié el cordén umbilical a los 8 dias. No ha cicatrizado el
li i na gr ién sin epiteliza un liqui

do écido. El di i debe ser:

1. Persistencia del conducto onfalomesentérico.

2. Quiste del uraco o persistencia del urace®.

3. Infeccién local con granuloma umbilical.

4. Onfolocele.

5. Ombligo amniético.

MIR 99 FAMILIA (6130): Recién nacide de 24 dias de vido, que
: i6 el cordd bilical o los 8 di bl

ha cicatrizedo. Presenta a su nivel una tumoracién roje, promi-
nente, circular y que segrego un contenido glcalino. La madre a
veces nota en ella rvido de gases. El diagnéstico més probable
serG:

1. Persi ia d lomesentérico®.

Fistula vésico-umbilical.

Granuloma umbilical.

Onfalocele.

Ombligo amniéico,

Lawn

MIR 00 FAMILIA {6657): La hernia inguinal del recién nacido:

Se debe o uno debilidad de la pared posterior del conducto
inguinal.

Es més frecuente en el sexo femenino.

Se debe a un déficit transitorio de la secreccién de Gonado-
'roﬁnos enfn la 109 y 129 semana de gesioc-én

pary

> WON

5. Se asocia a un anormal desarrollo del Gubernaculum Testis.

MIR 00 (6905): 2Cuéndo comienza en los nifios lo erupcién
dental?:

1. Antes de los 4 meses.

2. Delos 4 o los 6 meses.

3. Delos 6 g los 8 meses®.

4. Delos 10 alos 14 meses.

5. Después de los 12 meses.

Lo dentadura decidual o “de leche” oparece a los 6 meses (incisivos
centroles inferiores) (MIR). Los dientes permanentes oparecen o los 6
ofos (incisivos y primeros molaras) (MIR).

MIR 07 (8728): Cuando se diagnostica de fimosis a un lactante,
ol comentarles sobre el proceso a sus padres tenemos que tener
en cuenta que:

co®.

Es un hallazgo poco frecuente.

Se realiza circuncisién solo en caso de existir motivos religio-
50S.

Los cdherencias peneanas y la fimosis se frata de una mis-
ma patologia.

En lo actualidad el uso de pomadas de corticoides evita la
circuncisién por motivos médicos.

noa W



MIR 12 (9998): Qué hallazgo, de los siguientes, en la explora-
cién que se realiza en las primeras 24 horas a un recién nadido
obliga a realizor exémenes complementarios para aproximar su
diognéstico.

Accbalgamiento de sulura parieto-occipital.

Edema polpebral bilateral.

Eritema téxico en fronco y extremidades.

Mancha mongélica en espalda y extremidades superiores.
Mechén de pelo en zona de columna lumbosacra.*

MIR 13 (10173) (174):_Sobre el crecimiento y desarrollc de un
nifio sano en el primer afio de vida, Zcuél de los siguientes afir-
maciones NO es cierta?

ponderal aumenta hasta alrededor de 40 gm dio. *

2. Alos 4 meses se duplica el peso al nacer

3. El peso de un recién nacido puede disminuir un 10% del
peso al nacer durante la primera semana.

4, La percepcién de permanencia de un objeto es un hito del
:;u;’frollo fundamental, que ocurre hacia los 9 meses de

5. Al afio de vida, es copaz, de caminar de le mano, usa la

pinza indice-pulgar para coger un objeto sin ayuda y entre-

gorlo a ofra persona bajo peticién o gesto y emplea unas

pocas polobros ademés de ‘papé” y "mamé”,

C. CARACTERISTICAS FISIOLOGICAS DEL RECIEN NACIDO

a. NUTRICION Y METABOLISMO: Tendencic en el recién nacide
a la hiperbilirrubinemia, hipotrombinemia, hipocalcemia e hipo-
glucemia (fanto mayor cuanto mdés prematuro sea).

b. APARATO DIGESTIVO:

e Secrecién solival escoso.

» Reflujo gostroesofégico fisiolégico durante las primeras
semanas de vida.

¢ Hipervagotonia intestinal = diarrea postprandial (més fre-
cuente en lactancia materna).

* Aerofagia fisiolégico: es normal visualizar aire a nivel del
recto al realizar una radiografia simple de abdomen a las
24 horas de vida.

¢ Inmadurez hepdtica: fendencia a la ictericia por insuficien-
cia del sistema glucuroniltransferasa, tendencia a la hemo-
rragia por déficit de factores de la coegulacién vitamino-K
dependientes -l, VII, IXy X.

e Primera deposicién (meconio) generalmente antes de las
12 horas de vida. Cuando no tiene lugar posados 24 horas
se sospechard una obstruccién intestinal, si bien en casos
de sufrimiento fetal con expulsién de meconio intraitero o
de administracién de sedantes a lo madre, puede retrasar-
se hasta 48 horas. Si lactancia artificial deposiciones menos
frecuentes, mas fétidas y mas consistentes. El meconio
normal no contiene gérmenes (MIR).

¢. APARATO RESPIRATORIO:

* Lo frecuencia respiratoria en un recién nacido a #érmino en
reposo (dormido), oscila entre 30-40 respiraciones/minuto
(MIR) (> 60 = toquipnea).

e En los recién nacidos prematuros la frecuencia respiratoria
es mayor, y sus fluctuaciones més amplias.

e Respiracién periédica o ritmo de Cheyne-Stokes (periodos
de respiracién vélido de unos 20 segundos seguidos de
apnea de 5-10 segundos sin cambios en la frecuencia car-
diaca ni en la coloracién). Més frecuente en el prematuro,
es raro en las primeras 24 horas de vida.

d. APARATO CARDIOVASCULAR:

e En el recién nocido a término existe uno taquicardia fisiols-
gica de 130-140 lat./minuto (<100 = bradicardia {MIR)/
>180 = taquicardia). Los prematuros suelen presentar fre-
cuencias cardiacas més elevadas.

¢ Lo presién arteriol méxima es de 60 mm Hg por #érmino
medio.

e Predominio de corazén derecho: Indice Cardio-tordcico =
0,65/ Eje QRS = 140-150°) (MIR).

e Auscultacién de soplos transitorios por el paso de circula-
cién fetal o circulacién extrauterina.

e Ritmo embriocérdico: los dos fonos se oyen con la misma
intensidad, y ambos se encuentran separados por igual es-
pacio de tiempo.

OhWON =

« Extrasistoles frecuentes, sin significacién patolégica.
e. APARATO GENITO-URINARIO:
* Inmadurez renal con copocided de concentracién tubular y
filtrado glomerular disminuidos.
* Primera miccién en las primeras 48 horas de vida (lo mo-
yoria lo hacen en los primeras 24).
¢ ‘Infarto de dcido Grico": orina rica en uratos que impregnan
las célulos epitelioles descamativas (diagnéstico diferencial
con hematuria).
f. SISTEMA ENDOCRINO:

e Elevacién de los andrégenos al nacimiento.

e Hipertiroidismo neonatal fisiolégico y transitorio.

e Exudado voginal hemorrégico y tumefaccién memaria por
el paso de estrégenos maternos (MIR).

" Ginecomastia neonatal

g. SISTEMA HEMATOPOYETICO:
* Poliglobulia fisiolégica (5,5-6 x 10%/mm?).
e Hemoglobine = 16-17 gr/dl (14-20 gr/dL).
e 70% hemoglobina fetal = a2y2 (MIR).

Caodenas hemoglobinicos

é 3

Nacimiento 3 é

Tiempo en meses

Hematocrito = 45-60% (poliglobulia > 65%) (MIR).
Reticulocites = 20-60/1.000 hematies, 500 eritroblas-
tos/mm’.

e Leucocitos = 10.000-25.000/mm? en las primeras 24-48
horas, con polinucleosis.

e Plaguetas = 150.000-400.000/mm?® (plaquetopenia <
150.000/mm?).

¢ Hiperplosia timica fisiolégica, ganglios linféticos no palpa-

Eis
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1. NEONATOLOGIA

h. SISTEMA NERVIOSO:

PEDIATRIA

Inmadurez e insuficiente mielinizacién del S.N.C. y periféri-
co. El S.N. auténomo esté mejor desarrollado.

Postura normal con flexién de raquis y extremidades (en los
recién nacidos de porto poddlico las exiremidades inferio-
res estén en extensién).

Posicién normal de un recién nocido

La persistencio de lo "respuesta de los ojos de mufieca" més
allé del 62-72 dia puede indicar con gran probabilided que
el nifio no ve.

La respuesia fipica en Babinski (extensién completa de to-
dos los dedos) se considera patolégica en el recién nacido
(CRUZ).

Test de Dubowitz (permite realizar un célculo estimado de
la edad gestacional segin lo exploracién neurolégico del
recién nacido).

Reflejos arcaicos (reflejo de succion, de Moro, de deambu-
lacién automética, de presion palmar...): propios del RN a
término, van desopareciendo segin un colendario estable-
cido. La persistencia patolégica en el tiempo de un reflejo
arcaico sugiere dafo cerebral perinatal (MIR).

LY

/

Reflejo de Moro

i. ORGANOS DE LOS SENTIDOS:

e Hipermetropia y estrabismo fisiclégicos, fotofobia y ausen-
cia de secrecién lagrimal.

o Sordera fisiolégico relativa por inmadurez nerviosa y ocu-
pacién de la cajo timpanica por sustancia mucoide.

e El sentido del gusto es quizds el més desarrollado en el re-
cién nacido, distinguiendo bien entre sabores agradables y
desogrodables.

MIR 99 FAMILIA (6136): Sefiale cudl de las siguientes respuestas
es INCORRECTA en relocién con la poliglobulia del recién naci-

do

1. tocrito_medi sangr ilar tiene >
66%".

2. Se asocia con cianosis cutdnea.

3. Fecilita las ictericias neonatales en lo primera semana de
vida.

4. Puede ocasionar insuficiencia cordiaca.

5. Esté oumentada lo viscosidad sanguinea.
Son criterios de poliglobulia neonatal un valor del hematocrito venoso
central > 65% y/o una hemoglobina superior a 20 g/dL (MIR).

1.3. Cuidados elementales del recién
nacido

A. CUIDADOS INMEDIATOS

» Lampara de calor radiante, temperatura ambiental en sala
de reanimacién no inferior o 272 C.

e Pinzamiento del cordén al minuto de vida, o unos 2-4 cm de
la pared abdominal (a los 15 segundos si administracién de
sedantes o onestésicos a la madre, ante la sospecha de en-
fermedad hemolitico por iscinmunizacién y en R.N. anéxicos
graves).

e ASPIRACION DE SECRECIONES ORONASOFARINGEAS
(primera actuacién) (MIR).



* Lovado géstrico (si cesarea),

« Sondaje nasogésirico y rectal (despistoje precoz de la atresia
de cocnos, afresia esofégice y atresia ano-rectal).

o Test de Apgar y test de Silverman.

B. ACTITUDES PROFILACTICAS

o Profilaxis de lo oftalmia neonatal con colirio / pomeoda de
eritromicine o fetraciclina.

s Profilaxis de lo enfermedad hemorrégica del recién nacido,
mediante la administracién de 1 mg. de vitomina K im.

¢ Maniobras de Orfolani y de Barlow para el despistaje precoz
de la luxacién congénita de cadera (MIR) (més frecuente en
presentacién de nalgas y sexo femenino).

¢ Profilaxis del raquitismo carencial mediante la administracién
de 400 U.1. de vitamina D al dia por via orel (MIR).

e Despistaje precoz de hipotiroidismo congénito y fenilcetonu-
ria.

o Screening universal de hipoacusio mediante otoemisiones
acusticas.

2. Recién nacido pretérmino

2.1. Clasificacién

e Prematuridad moderada: 31-36 semanas de gestacién, con
baja morfalidad.

¢ Prematuridad extrema: 28-30 semcnas de gestacién, peso
en general inferior a 1.500 g (muy bajo peso).

o Prematuridad muy extremo: < 28 semanas de gestocién,
peso inferior @ 1.000 g [extremado ba|o peso)

En le actualidad se considera como 500-600

g al nacimiento y edad gestacional de 23-24 semanos, aunque

hay excepciones, sobre fodo en lo que se refiere al peso.

2.2. Patologia del prematuro

A. CRONOLOGIA DE IAS COMPLICACIONES EN EL
PREMATURO

a. En los 2 primeros dias: Hipotermia, hipotensién, ictericia,
hipocalcemia, hipo e hiperglucemio, hipernatremia (deshidrata-

S

cién), hiperpotasemia, hiperozoemia, hiperamoniemia, hipopro-

teinemia, anemia, hemorragios (periveniricular), enfermedod de

membrana hialina, sepsis pre y perinatal, ileo paralitico.

b. De 3 g 15 dfas: Apneas, infeccién nosocomial, acidosis meia-

bélica tardia, acidosis respiratoria, hiponatremia, edemas, duc-

tus arterioso persistente, enterocolitis, tapén meconial, insuficien-
cia pulmenar crénica.

¢. > 15 dias: Anemia del prematuro, osteopenia del prematuro,

sindrome de Wilson-Mikity, displasia broncopulmenar, refinopa-

tia del prematuro (fibroplasia retrolental), sindrome de aspira-
cién, edema tardio, sordera, leucomalacia periventricular, hidro-
cefalia posthemorrégica.

B. PROBLEMAS DIGESTIVOS

» Dificultad para la alimentecién por falta de madurez de
reflejos de succién y deglucién (sonda nasogdéstrica o alimen-
tacién parenteral).

Reflujo gastroesofégico.

Enterocolitis necrofizante (MIR).

Hernia inguinoescrofal, méas frecuente cuanto menor sea la

edad gestacional.

C. PROBLEMAS CARDIO-RESPIRATORIOS

Causa mas importonte de morbi-mortalidod

s Asfixio perinatal (MIR) - Hemorragia subependimaria.

« Crisis de opnea: pausos respiratorios de mas de 20 segun-
dos de duracién, con bradicardie y cianosis. Tratamiento con
estimulacién cut@nea difusa, ventilacién con mascarilla, teofi-
lina o citrato de cafeina, ventilacién con presién positive con-
tinua.

ENFERMEDAD DE LA MEMBRANA HIALINA.

Complicaciones de la oxigenoterapia: Fibroplasia retrolental,
displasia bronco-alveclar.

Persistencia / reapertura del conducto arterioso.

Hipertensién pulmonar persistente.

. PROBLEMAS METABOLICOS
Deshidratacién o  edemas,
po/hipernatremio, hiperpotasemia.

* Hipocalcemia:

o Hi i | precoz: en los 3 primeros dias.
Tipica de RN de bajo peso, hijos de madre diabéfica o
asociada a encefalopatic hipéxico-isquémica.

» Hipocolecemic fardia o tetania neonatal: secundaria a la
ingestién de una férmula laclea con alto contenido en
fosfatos o a una incapacidad de excretar el fésforo (MIR).

* Acidosis metabélico tardia del prematuro: después del tercer
dia de vida por un aumento en la produccién endégena de
4cidos a partir de férmulas infantiles arfificiales. Tratamiento:
lactancic materna o administracién de alcaolinos.

s Enfermedad ésea metabdlica del prematuro: Osteopenia /
raquifismo. Aparece tras los 2-3 meses de vida. Tratamiento:
Aportes suplementarios de Cag, Py vitamina D.

* Alteraciones en la termorregulocién (con mayor tendencia a

la hipotermia que a lo hipertermia) (MIR).

. OTROS PROBLEMAS

Anemia_del prematuro: durante los 10-15 primeros dios es
sobre todo iatrégena, posteriormente normocitica e hiporre-
generativa y sélo responde @ las transfusiones y a la eritro-
poyetina humana; fras unos meses hipocrémica ferropénica.

* Hiperbilirrubinemia (kernicterus) (MIR).

* Mayor predisposicién a las infecciones: el factor més impor-
tante de predisposicion a la infeccién en el RN es la prematu-
rided o el bajo peso ol nacer (MIR).

e Mayor incidencia de ongiomas cuténeos tuberosos o en
fresa.

e Secuelgs: Hipocrecimiento / Neumopatias crénicas / Altera-
ciones en el desarrollo sensorial y psicomotor / Deformidad
craneal escafocefélica / Hipoplasia maxilar y palader ojival
que condicionara malposicién dental y maloclusién.

2.3. Actitudes profilacticas en el prematuro

e De

hipo/hiperglucemia,  hi-

e En recién nacidos prematuros administracién de vitaminas
D, K y C, vitamina A (disminuye la incidencia de displasia
broncopulmonar), complejo vitaminico B y vitamina E como
profilaxis de la anemia hemolitica (por su déficit) y posible-
mente como profiloxis de la refinopatia del prematuro, dis-
plasia broncopulmonar y hemorragia infraventricular {por su

E
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PEDIATRIA

Il NEONATOLOGIA

accién anfioxidante).

* A parlir de las 6-8 semanas de vida administracién de hierro
oral (MIR), preferentemente asociado con écido félico pora
prevenir la onemia ferropénica.

« Colendario vacunal segin su edad cronolégica. Yacunacién
antigripal a partir del 62 mes de vida.

2.4, Enterocolitis necrotizante

A. EPIDEMIOLOGIA

¢ Urgencia quirdrgica neonatal més frecuente.

o Cousa mas frecuente de perforacién intestinal durante el
periodo neonatal.

* Mas frecuente en recién nacidos prematuros (principal factor
de riesgo) y de bajo peso con ontecedentes de hipoxia (3
MIR), aunque también puede aparecer en recién nocidos o
término.

e Es lo patologio digestiva adquirida més grave y frecuente en

el periodo de RN.

. PATOGENIA

* Dafio isquémico por hipoxio perinatal de la mucosa intestinal
(més frecuente en ileon distal y colon proximal).

Etiologla desconocida.

Colonizacién bacteriona (Clostridium y bacterias Gram -).
Sustrato intraluminal (lactancic orfificial; practicamente in-
existente con lactancia materna).

C. CLINICA

0. INICIAL: Rechazo del alimento, irritabilidad, letargia, diarrea,

ictericio, opneas.

b. ESTADO: Distensién abdominal {2 MIR) (palpacién dolorosal),

heces mucosanguinolentas (MIR), cuadro suboclusivo {vémitos

biliosos, vaciado géstrico prolongado) (2 MIR) y aspecto "sépti-
co" (MIR).

©Cirso Intensive MIK Asturias

\ \. o \
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Enterocolitis necrotizante

Existen formas fulminantes de inicio brusco, con sangrado inten-
so, ofectacién multiorgénica y evolucién a shock refractario,
acompafiodo de cuadro de coagulacién intravescular disemina-
de.

so Intensivo MIR Asturias, 00578

Rx Adomen en nifio con cuadro ahdominal. Se observa gas a nivel de las
ramas portales hepéticas en el contexto de E. Necrotizante

D. RADIOLOGIA

Asas infestinales con niveles hidroaéreos, neumatosis en pared

infestinal (gos en submucosc), aire en sistema pora (ECO),

neumoperitonec (MIR).

E. TRATAMIENTO

= Alimentacién parenteral.

* Descompresién con sonda nasogéstrica conectada a disposi-
tivo de aspiracién infermitente.

* Antibioterapia de amplio especiro (ampicilina + gentamicina
+/- dindamicina).

* Drenaje peritoneal/Reseccién intestinal si aparecen signos de
perforacién (neumoperitoneo) (MIR), existencia de asa intesti-
nal fija, eritema de pared abdominal, palpacién de masa
abdominal o fracaso del tratamiento médico.

. icaci : estenosis intestinal cicatricial (MIR),
sindrome del intestino corto (malabsorcién).

o RECORDEMOS

RN PREMATURO:

- ENF. DE MEMBRANA HIALINA

- ENTEROCOLITIS NECROTIZANTE

- HEMORRAGIA INTRA-PERIVENTRICULAR
- DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE

MIR 95 (4294): Un nifio de 5 dias de edad, nacido con 1.200
agr. de peso, muestra mal aspecto general, gran distensién ab-
dominal, retiene en el estdémago lgs tomas administradas por
sondo y fiene olounmm En lo mdmmﬁe_ﬂmn!n_hm_dum_

pero no en el pemoneo 2Qué gggm_slgg le sugtere esfe cuodro
clinico?:

lleo meconial por fibrosis quistice.

Estenosis o atresia de ducdeno.

Afresia de ano.

Peritonitis neumocécica.

IR 02 (7416): Lo Enterocolitis Necrofizante:
Es la patologia gasirointestinal menos grave del recién naci-
do de bajo peso.
Se produce por la sobreinfeccién intestinal del Streptococcus
Neumonige.

n i riment r i ¢ |

Puede asociarse a trombocitosis en el recién nacido.
Se acompaiia de Ascitis, derrame pleural y derrame peri-
cérdico.

MIR 04 (7951) Lactante de 1 _re:_rnssss_mm que dﬁdg_hg_es

e ios infermi

aﬂ_&lgﬂ_dumsﬂm_u_mmmm Tendencn al m
Aimiento. Entre sus antecedentes personales hay que destacar
que fue prematuro, pesé 900gr. ol nacimiento y tuvo dificuliad
respiratoria_importante que precisé ventilacién_osistida durante
15 _digs. ¢Cual es el diggnéstico més proboble de su cucdro

clinico?:

T RN~

R

ri rocoliti ti .
Megacolon congénito.

Vélvulo intestinal intermitente.

Enteritis crénica por rotavirus.

Adenitis mesentérica secundaria a neumopatia crénica.

NhWN~

MIR 04 (7927): En la utilizacién de los corticoides en la Rotura
prematura de las Membranas, antes de los 34 semanas, las

siguientes afirmaciones son ciertas MENOS una. Indique cual:

Aumenta la mortalidad perinatal por infeccién®.
Disminuye la oponaén del distrés respiratorio del RN.

Disminuye el riesgo de hemorragia intra/periventriculor.
Disminuye el riesgo de enterocolitis necrotizante. (22)
Acelera la meduracién pulmonar.

il ool o




3. Distress respiratorio neonatal

3.1. Test de Silverman (MIR)

ELEVACION DE TORAX Y ABDOMEN

sl aay’

Sincr6nico Poca elevacién en la inspiracién Balanceo
DEPRESION INTERCOSTAL EN LA INSPIRACION

No existe Apenas visible Marcada
RETRACCION XIFOIDES

Ausente Apenas visible Marcade
ALETEO NASAL

Minima Marcodo

QUEJIDO ESPIRATORIO

E

Ausente Audible sélo con estetoscopio Audible sin estetoscopio
0 PUNTOS 1 PUNTO . 2 PUNTOS
o 0 puntos: Recién nacido normal. o
o 13 pankon: ey resiaion 1656, 3.2. Enfermedad de la Membrana Hialina
e 4 -7 puntos: distress respiratorio moderado. (EMH)
e B- 10 puntos: distress respiratorio grave. A. DEFINICION

Atelectasia pulmonar progresiva por déficit de factor surfactante
(sintetizado por neumocitos tipo Il hacia la 34 semanao de gesta-
¢ién (MIR)), que aparece mas frecuentemente en los recién naci-

TAQUIPNEA: > AO respiraciones/minuto.

IMPORTANTE: dos prematuros (MIR) 2
No se valora lo frecuencia respiraforia. (fampoco en el test de P - : |
Apgar) :

o



. NEONATOLOGIA

PEDIATRIA

LT
La pared de los aiveolos esta formada por neumocitos tipo 1y Il

B. ANATOMIA PATOLOGICA

Membrana sin estructura que reviste las Gltimas romificaciones

del arbol respiratorio.

C. ETIOPATOGENIA

* Riesgo oaumentodo de EMH: Sexo masculino, hermano previo
con EMH {MIR), prematuridad (MIR), situaciones con shock
(osfixia perinatal, sepsis), hidrops fetalis, metrorragia en el
tercer trimestre, cesGrea sin trabojo del parto (MIR}, RN hijo

de madre diobética (MIR), segundo gemelo.

—

« Riesgo disminuido de EMH: Sexo femenino, rotura prolonge-

da de membranas (en > 28 semanas), toxemic, infario pla-
centario, hipertiroidismo, madre toxicomana (MIR}, creci-
miento introuterino retardado.

Se puede favorecer la moduracién pulmenar mediante lo admi-

nistracién de corticoides (betametosona o dexametasona) a la

madre 48-72 horas antes del parto (3 MIR).

D. CLINICA

¢ La sinftomatologic es la tipica del distress respirotoric neona-
tal (test de Silverman + taquipnea) (MIR), con hipotonia pro-
gresivo, palidez grisécea y oliguria.

e En la gosomeiria se objetiva hipoxemia importante, hiper-
copnia y ocidosis respiraforia.

Retaccidn del xifoides

Bamboleo abdominal

Depresién intercostal

Ol(‘-e Inteminve MISL Asturies
Distress respiratorio del recién nacido

e En laos formas poco severas, con un ftratomiento correcio,
mejoria clinica a partir del segundo-tercer dia de vida, con
recuperacién espontdneo de la diuresis y posibilidod de oxi-
genar al nifo con concentraciones menores de O,.

* Lo muerte es rara durante el primer dia de la enfermedad y
suele suceder entre los 2 y 7 dios; se asocia con pérdidas de
aire alveolar (enfisema intersticial, neumotétax) y con hemo-
rragia pulmonar o intraventricular.

E. COMPLICACIONES

a. PRECOCES: Hipoglucemia, hipocalcemia, hipokaliemia e

hipernatremia. CID, hemorragia intraventricular o pulmonar.

Sepsis, enterocolitis necrotizante. Neumotérax, neumomediasti-

no. Duclus arterioso persistente (MIR).

b. TARDIAS: Fibroplasia retrolental (MIR), displasia broncopul-

monar (MIR) (més frecuente en < 1.000 g sometidos a ventila-

cibn mecénica con concentraciones altas y prolongadas de O,),

traqueobronquitis necrotizante {por uso de ventilacién con olta

frecuencia con humidificacién insuficiente del aire inspirado),
aumento de la incidencia de infecciones respiratorias agudas
durante el primer afio de vida y secuelas neuropsiquicas.

F. DIAGNOSTICO

a, PRENATAL:

e Test de Gluck: Lecitina / Esfingomieline > 2 = madurez
pulmonar (MP) (MIR).

Test de Clemens: aparicién de burbujas = MP.
* Relacién Palmitico / Este@rico en liquido amnidtico > 3 =
MP.

* Presencia de fosfatidilglicerol en liquido amnidtico = MP
(Gtil en gestantes diabéticas) (MIR).

Ralacitn de Laciino.
stfingemieline
&8 3

Refoctn LE medie Madures pubmenar rores

MNadures puhmal dudosc

lamodurez puimonor

2072 74 2 28 30 3N N ¥ W W

Sernonos de gelaciin

S

Test de Gluck. Test de Clemens

b. POSTNATAL: Radiografio de térax:

» Grado I: Imagen grenulosa con ventilacién normal, incluso
con cisuritis (diagnéstico diferencial con toquipnea transito-
ria).

e Grado |I: Patrén reticulo-granular con broncograma aéreo
(MIR).

Grado |lI: Il + borramiento de la silueta cardiaca.

e Grado IV: Pulmén blonce {con broncograma aérea).

G. TRATAMIENTO

« Ventilacién mecanica (MIR).

* Administracién de focior surfacianie intratraqueal (MIR).

e Antibioterapic de amplio espectro (MIR) ([ampicilina + gen-
tamicina).

¢ Ambiente térmico adecuado, aporte calérico e hidroelectroli-
tico (alimentacién parenteral).



@ repeMIR

Anfe una oamenoza de parfo prematuro se puede favorecer la
maduracién pulmonar fetal mediante la adminisiracion de corfi-
coides (betametasona o dexametasona) a la madre 48-72 horas
antes del parto. {3+)

MIR 97 (5360): Un prematuro de 32 semangs, a la hora de vida

presenta una disnea progresiva con cianosis y firgje. En la rgdio-
fia ha rén idri ri roncogr:

A pesar de lo ventilacién, el oxigeno y los ontibidtices, conting

mal. ¢Qué MM&QM@QM3

1. Surfactonte endotraqueal®.

2. Indometacina oral.

3. Prednisono iniravenosa.

4. Bicarbonato intravenoso.

5. Glucoso intravenosa.

MIR 98 FAMILIA (5604): Seiale cudl de las siguientes anormali-
dades se produce en los prematuros con distress respiratorio
idiopético (Sindrome de las membranas hialinas), como conse-

cuencia de las alteraciones fisiopatolégicas que el mismo produ-

Hipoplasia de las cavidades izquierdas.
Apertura de shunis arteriovenosos cerebrales.
Hipoplasia de las cavidades derechas.

istenci | ri | men ®
Hipertensién arterial sistémica.

harwNn—~28

MIR 04 (7927): En lo utilizacién de los gorticoides en la Rotura
prematura de los Membronas, antes de los 34 semanas, las
siguientes afirmaciones son ciertas MENOS una. Indique cual:

1. Au | i ri | infeccién®.

2. Disminuye la aparicién del distrés respiratorio del RN.

3. Disminuye el riesgo de hemorragia intra/periventriculor.

4. Disminuye el riesgo de entferocolitis necrotizante.

5. Acelera la maduracién pulmonar.

MIR 06 (8450): Gestante secundigesta con antecedenie del 1
parto anterior en la semana 36, que consulta en la semana 32
mhr_q_o_nm;_qm En la exploracién se comprueba un
cérvix permeable al dedo, borrado en 30% y con 3 cm de longi-

tud ecogréfica. Le monitorizacién cardiotocogréfica fetal revela
una frecuencia cardiaca de 140 L/m y una confrocclén ufenno
cada 5 minutos. El ¢ |

8Cuél de las siguientes afirmacicnes es INCORRECTA?

n aza de parto prelérmino leci
que obliga a reclizor tocolisis y maduracién pulmonar fetal
con betametasona.*

2. El test de fibronectina negotivo se asocia @ un riesgo de
parto pretérmino inferior al 1% en las 2 semanas siguientes.

3. Una longitud cervical de 3 cm. supone un elevado volor
predictivo negativo para el parto pretérmino.

4, Se aconsejo la adminisiracién de corticoides para madura-
cién pulmonor por el antecedente de parfo pretérmino.

5. Se trata de uno emenoza de parfo pretérmino incierta que
requiere nveva evaluacién clinica a los 60-120 minutos.

MlR 08 (9047): Respecto al surfactante pulmonar es FALSO que
m la_tensién dficial de |

m&m.

2. Reduce el esfuerzo pora distender los pulmones.

3. Su secrecién en el feto comienzo en el sexto/ séptimo mes
del embarazo.

4. Su déficit puede ser responsable de atelectasias.

5. Contiene fosfolipidos y protelnas.

MIR 11 (9670): La causa més frecuente de sindrome de dificul-
tad respiratoria o enfermedad de membrana hialina en el recién
nacido premaoturo es:

El o de surfactante pul

Un neumotorax a tensién.

Un sindrome de aspiracién meconial,
Una infeccién respiratoria.

La escosa fuerza muscular.

rez.*

P DN =

3.3. Taquipnea transitoria del recién nacido

A. SINONIMOS

Distress respiratorio fipo |l sindrome del pulmén homedo.

B. DEFINICION

Retraso en lo reabsorcién del liquido amniético contenido en los
pulmones, frecuente en prematuros limite o recién nacido a
término, partos por cesdrea o madres que han recibido una
imporiante sedacién.

s

‘

© Curso Intensivo MIR Asturias
La taquipnea transiforia es mos frecuente en los RN por cesérea

C. CLINICA

Distrés respiratorio de curso favorable (signo dinico més llomati-
vo la taquipnea (MIR)), con curacién en 24-72 horos. Suele cur-
sar sin cionosis (MIR).

D. RADIOLOGIA

Hiperventilacién y cisuritis (MIR). Derrame pleural y cardiomega-
lia, en formas mdés intensas.

Liguido en cisuros o Refuerzo hilior

Diafrogma plano

E. TRATAMIENTO

Ambiente enriquecido en oxigeno en la incubadora (MIR).

Dado que la clinica y la radiclogia son inespecificas y compati-
bles con un cuadro infeccioso debe realizarse un chequeo que
incluya hemograma, PCR y culfives, iniciando trotamiento con
antibioterapia de amplio especiro hasta establecer el diagnéstico
definitivo, y retiréndose tan pronto como se confirme su negati-
vidad (MIR).
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MIR 01 (7156): Un recién nacido prmnh taguipnea y en la
mﬂ&mﬁo_d_q_tes se observon | vascular -

lan i L
No_exi i ig, hi nia o is. 2Cudl de las si-
guientes enfermedades es mas probable?:

1. Enfermedad de lo membrana hialina.
2. Aspirocién de meconio.
3. Neumomediastino.

4. ipneg transitoria ién nacido”.
5. Sindrome de Wilson-Mikity.
MIR 02 (7427): Neonato de 36 semanos de edad gestacional y

24 horas de vida, que presenta desde pocas horas después de
su nacimiento toquipnea, aleteo nasal, retracciones inter y sub-
costoles, y logero oonosas En lo rodlogra“o de térax oporeoe un

o1 W5 o -

h_uxl&wmmmm 0Cuél serfa lo mmmmz
Oxigenoterapia, analitica y cultivos y observacién”®.

2. Administrar una dosis de surfactante endotraqueal e inicior

antibioterapia intravenosa ampirica con ampicilina y gen-
tamicina.

3. Estabilizacién hemodindmico y estudio cardiolégico.

4. Oxigenoterapia, reposicién hidroelectrolitico y antibioterapio
con ampiciling + gentamicina.

5. Ventilacién con presidn positivo intermitente.

3.4. Sindrome de aspiracién meconial del
recién nacido

A. INCIDENCIA

e Frecuente en recién nacido a términc o postmaduros con
antecedentes de asfixia intraparto (MIR).

« El RN nace tefiido de meconio, frecuentemente se encuentra
deprimido y precisa maniobras de reanimacién.

e Aspiracién de jugo géstrico = sindrome de Mendelson.

Neumonitis quimico {lo més
frecuente) producide por
aspirocién de juge gésirico.
Produce disneq, toquipnea y
fiebre.

B. EVOLUCION

Evolucién hacio lo hipertensién pulmonar secundaria o a sin-

drome de escope aéreo,

C. RADIOL

» Condensaciones alveolores algodonosas y difusas, alternan-
do con zonas hiperaireades (imagen “en panal de cbeja”).
Atrapamiento aéreo.
Posible evolucién hacia el neumotérax y neumomediastino,

D TRATAMIENTO

¢ Intubacién y aspiracion traqueal inmediata cuando el neona-
to esté deprimido (Apgar al minuto < 4) (MIR). No se reco-
miendo la intubacién sistemética para aspiracién pulmonar
de los recién nocidos vigorosos (Apgar = 7) teidos de me-
conio.
Oxigenoterapia, antibioterapio de amplio especiro.

* Ventilocién mecénice (de alta frecuencio si falla la ventilacién
convencional o existe escope aéreo).

* Surfacionte exdgeno (independientemente de lo edad gesta-
cionol). Lavado broncoalveolar con surfactante diluido.

* En cosos severos, oxido nitrico en inhalocidon u oxigenacion
por membrana extracorpérea (OMEC),

© Curo messivo MIR Asterias
Aspiracién de meconio en orofaringe y tréquea como medida inicial en el
sindrome de aspiracién meconial.

MIR 96 (4715): Anfe un recién nacido de M\g_gg de gesta-
cién que presenté desoceleroaones hpo ] Y liquido omngghco
tefiido de meconio y que esté h iondti

h__qdmﬁ_igg écudles lo ?

Int i | y aspiracién®.

Provocor la respiracién con estimulos fisicos.
Ventilaciébn con presion positiva mediaonte maoscarilla.
Administracién de odrenalina.

Intubaciéon y ventilacién manual con presién positiva.

3.5. Neumotérax / neumomediastino del
recién nacido

Lol o B

A. INCIDENCIA

e El neumotérax es mas frecuente en los varones que en los
mujeres, y en los RN a término y postérmino que en los pre-
maturos.

* Lo incidencia oumenta en aquellos RN que reciben una re-
animacién enérgica o venfilacion mecéanice con altas presio-
nes inspiraterias, y en los que presentan anomalias de las vi-
as urinarias.

. CLiNICA

o El neumotérax asintomatico se coracterize por una hiperre-
sonancia con disminucién de los ruidos respiratorios en el
hemitérox afecto, con o sin taquipnea.

e El neymotérax sintomético se caracteriza por dificuliad respi-
ratoria de aparicién generalmente brusca. El corazén se des-
ploza hacia el lado sano y el diafragma hacia abajo.

e El neumomedigsting suele ser asintomético. El enfisema
subcuténeo del RN es casi patognoménico de neumomedias-
tino.



C. RADIOLOGIA
a. NEUMOMEDIASTINO:
e Rx. P-A: Signo del aire paracardial y time "en clos de ma-
riposa” o "en vela".
« Rx loteral: Presencio de aire refroesiernal y extrapleural {en-
tre pleura y dicfragma).

!

Curso Intensivo MIR Asturias, 00479

2010 €

Radiografia AP de térax que muesira el signo del diafragma continuo
asociodo a aire en ef mediostino superior en relacidn con neumomediasti-
no

b. NEUMOTORAX: Despegamiento parietal (entre pleura parie-
tal y visceral) y colapso pulmonar con desplozamiento mediasti-
nico hacia el lado contrario.

© Corso Intonsivo MIR Asurias 2003

Colapso pulmonar y desviacién traqueal hacia el lado sano en un neumo-
torax a tensién.

D. TRATAMIENTO
o Neumotdrax con difulctad respiratoric leve o koderada:

Conservador, en incubadora con ambiente enriquecido en
oxigeno al 100% (“lavado de nitrégeno”).

e Neumotérox grave o "o tensién”: Puncién evacuadore con

tubo de aspiracién confinua a frasco con nivel (MIR).

MIR 06 (8330): £Cual de las siguientes ofirmaciones NO estima

correcta acerca del quilotérax?:

1. Lo anctomia del conducto tordcico es practicomente cons-
tante por lo gue el tratamiento habitual consiste en el cierre

2. las cousas més frecuentes son las neoplésicas y los trauma-
tismos.

3. Es la causa més frecuente de derrame pleural en el neona-
fo.

4. Uno de los criterios diagnésticos mds fiables es el indice
Colesterol/Triglicéridos < 1 en el liquido pleural.

5. Aunque su efectividod es escasa, entre las medidos teropéu-
ticas utilizadas se encuentra la administracién de una dieta
pobre en grasas y con suplementos de triglicéridos de cade-
na medic.

£l quitotérax en el recién nacido se relaciona con la cirugio correctora de

cardiopatia congénitas.

3.6. Persistencia de la circulacién fetal

A. INCIDENCIA

* Recién nacidos a término o postérmino que hon presentado
asfixia intraparto o liquido amniéfico tefido de meconio.

e Puede asociarse a neumonia congénita, sepsis por EGB,
EMH, sindrome de hiperviscosidad, hipoplasia pulmonar por
hemio diafragmética congénita (MIR), oligohidramnios e hi-
poglucemia.

B. FISIOPATOLOGIA

Persistencia anormalmente elevada de las resistencios vasculares

pulmonares que cendiciona un cortecircuito derecha-izquierda a

través del ductus o del foramen oval.

Ductus arteriosu

Higado

Aorta

Arterios
Umbilicales

&

© Curso Intensivo MIR Asturias

Circulacién fetal

C. CLNICA

* Distrés respiratorio con cianocsis de progresion rdpida, aso-
ciada a hipoxemia refraciaria y acidosis.

* La hipoxia no responde al oxigeno administrado al 100% en
carpa, pero puede hacerlo de forma transitorio con la hiper-
ventilocién hiperéxica administreda tras intubecién endotra-
queal.

D. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

e Con los cardiopatias congénitas ciandgenas, sobre todo con
el drenaje venoso pulmonar anémalo total.

E. TRATAMIENTO

Oxigenoteropia, correccién de la acidosis e hipotensién.

Agentes inotrépicos {dopamina o dobutamina).

¢ Ventilacién mecénica con sedacién (fentanilo).

¢ Oxido nitrico (vasodilatador selective pulmonar) (MIR).

MIR 04 (8005): Todas las substancias que a continuacién se
enumeran tienen lo accién fisiolégica que se indica en cada coso
SALYO una. Sendlela:

Endotelina - vasoconstriccion.

Péptido intestinal vasoactivo - vasodilatacién.

Serofonina - vasoconstriccién.

Prostaciclina - vasodilotacién.

Oxi s - ecibn®.

El éxido nifrico es un transmisor de molécula pequefia que se sinfetiza o
partir de lo arginina, principalmente en el endofelio vascular y las neuro-
nas, y que fiene una vido media de unos 6 segundos. Posee un importante
efecto vosodilatador, secundorio o lo relajocién de la musculaturo lisa
vascular, por lo que también se le denomina factor relojonte derivado del
endotelio,

O GO N =
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4. Anemia del recién nacido

A. CONCEPTO

Hematies < 5.000.000/mm?, hemoglobina < 14 g/dL, hemato-
crito < 45%.

B. ANEMIA FISIOLOGICA

PEDIATRIA

Crisis hemolitica fisiolégica: comienza a las 48 horas de vida
y es m&xima entre las 6-12 semanos de vida (Hb 975-11
g/dL). Las cifras de Hb serdn tanto més bajas y el momento
de méaximo descenso tanto més precoz cuanto menor sea la
edad gestacional y el peso de nacimiento del prematuro, y
cuanto més grave haya sido lo patologia perinatal.

C. APROXIMACION DIAGNOSTICA

¢ Anemia hipocroma.

Recuperacién esponténea con la crisis reficulocitaria (empie-
za a partir del tercer mes de vida en RN a término, més tar-
diamente en prematuros) (MIR).

No precisa fratamiento.

Impeortante su prevencién, sobre todo en RN prematuros:
empleo de una férmula lactea con un contenido no dema-
siado elevedo en dcidos grasos poliinsaturados, vitamina E
via oral hosta los 2-3 meses, hierro oral a partir de 2-3 me-
ses de vida.

RECUENTO RETICULOCITARIO
! ’
BAJO NORMAL O ALTO
Anemia hipoplésica congénita TEST DE COOMBS
v -
NEGATIVO POSIMVO
1 Anemia hemolitica por incompatibilidad
VCM
v R
BAJO NORMAL O AITO
Sangrado infrouterino crénico FROTIS DE SANGRE PERIFERICA

5. Trastornos hemorrégicos en el
recién nacido

Alfa-talasemia

Songrado:

Extrocaones
Transfusién fefomaterna/fetoplacentaria
Hemorragia inferna

Momento de aparicién de la anemia...
Primer dia de vida

Segundo dia — Primer mes

Entre el mes y los tres meses

5.1. Enfermedad hemorrdgica del recién
nacido

A. ETIOPATOGENIA

.

Descenso de los factores de la coagulacién vitamino-K de-
pendientes (I, Vil, Xy X).
Més frecuente en lactancio notural (MIR).

v v

NORMAL

: ;

ANORMAL

Esferocitosis congénita
Eliptocitosis hereditaria
Déficit de piruvaio-quinasa
Déficit de G-6P-Dh

C.1.D.

Causa probable...

Isoinmunizacién Rh o ABQ
Anemia de cousa hemorrégica

Anemia de causa infecciosa
Anemia de causo hemorrédgica
Esferocitosis hereditaric
Anemia hemolitica no esferocitica
Anemia fisiolégica
Anemio por déficit de folato
Anemia congénita hipopldsica
Anemia de la prematuridad

B. CLINICA

a. FORMA PRECOZ: hemorragias en las primeras 24 horas de
vido. Relacionada con la toma materna de farmacos (warfaring,
rifampicing, isoniacida, fenobarbital o fenitoina) que interfieren
con el depésito o la funcién de la vitamina K (2 MIR).

b. FO : mas frecuente. Hemorragias entre el 22 y
5% dia de vida. Las manifestaciones externas mdés comunes son
los hemorragios digestivas, umbilicales, nasales, en cuero cabe-
lludo y equimosis generalizadas. También pueden producirse
hemorragias internas (intracraneales...).

c. FORMA TARDIA: entre las 4-6 semanas de vida en nifios con
enfermedad hepdtica o malabsorcién intestinal,




C. DIAGNOSTICO

Tiempo de profrombing, tiempo de coagulacién y tiempo

parcial de tromboplastina alargados.

» Aumento de PIVKA (proteina inducida en ausencia de vitami-
na K, por la folta de carboxilacién postranscripcional de los
factores vitamina-K dependientes).

e Tiempo de hemorragia, fibrinégeno, factores V y VIll, plaque-
tas, fragilidad capilor y tiempo de retraccién del codgulo
normales.

D. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

o Déficit congénitos de factores de la coagulacién.

e Purpuros trombocitopénicas neonatales.

« CID.

¢ Sindrome de la sangre deglutida: test de Apt (diferencio
songre deglutide moterna de una hemorrogio digestiva del
recién nacido).

E. PROFILAXIS

Administracién de 1 mg de vitamina K, i.m.

e Administracién de vitamina K por via oral durante el Gltimo
frimestre de embarozo en oquellos gestantes que sigan tra-
tamiento anticonvulsivante (también o la madre lactante),
aungue no reduce la incidencia ni la grovedod de la hemo-

ia infracraneal en los recién nacidos prematuros.

F. TRATAMIENTO

1-5 mg vitamina K i.v. +/- plasma o sangre completa (si hemo-

rragio grave).

MIR 07 (8741): ¢Cudl de los siguientes gntiepilépticos adminis-
frado_en muijeres embarozados puede producir, en el recién
ngszdg,_u_g__dsﬁgmm foctores de lo coogulacién depen-
ientes

Corbomozepmo.

Etosuximida.

Volproato sédico.

Clonazepam.

E

NEhLON -~

5.2. Pérpura trombocitopénica
aloinmunitaria neonatal

A. ETIOPATOGENIA

¢ Consecuencia del desarrollo de anticuerpos maternos contra
los antigencs de las plaquetas fetales heredado del padre y
reconocidos como exirafios por el sistema inmunitario de la
madre. (equivalente plaquetario de lo incompatibilidad Rh
del RN).

e Lo cousa més frecuente es lo incompatibilided para el anti-
geno plaquetario humano-1 (HPA-1a).

B. CLINICA

e Petequios y plrpura generalizadas pocos dios después del
nocimiento en un nifio aparentemente sano.

e Hosta un 30% de RN con formas graves pueden presentar
hemorragia intracraneal perinatal.

¢ Recuento ploquetorio materno normal con trombocitopenia
moderada/intensa en el RN,

e A diferencio de lo incompatibilidad Rh, puede producirse ya
una frombopenia grave en el primer embarazo y los poste-
riores pueden ser ain mds graves.

C. TRATAMIENTO

¢ Inmunoglobulina iv. semanalmente a lo madre antes del
parfo, que se inicia en el segundo frimestre y se mantiene du-
rante el resto del embarozo.

e Parto por cesérea.

« Transfusién de plaqueias fenotipicamente compatibles (plo-
quetas maternas lavadas) al RN con trombocitopenia grave.

¢ Gammaglobulina iv., prednisona y exanguinotransfusién.

6. Sindrome ictérico del recién
nacido

A. INTRODUCCION
Presente en el 75% de los recién nacidos, sélo el 6-8% de los
casos corresponde a ictericia patolégica. Aparicién de ictericia
clinica cuando la bilirrubina es superior o 5 mg/dl. Se observa
en primer lugar en la caro (conjuntivas) y luego progresa de
forma coudal hacia el fronco y extremidades.

ABOLI E LA BILIRRUBINA:
a. BILOGENESIS:

« Bilirrubina metabolito fisiolégico resuliante de la degrado-
cién del grupo Hem de la hemoglobina (75% procede del
catabolismo de los eritrocitos; el resto de la eritropoyesis
ineficaz, del recambio del Hem fisular y de los proteinas del
Hem hepéticas) (MIR).

e HEM — (hemoxigenosa) — BILIVERDINA — (biliverdinre-
ductosa) — BILIRRUBINA [MIR).

b. TRANSPORTE PLASMATICO: La bilirrubina plasmético libre es
lo dnica capoz de atravesor membranas celulares (barrera
hematoéncefalica).

¢. CAPTACION: Ligandina Y (principal) y ligandina Z.

d. CONJUGACI&QN Y EXCRECION: Conjugacién con écido
glucurénico mediante la UDP-glucuroniltransferasa y eliminacion
hacia el tubo intestinal con la bilis (MIR).

e. ELIMINACION INTESTINAL Y CIRCUITO ENTEROHEPATICO:

* Reduccién a urobilinégeno (MIR), estercobilindgenc y ester-
cobilina por las bacterias intestinales, y eliminacién por las
heces.

e Hidrdlisis de la bilirrubina conjugada por la beta-
glucuronidesa del borde en cepillo de los enterocitos, trans-
forméndose en bilirrubina no conjugada que se absorbe
por el enterocito y pasa nuevamente a la circulacién plas-
mdtica.

EDIATRIA
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B. CLASIFICACION

Hemolfticas
Enfermedodes hemoliticas @
Corpusculares (5] °
Hemoglobinopatios
Poliglobulia

Enzimopatias

Shunt hiperbilirrubinémico

.«

= s
.

Déficit transporte

Hipoalbuminemia {premoturos)

Accién competifiva con lo albdmina
(férmocos, 4cidos grasos, acidosis) ®

@
& e

: X ® ° Albomina
A'_ —nmre

=

i6n en la coptacién
Ictericio fisiolégico
Trastornos congénitas
(Rotor, colemia familiar)
Férmacos (novobiocina) @

-
S e
og.

Alteracién de lo glucuronoconjugacién ® @
Ictericia fisiolégico
Prematuro
Hipowia. Hipotermia. Hipotiroidismo . £
Defectos congénitos (Crigler-Najar)
Férmacos (hormonas)

T

Déficit transperte celular y excrecién ® 0 ®
Dubin-Johnson TOMIXTA -
Rolor 9 D

Colestasis intrahepético

Déficit de a1 -ontitripsina = )

Medicamentos. Mucoviscidosis

Hemdlisis. Hepatitis neonatal. Bilis espesa

Colestasis asociada o linfedema ®
ipoplasia intrahepética

o
-
5

Colestasis extrahepética
Atresic de vios biliores [
Quiste de colédoco

Péncrecs onular ® ®
Pinzas vasculores. Bridas. Tumoraciones

o *® o0
ién nacido normal

Obsiruccidn intesfinal.  lleo meconial INDIRECTA

Ayuno. Estenosis hipertréfice de piloro ® © o

/\/\

CAUSAS DEAUMENTO DEBILIRRUBINATIY |
INDIRECTA DIRECTA
< 24 horas (MIR) > 24 horas (MIR) > 82 dio > 1 mes
Isoinmunizacién por onti-A (MIR) Ictericio fisiolégica (MIR) Atresio de vios biliares Hepatitis neonatal

PEDIATRIA



C. FORMAS CLINICAS
a. ICTERICIA FISIOLOGICA:

e 62% de los recién nacidos normales.

e Suele ser més infensa en los varones y menor en la raza
negro.

e Iclericia monosintométice, sin ofectacién del estado general
(2 MIR).

* Se aprecic a partir del 22 dio de vida (3 MIR); en la mayo-
rla de los cosos no es perceptible ol 82 dia (duracién infe-
rior a 1 semana en el recién nacido a término (MIR), e infe-
rior a 2 semanas en el prematuro).

¢ Cifra limite en recién nacido a término = 13 mg/dl (2 MIR)
{si recibe lactancia materna < 15 mg/dl), y 15 mg/dl en el
pretérmino.

El incremento diario es inferior a 5 mg/dl (MIR).
El déficit de glucuroniliransferasa es el principal factor po-
togénico.

@ repeMIR

La ictericia fisiolégica del RN aparece siempre tras los primercs
24 horas de vida. (3+)

MIR 99 (6378): ¢Cuél de las siguientes ofirmaciones es FALSA
resnedo a lo ictericia fisiolégica del recién nacido?:

Es mads infensa entre el 32 y 4° dia de vida.

La cifra de bilirrubina total suele ser inferior a 13 mg/dl.
Durg glrededor de un mes®.

El estado general es bueno.

Las orinas son normales.

O wN -

MIR 99 (6374): 36 sema

ngl, con 7 dios de vido, que desde el tercero presenta una icteri-
ggque ha |doen oumento Lumgdmespmmgeﬂo, teneun

qué mmnmm_em entre los siguientes, hoy que
pensar en primer lugar?:
Ictericia fisiolégica®.

Y.
2. Hepatitis neonatal.

3. Enfermedad hemolitica Rh.
4. Afresia de vias biliares.

5. Enfermedad hemolitica ABO.
b.

ATRESIA BILIAR EXTRAHEPATICA:

« Lo més probable es que se trate de una embriofetopatia de
moltiples cousas, con hepotitis fetal (virus de lo rubéolo,
CMmV).

e |dericia verdinica, acolio con estreiimiento, coluria, hepa-
tomegalia dura, tendencio a la desnutricién y prurito (lac-
tantes mayores).

e Si vio bilior onastomosable: hepético-yeyunostomia en asa
de Roux; ante la ausencia de vias biliares anastomosables:
técnica quirdrgica de Kosai (hepatoporioenterostomia) /
tronsplonte hepéﬁco

(MIR}) Moemros espera eltrusplama “ roollzouno
porfoyeyunostomia o técnica de Kasai (anfes de los dos

de Kasai (a
meses)

@® Curso Intensivo MIR Asturias 2003
Técnica quirdrgica de Kosoi

MIR 01 (7164): 2Cuél es lo indicocién mds frecuente de tras-
plante hepdtico en la infancig?:

Insuficiencia hepética fulminante.
Hepatitis crénica activa.

Ajresia bili hepdfica®.
Déficit de a.-1-antitripsina.
Enfermedad de Wilson.

okt S oue

c. AGENESIA INTRAHEPATICA DE VIAS BILIARES: Se diferencia
de lo afresia biliar por el curso més offpico (ictericia variable,
heces cambiantes) y més benigno, dodo que suele tratarse de
una hipoplosia.
« Sindrome de Alogille (displasia arteriohepética + estenosis
pulmonar).
s Enfermedad de Byler.
* Sindrome de
* Sindrome de Zellweger (cerebfohepaforrenal)
d. HEPATITIS NEONATAL:
¢ Forma idiopdtica (hepatitis de células gigantes) y forma vi-
rica (agente principal virus hepatitis B).
o Cuadro pseudoobstructivo con hipocolia y coluria.

=<
<
[a]
o
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ATRESIA BILIAR EXTRAHEPATICA

HEPATITIS NEONATAL

Leucincaminopeptidasa (LAP) Muy elevada Elevacién moderoda
Lipoprofeina X Muy elevade Poco aumentada
5' nucleotidasa Muy elevada Poco aumentada
Bilirrubina directa Aumento progresivo Intermitente o variable
Alfa-1-fetoproteina Normal (MIR) Elevada
Indice de hemélisis (H,0,) Aumentado Normal
Prueba fenobarbital Bilirrubina igual Bilirrubina descendente
Ac. biliares séricos igual Ac. biliares séricos descienden
Administracién de colesfiromina Acido célico / Acido quenodesoxicélico Acido célico / Acido quenodesoxicélico > 2
<1
Rosa de bengalo marcado Heces < 3% Heces > 6%
HIDA No radioisétopo en intestino Posible radioisétopo en intestino
Cateterismo duodenal Ausencia bilis Presencia de bilis
Proliferacién de conductillos biliares, Enfermedad grave y difusa de los hepatocitos con
tapones biliares y edema o fibrosis deformacién de la estructura lobulillar, infiltracién
Biopsio hepética porial o perilobulillar, conservandose  por células inflamatorias y necrosis hepatocelular;
integra la estructura lobulillar bésica del los conductillos biliares apenas se alteran.
higado
Laparotomia y colangiografia Diagnéstica Normalidad vias biliares
e. DEFICIT DE a-1-ANTITRIPSINA:
e Herencia codominante, gen localizado en el cromosoma @ repeMIR
14, - TR +
o Cursa con cirrosis (3 MIR) y enfisema panacinar (5 MIR) E! dé_ﬁcn de «-1-antitripsina cursa con enfisema panocinar y
(localizado més frecuentemente en las bases). cirrasis. (5+)

Enfisema centroacinar

f. SINDROME DE CRIGLER-NAJJAR:

¢ Ictericia grave familiar no hemolitica con kernicterus.

¢ Secundaria a un defecto moderado {tipo I, herencia AD) o
ausencia total {tipo |, herencia AR) de glucuroniliransferasa.

g. ENFERMEDAD DE GILBERT:

e Ictericia hereditaria més frecuente, por defecto leve de glu-
curoniltransferasa.

e Ictericia de predominio indirecto (4 MIR) que se exacerba
tras un cuadro de infeccién o ayuno (4 MIR), con pruebas
hepéticas normales (4 MIR) y sin alteraciones histolégicas al
microscopio 6ptico (MIR).

| N
{ .
V/{@ W ...
_,__Epﬁsomo panacinar
El enfisema panacinar predomina en las boses pulmonares

e Lo manifestacién hepética inicial en homocigotos suele ser
la iclericia neonatal.

» Diagnésfico por lo presencia en los hepatocitos de glébu-
los citoplasméticos de a-1-antitripsina retenida resistente o
PAS-diastasa (MIR).

@ repeMIR

Lo enfermedad de Gilbert cursa con una ictericia de predominio
indirecto que se exacerba tras el ayuno o infecciones, y con
pruebas hepéficas normales. (4+)

MIR 00 FAMILIA (6463): Varén de 29 afios, sexualmente aclivo

6 porems en los Glimos 18 meses), b_a_mdg_mmj, no usa

drogas ni férmacos, sélo paracetamol ocasionalmente. Consulta

porque ha tenido un SHMRQLQRLQGIQ_QIWL
lor amarillo en los ojos 1

mﬁch.e y heces normales. Se compruebo Mﬂ._g_esL_

ral, resto de exploracién normal. Anglitico general y hepética

normal salvo bilirrubing total 3,1 mg/dl (directa 0,7 mg/di).

4Qué prueba tendré entre las siguientes, probablemente mayor

rendimiento diognéstico?:

1. Test de deteccion de VIH.

2. i

3. Biopsio hepdtica.

4. Uhrasonografia hepdatica.

5. Concentracién de paracetamol en suero.



MIR 03 (7509): Ante un individuo de 25 orios, asintomético y
con ﬂm@ﬁmmmmw

Q la funcnbg hgmhgg, 2cudl es el W? ;
Hepatitis aguda por el virus de la hepatitis A.

Anemia folciforme.

Sindrome de Gilbert*.

Coledocolitiosis.

Sindrome de Dubin-Johnson.

RN~

MIR 13 (10177) (178): Lactante de 1 mes de vida que ccude a
urgencias del hospital remitido por su pediatra por ictericia.
Refiere esta desde hace 10 dios y ha ido en aumento. En la
anclifica de sangre destaca una bilirrubina fotal de 7 mg/dl
siendo la bilirrubina indirecta de 1,5 mg/dl. La cousa més pro-
bable, de entre los ssgu-enfes, de esta ictericia es:

1. Aresig de vigs biligres. *

2. Ictericia por lactancia materna.

3. Isoinmunizacién 0-A de aparicién tardfa,
4. Enfermedad de Gilbert.

5. Esferocitosis hereditaria.

MIR 13 (10090) (?1): Un chico de 17 ofios, deportista y sin
antecedentes de interés, acude al médico por presentar ictericia
conjuntival ocasionalmente. Niega ingesto de farmacos y dolor
abdominal. En los andlisis realizados se observan cifras de ALT,
AST, GGT, y FA normales, con bilirrubina total de 3,2 mgr/dl y
bilirrubina directa de 0,4 mgr/dl. No tiene anemia y el higado es
ecograficamente normal. 2Cuél es su diagnéstico?

Sindrome de Rotor.

Coledocolitiasis.

Sindrome de Dubin-Johnson.

Hepatitis aguda.

L4

F OhWON~

ENFERMEDAD DE DUBIN-JOHNSON:

e |ctericio en el nifio mayor, hereditaria (AR), por alteracién
de la excrecién (transporte), con pigmenio melanocide en la
biopsia hepética (MIR) y ascenso secundario en la prueba
de lo bromosulftaleina tras una depuracién inicial cosi
normal.

e Pronéstico favorable.

i. SINDROME DE ROTOR: Ictericia en el nifio mayor, hereditaria

(AR}, por alieracién de la excrecién (almacenamiento), que no

presenta captacién en lo prueba de la bromosulftaleina (MIR).

ji- ICTERICIAS ENDOCRINO-METABOLICAS: Galactosemia,

hipotiroidismo congénito, hijo de madre diabética, enfermedad

de Goucher, enfermedad de Niemann-Pick, tirosinemia precoz.

k. ICTERICIA POR LACTANCIA MATERNA: Sindrome de Arias.

e 1 de cada 200 RN a término alimentodos con lactancia
materna.

* Presencia aumentada de beta-glucuronidasa en la leche
materna,

* Lo interrupcién durante 1-2 dias, sustituyendo la leche mao-
terna por una férmula arfificial, conduce o un répido des-
censo de lo bilimubina sérico, tras lo cual se puede reiniciar
la lactancia materna sin que la bilirrubina alcance los nive-
les previos.

D. COMPLICACIONES

a. KERNICTERUS O ICTERICIA NUCLEAR:

* Dafio hipéxico de los neuronas de los ganglios basales se-
cundario al paso de la fraccién indirecta de la bilirrubina a
través de la barrera hemato-encefélica.
¢ Permeabilidod de lo borrera hemato-encefélica méxima

durante la primera semana de vida {aumenteda si hi-
pertensién arterial, meningitis, deshidratacién, hipe-
rosmolaridad plasmética, hipercapnia, hipoxia (MIR) o
trauma croneal).

« Cifra plosmética de bilirrubing tofal: no se puede esto-
blecer uno cifra plosmética exacta por encima de la
cual la bilirrubina indirecta tiene efectos téxicos para un
determinado RN, pero raro vez aparece kernicterus en
los RN @ término sanos y sin hemdlisis si los niveles séri-
cos son inferiores a 25 mg/dL. Cuanto més inmaduro
es el RN, mayor es la predisposicién a la ictericia nu-
clear (MIR).

* Aparece en la primera semana dia de vida con gran afec-
tacién del estodo general, vémitos, edemas, ojos en "signo
del sol poniente", opistéionos, convulsiones, movimientos
otetésicos y desaparicién de los reflejos arcaicos. Trostor-
nos respiratorios como manifestaciones finales.

Ictericia

Lesién cerebral
hipertension del cuello

Espasmo extensor
hiperténico de las
extremidades

T
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o Secuelos: Hipertonia. Pardlisis cerebral con coreoatetosis.
Retraso psicomotor, Sordera y displosia dentaria.

E. TRATAMIENTO
0. ALIMENTACION PRECOZ / HIDRATACION ADECUADA:
¢ Disminuye el circuito enterohepdtico de la bilirrubina.
¢ En el sindrome de Arias, cuando la cifra de bilirrubina al-
cance 18 mg/dl se indica la suspensién transitoria de la
lactancia moterna durante 48-72 horas.
b. FOTOTERAPIA CONTINUA:
¢ Produce una fotoisomerizacién de la bilirrubing, con for-
macién de fotobilirrubina o lumibilirrubine més hidrosolu-
ble.
Siempre con proteccién ocular.
Efectos secundarios: Diarrea, sindrome del *nifio bronceo-
do', plaquetopenia, disminucién de la riboflavina y aumen-
to de la sintesis de vitamina D.
¢. GAMMAGLOBULINA INTRAVENOSA:
¢ Bloquea la hemélisis en el sistema reticulo-endotelial (ba-
zo).
o Util en las ictericios hemoliticas por iscinmunizacién Rh o
ABO.
d. ALBUMINA SERICA HUMANA:
= Aumento de los aceptores plosméticos de la bilirrubina.
* Utilizado antes o durante la exanguinotransfusién.
» Efecto secundario: Hipervolemia.
e. EXANGUINOTRANSFUSION: Recambio sanguineo.
f. ACTIVADORES ENZIMATICOS: Fenobarbital, utilizade como
profilactico por su accién lenta (administrado al recién nacido o
a la madre a partir de la 36 semana de gestacién) (4 MIR).
g. METALOPORFIRINAS: Disminuye lo sintesis de bilirrubina al

:




IIl. NEONATOLOGIA

PEDIATRIA

82  repeMIR

El fenobarbital se utiliza en el traotomiento profilactico de la
hiperbilirrubinemia neonatal. (4+)

MIR 96 (4777): Sedale qué farmaco, de los siguientes, puede
isminuir_la_ictericia_fisi i i ido, cuando lo
nalere 10 maare en el ferce ime e del emb S

1

2 %
3. Clortalidona.
4 e

5

Fenobarbital®.
Clordiozepéxido,

7. Isoinmunizacién Rh

A. INTRODUCCION
* Incidencia real de 1 nifio ofecto por cada 200 nacimientos
(0,5%).
¢ Unicomente 1 de cada 15 embarozos incompatibles se
sensibiliza. .
e En el 90% casos el antigeno implicado es el D del Rh.
B. PATOGENIA
a. EMBARAZO: 4
¢ Madre Rh-, padre Rh+ y recién nacido Rh+ (MIR).
¢ Lo gestacién es un estimulo débil para la produccién de
acs. (son necesarios de dos a tres embarazos para que
nazca un nifio enfermo).
En el primer embarazo los titulos de Acs NO son muy ele-
vados y son de tipo IgM. En posteriores gestaciones, dosis
menores de Ag inducen una mayor respuesta de Acs que
serdn s bien de clase IgG (sf atraviesan la barrera fetopla-
cenfario, y por fanto, oumenta el riesgo de afectacién fetal).

Primer Mezclo de songre
embarozo Rh+ y Rh-

La modre produce

anticuarpos RH+ £mberozo posterior

+ Fh Positive
Anficoerpos
dostructores

* Si coexiste incompatibilidad de grupo (ABO) la incidencia
de fetos afectados es mucho menor (los acs. naturales anti-
A o B destruyen los hematies fetales que pasan a lo mo-
dre).

b. TRANSFUSIONES: Basta una sola transfusién para que se
produzca una sensibilizacién importante, pudiendo manifestarse
en el primer hijo.

c. INYECCION DE OTROS PRODUCTOS BIOLOGICOS: Posibi-
lidad teérica de sensibilizacién cuando se administra plasma,
vacunaos, gammaglobulines ...

C. CLINICA

a. HIDROPS FETALIS O ANASARCA FETO-PLACENTARIA:

e Forma mas grave.

e Anemia intradtero infensa que lleva a insufidiencia cardiaca
(MIR), la cual a su vez justifica los edemas generalizados al
nacimiento (MIR) (pretérmino de peso elevado).

» Diagnéstico diferencial con feto edematoso de causa no
inmune (por orden de frecuencio, arritmias fetales, alfa-
talasemia, transfusién feto-fetal, cardiopatias congénitas y
toxemia con nefropatia).

T
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Hidrops fetalis

b. ICTERICIA GRAVE FAMILIAR: Ictericia precoz e intensa (alto

riesge de kemiclerus), asociada o hepatoesplenomegalia.

c. ANEMIA HEMOLITICA CONGENITA: Forma més benigna.

Anemia progresiva e intensa que aparece iras los primeros se-

manas de vida.

d. FORMAS ASINTOMATICAS: 15-20% no muestran signos de

enfermedad.

D. DIAGNOSTICO

a. DIAGNOSTICO PRENATAL:
19- Valorar posible incompatibilidad sanguinea madre-hijo,
defterminando el factor Rh paterno y materno (MIR22- Demos-
frocién de inmunosensibilizacién mediante el test de Coombs
indirecto (MIR). ).: si es +, se demuestra que la madre est4
sensibilizada frente al Ag D.
32- Determinacién de la bilirrubina indirecto en liquido amnié-
tico (2 MIR) o determinacién de la hemoglobina fetal medianie
cordocentesis (método més fiable) para conocer el grado de
afectacion fetal (MIR).

Ya
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Cordocentesis paro determinar ofectacién fetal y realizar fratamiento
intradtero.

b- DIAGNOSTICO POSTNATAL:
12- Demostracién del sindrome hemolitico.
2%. Determinacién del factor Rh de le madre y del recién naci-
do.
3%. Demostracién de inmunosensibilizacién mediante el test de
Coombs directo (MIR].: detecta Acs sobre la superficie eritroci-
tario.



TEST INDIRECTO

TEST DIRECTO

o

Test de Coombs indirecto y directo

Cuantifica Ac unidos o eritrocitos

TEST DE COOMBS INDIRECTO = Sangre materna = Anficuer-
pos circulontes frente al factor Rh (2 MIR).

TEST DE COOMBS DIRECTO = Sangre del RN = Anticuerpos
maternos frente al foctor Rh unidos o los hematies fetales Rh +

© Curso Insensive MIR Astrins 2004
Test de Coombs directo

a@ repeMIR

El test de Coombs directo detecta anticuerpos maternos frente al
factor Rh unidos a los hemoties fetales. (3+)

MIR 93 (3548): Uno mujer secundiparg, Rh (D) negativa, con
titylos de anticuerpos onti-Rh (D) posifivos o 1/16, al comienzo

del embaraze, manifiesta en controles sucesivos duranto la ges-
tacién, ascenso de los mi 8 en lo
amnm.dummum 3Qué puede sbds&m de ello?:
Es normal esta evolucién de los anticuerpos durante el em-
barazo de mujeres sensibilizadas.

2. El feto ocluol es Rh positivo y esté provocando respuestas

-

gnanmésicas en lo modre*.

3. Elfeto actual naceré gravemente afectado.

4. Serd imprescindible provocar el parto en la 34 semana de
embarazo.

5. Hoy indicacién de efectuar una transfusién intrauterina.

E. PROFILAXIS

» Administracién de gammaoglobulina anti-Rh o las 28 sema-
nas de gestacién a foda gestante Rh — no sensibilizada.

¢ Ofra dosis en los primeras 72 horas posteriores al parto,
aborto, embarazo ectépico, hemorragia anteparto o amnio-
cenfesis o cordocentesis (4 MIR). Indicada en madres no sen-
sibilizadas (Coombs indirecte negativo) (3 MIR).

@ repeMIR

La profilaxis de la isoinmunizacién Rh se realiza administrando
gammaglobulina anti-Rh en los primeras 72 horos posteriores al
parto, aborto, embarazo eddpico, hemorrogia antepario, am-
niocentesis o cordocentesis. (4+)

@ repeMIR

Para indicar profilaxis de la isoinmunizacién Rh el test de Co-
ombs debe ser negativo. (3+)

MIR Ol (7143) tEn cudl de los sngmenies casos NQ es’é md_re_

1. Gestonfe de 28 semanas con test de Coombs indirecto nega-

2. Aborfo de 15 semanas con fest de Coombs indirecto negati-
vo.

fivo.*
4. En un embarazo ectdpico.
5. Después de una amniocentesis,

MIR 02 (7403): Enla incompatibilidad Rh. ¢En qué situacién de

los enumeradas NO esté indicada lg profiloxis con inmunoglo-
bulina anti D?:

1. Aborto esponténeo.

2. Interrupcién voluntaria del embarazo.

3. Después del parto.

4. Embarazo ectépico.

5. Alas 28 semanas de embarozo, en mujeres con deteccién

b oot Sy
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G. INCOMPATIBILIDAD ABO
a. INCOMPATIBILIDAD ANTI-A:

* Més frecuente que isoinmunizacién Rh (2%) (MIR), pero menos grave (unién de Acs. anti-A con células no eritrocitarias / hematies

fetales tienen menos determinantes antigénicos A-B que Rh).
* Madre grupo O y recién nacido grupo A.

= El primer feto puede resuliar ofeclo, ya que exislen Acs “naturales” de lo clase IgG frente a los grupos contrarios.

Aparicién en primogénitos Excepcional (<5%)
Aumento de sensibilizacién en siguien- Si
tes embarazos

- Anemia Intensa

- Ictericia Precoz (< 24 h) e intensa
- Hidrops Frecuente

Coombs directo Positivo

Coombs indirecto Positivo

Isoanficuerpos

- Naturales Ausenies

- Inmunes Aumentados

Actividad acetilcolinesterasa eritrocitaria  Normal

b. INCOMPATIBILIDAD ANTI-B: Més rara y més grave (en mu-
chas ocasiones cifras criticas de hiperbilirrubinemia).

8. Infecciones neonatales

8.1. Sepsis neonatal

A. ETIOLOGIA

© i isién v i : Estreptoco-
co beta-hemolftico del grupo B (EGB) (2 MIR), E.coli, ofros es-
treptococos.

* La generalizacién de la profiloxis de la transmisién vertical de
infeccién por EGB ha producido una fendencia al aumento
de la sepsis por E. Coli,

¢ Frecuencia: 1-10/1000 RN vivos.

& .
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* Sepsis nosocomial (comienzo tardio): Estafilococo coagulasa
negativo (epidermidis), E.coli.

o i iri i ienzo tardfo): Strep-
tococcus pneumoniae, E.coli.

B. DIAGNOSTICO

a. RIESGO DE INFECCION: Cuando existan uno o més factores

de riesgo o bien sélo uno de los “signos clinicos de infeccién

neonatal”,

lseinmunizacién Rh (anti-D)

Frecuente {>50%) (MIR)
No

Escasa (microesferociios)

Precoz (< 24 — 48 h) y menos infensa
Excepcional

Frecuentemente negativo (MIR)
Frecuentemente positivo (MIR)

Normales © moderadamente aumentados
Muy aumentados (més en el suero materno)

Disminuida
+ Facior ri n i -
e Sepsis de transmisién verficgl: Rotura prolongada de

membranas (> 12-24 horas preparto) (MIR), fiebre ma-
terna (MIR), corioamnionitis, infeccién del tracto urinario
materno, parfo prematuro esponténeo (MIR), hipoxia se-
vera.,

* Sepsis nosocomial: cotéter venoso (herida umbilical puer-
ta de entrada més frecuente), alimentacién parenteral,
ventilacién mecdnica, antibioterapia previa, cirugla o
sepsis previa.

» Signos clinicos de infeccién neonatal: nific que “no va bien”,
rechozo del alimento, pérdida de peso, trastornos gastroin-
testinales (vémitos, diarrea, distensién abdominal), dificultad
respiratoria (MIR), apneas, hipotonia (MIR), convulsiones, le-
targia, ictericia inicioda o intensificada después del 52 dia de
vida, palidez, cianosis (MIR), fiebre o hipotermia.

En lo moyor parte de los casos la fiebre estd ausente (la fie-

bre de cousa infecciosa en el RN sélo representa 1/3 de la

totalidad de procesos febriles en esta edad y debe hacer sos-
pechar lo presencia de meningitis o de infeccién urinaria).

Estos RN deben ser ingresados y se les debe realizar: hemogra-

ma con férmula leucocitaria, recuento de plaquetas, equilibrio

4cido-base, cultivo de exudados periféricos, proteina C reactiva,

IgM si tiene menos de 7 dias y radiografia de huesos largos.

b. INFECCION PROBABLE:

¢ Cuando a los datos anamnésico y clinicos se suman una o
mas alteraciones analiticas de sospecha: leucocitos >
30.000 o < 5.000/mm’, desviacién izquierda (coya-
dos/lotal neutréfilos 2 0°2), ploquetas < 100.000/mm?,
eosinopenia (< 2% leucocitos), proteina C reactiva (> 2-6
mg/dL), anemia (hematies < 4’5 x 10%/mm?), acidosis me-
tabdlica (pH < 7'25, exceso bases < -10), IgM > 40
mg/dL en la primera semana de vida (la IgM elevada en la
sangre de un RN sugiere infeccién congénita (MIR), ya que
la Gnica Ig que airaviesa la placenta es la IgG) (3 MIR).

* Se compleian los estudios realizando hemoculiivo, urinocul-
tivo y culfive y bioquimica de LCR, sistemético y sedimento
de orina, radiografia de térax. Precozmente se inicia trata-
miento general y anfibidtico empirico.

c. INFECCION NEONATAL CIERTA:

e Cuando se recibe uno o més cultivos positivos o bioquimica
de LCR compatible con meningitis (sepsis o meningitis pro-
badal).

+ Cuando existan manifestaciones dinicas y de laboratorio
con cultivos negatives se hablaré de “sepsis clinica”.

C. SEPSIS ESTREPTOC

» Forma septicémica aguda: dificultad respiratoria con o sin
shock en las primeres 12 horas de vida, con elevada morta-
lidad (50%). Radiografia similar a la enfermedad de la mem-
brana hialina.

* Forma meningitica tardia: aporece entre las 2-12 semanas
de vida y es indistinguible de ofras formas de meningitis pu-




rulenta neonatal. Mortalidad del 20%

* Infecciones més localizodas con predominio de ortrifis, os-
teomielitis, celulifis...

El método més eficaz para prevenir la transmisién vertical es

administrar peniciline o ampicilina infraparte (eritromicina en

alérgicos) (3 MIR) a todas las gestontes colonizadas por EGB

(detectado en cultivo de muesira vaginal y anorrectal entre las

semanas 35-37 de gestacion) (MIR).

D. TRATAMIENTO ANTIBIOTICO

* Sepsis neonatal precoz:

« Ampicilina iv. + Gentamicina iv,

» Como alternativa puede utilizarse Ampicilino iv. + Cefo-
foxima iv. en caso de meningitis, insuficiencia renal o
sordera fomiliar.

o Ante una sospecha de infecciébn por anacerobios (oguas
malolientes), se ofiade un tercer antibidtico como Cefoxi-
tina.

o Si lo sospecha es de infeccién estreptocécica se puede
sustituir la Ampicilina por Penicilina G sédica.

e« Cuando se sospeche infeccién por esiafilococo aureus
{penfigoide, mastitis) se recomienda Cloxaciline o Van-
comicina + Gentamicina.

» Infeccién probablemente nosocomial, por lo que se deci-
diré la antibioterapio segin la sensibilidad de los paté-
genos més frecuentes en cada unidad de Neonatologia.

s Asociacién inicial recomendada en pacientes ventilados o
con procesos agresivos (Cruz): Vancomicing iv. + Cefia-
zidima iv.

@ repeMIR

La 1gG es lo Unica inmunoglobulina capaz de atravesar la barre-
ra feto-placentaria. (3+)

3

El método mdés eficaz para prevenir la transmisién vertical del
estreptococo del grupo B es administrar penicilina o ampicilina
introparto (erifromicina en alérgicas) o fodas las gestantes colo-
nizadas. (3+)

repeMIR

MIR 99 (6416): ¢Cudl es el método mas fiable, entre los siguien-
tes, para detectar en uno emborozada el Sireptococcus agaloc-
fige (estreptococo del grupo B):

1. Cultivo de exudado endocervical.

2. Deteccién de antigeno en exudado voginal.

3. Cultivo de muestro vaginal y enorrectal®.

4. Detecciédn de onticuerpos en suero.

5. Hemocultivo.

MIR 00 FAMILIA (6645): El MLM:J_M
comienzo precoz en el recién nacido es

ms
Virus Herpes Simple.
Est el gr B*.
Céndida albicons.
Estafilococus aureus.

Hemophilus influenzoe.

MIR 00 (6908): El tratamiento prenatal con corficoides reduce la
incidencia de todas las complicaciones siguientes en el nifo,
BLC_EH_Quno Sendlela:
Sindrome de dnfnés respiratorio (SDR).
nfecci ial*.
Hemorragia mfrovenfncular.
Ducius arterioso.
Enterocolitis necrotizante.

oAl ol o o
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MIR 01 (7144): Son indicocién de profilaxis ontibiética introparto
porg el estreptococo del grupo B todas las siguientes circunstan-
as, EXCEPTO:

c

1. Trabajo de parto antes del término.

2. Meconio intraparto.*

3. RPM (rotura prematura de membronas) de una durocién

superior a 18 horas antes del parto.

4. Historia de parto previo de un loctante infectado por estrep-
tococo del grupo B.

5. Fiebre materna durante el trabajo del parto mayor de 389C.

MIR 04 (7927): En la ulilizacién de los corticoides en la Rotura
prematura de las Membranas, antes de los 34 semangs, los
sugu'entes ofirmaciones son ciertas MENOS uno. Indique cual:
Aumenta lo mortalidad peringtal por infeccién®.

Disminuye la oparicién del distrés respiratorio del RN.
Disminuye el riesgo de hemorragia infra/periventricular.
Disminuye el riesgo de enterocolitis necrotizante.

Acelera la maduracién pulmonar.

S ot ol

MIR 05 (8190): Lo infeccién po

alos r soa
m”_dg_m Respecto a este problema, sefiale la afirma-
cién INCORRECTA:
La profiloxis se realiza durante el parto.
En los gestantes alérgicos a penicilina puede utilizarse eri-
tromicina.
El cribodo en las embarozodas se realiza entre las semanas
35-37 de gestacién.
La incidencio de infeccién neonatol por estreptococo B pro-
porcionalmente es mayor entre recién nacidos prematuros
que entre recién nacidos a término.

A

MIR 08 (9044): Sencle la respuesta FALSA respecio o las inmy-
noglobulings humanas:

1. Los imnunoglobulinas se sintetizan en los 6rganos linfoides
pero son capaces de realizar su funcién efectora lejos de su
lugar de sintesis.

3 i isoti in lobulines {I |
lgM, 1gE, 1gD) pueden ser frasporfades a trovés de diferentes
compartimentos y fluidos incluyendo la placenta®.

3. En sus funciones efecioras, los anticuerpos utilizen fanto la
regién variable para lo unién ol antigeno como los regiones
constantes de la molécula.

4. Los mecanismos de opsonizacién mediados por imnunoglobu-
linas implican la participacién de células y receptores ajenos
a las células B productoras de anticuerpos.

5. Existen mecanismos de citotoxicidad celular mediados por IgE
capaces de reconocer y eliminar helmintos.

MIR 08 (8979): Neonato de 17 horas de vidg, trasladado desde

un hospital comarcal sin cuidados intensivos. Embarazo con

diobetes gestacional. Parto espontdneo, cefdlico, amniorrexis 11

horas antes, con liquido cloro. Le edad gestocional es de 36

semongs. En la euploroaén fisica se m_qr_mmm
= G Gl B I

mmnmmmhs._mm FC 150 l.p.m. FR_aQ_:.n.m.
Buena ventilacién bilateral. Se palpa higado a 1 c¢m., llante

agudo, hipotonia generalizada. T.A.: 47/31 mm Hg. $Cuél seria
lommimgg?

. Hemorragia cerebral.

Sepsis”.

Fenilcetonuria.

Enfermedad de las membranas hialinas.
Hipoglucemia en hijo de madre diabética.

8.2. Infecciones neonatales localizadas

G R s K

A. INFECCIONES DEL TUBO DIGESTIVO
a. MUGET:
¢ Candida albicans.
e Pequefios acumulos blancos, como leche cuajada, adheri-
dos a la mucosa bucal.

« Tratamiento con antifingicos (nistatina, miconazol) tépicos.

£
g
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b. AFTAS DE BEDNAR: Tras maniobras incorrecias de limpieza
bucal.
c. DIARREA EPIDEMICA DEL RECIEN NACIDO: En moternida-
des, por rotavirus.
B. CONJUNTIVITIS DEL RECIEN NACIDO
a. CONJUNTIVITIS PURULENTA:
* Estofilococo, neumococo, estreptococo.
e Se inicia al tercer o cuario dia de vida.
* Anfibiético tépico {aureomicina, gentamicina).
b. CONJUNTIVITIS DE INCLUSION:
e Chlomydia trachomatis (MIR).
* Se inicia entre el 42-14 dio de vida.
¢ Eritromicina general y aureomicina o eritromicina tépicas.

C. MENINGITIS

e 70-80% secundarics a Estreptococo grupo B serotipo il y E.
coli portador de! antigeno capsuler K, (4 MIR) (polisocarido
comdn con N. meningitidis). Tercer germen en importancia
Listeric monocytogenes (MIR).

» Staphylococcus epidermidis: en portadores de vélvulas de
derivacién por hidrocefalio (MIR].

o CLINICA: Rechazo del alimento (MIR), vémitos (MIR] o di-
arrea, ictericia o cianosis, convulsiones, apnea, fiebre, letar-
gia (MIR), hipo o hipertonio. Clinica especifica (en general de
aparicién tardia): abombamiento de lo fontanela anterior
(MIR), estrabismo y opistétonos.

+ COMPLICACIONES: Ventriculitis, edema cerebral, abscesos
cerebrales, hidrocefalia obstructiva, derrame subdural,
SIADH.

e Las meningitis bacterionas pueden dejor secuelos hosta en
un 50% de los supervivientes (convulsiones, pardlisis cerebral
infantil, retraso mental, sordera, ceguera, frastornos del
aprendizaje e hidrocefalio).

o TRATAMIENTO:

e Ampicilina + cefolosporina de 32 generacién o amino-
glucdsido i.v. (MIR) durante 2-3 semanas.

« Obligado repetir la puncién lumber a las 48-72 horas de
tratamiento antibidtico.

@ repeMIR

Los gérmenes que més frecuentemente producen meningitis en
el RN son E. Coli y EGB. (4+)

MIR 01 (7157): En un neonato de 24 horos de edad, Zcudl de
los stw'enm patégencs causa con MENOS frecuencia meningi-

Boaios gramnegativos.
Estreptococos del grupo B.
Listeria monocytogenes.
Estafilococos.

H hilus inl .

. INFECCION URINARIA

Més frecuente en el varén.

E. coli como germen més frecuente (MIR).

Obligado estudio de imagen [ecogrofio, dstografia, DMSA
con T¢*) para descartar la existencia de anomalias anatémi-
cas del tracto urinario.

* Ampicilina + Gentamicina durante 1-2 semanas.

MIR 97 (5304): El germen que més frecuentemente esté implica-
do en lg infeccién urinaria es:
Klebs»e.llo- pneumoniae.

*eeD VAWNSE
‘ﬂ

Staphylococcus c;urous.
Serratia marcescens,
Acinetobacter baumannii.

INFECCIONES OSTEOARTICULARES
Germen mas frecuentemente productor de osteomielitis y
arfritis séptica, estafilococo Gureo (MIR).
Lo puertc de enirada suele ser cuténea o foringoconjuntival,
y la via de llegada hematégena.

* Localizacién monostética en 55% de los casos (huesos lar-
gos); en la localizacién poliostética destaca el antecedente de
cofeterizacién umbilical.

e En los nifios, la diseminacién hematégena suele ofectar los

metéfisis de los huesos largos, un drea de crecimiento éseo

muy vascularizada (MIR).

DIAGNOSTICO:

em LAWN-

L

» Cultivo de liquido articular.

¢ Hemocultivo frecuentemente positivo.

» Gommagrafia 6sea con Tc™ ofil para diognéstico precoz;
la radiografio puede ser normal en fases iniciales (MIR).

* Antibi6ticos parenterales 3-4 semanas: penicilina anties-
tafilocédcica o vancomicina + cefotaxima.

* Drenaje abierto en las artritis de cadera y hombro para
que el aumento de la presién intraarticular no origine is-
quemia y necrosis aséptica de los nicleos epifisarios.

e Rehabilitacién precoz.

» El pronéstico en general es bueno.

MIR 05 {8111): Una de las siguientes afirmociones referidas a
los osteomielitis y artritis sépticas cousadas por Staphylococcus
cureus NO es correcta:

1. Lo osteomielitis por S. aureus puede ser resultodo de disemi-
nacién hematégena, traumatismos o infeccién estafilocdcica
sobreyacente.

2. En los nifios, la diseminacién hematdgena svele afector las
metéfisis de los huesos lorgos, un Grea de crecimienfo éseo
muy vascularizada.

3. En los adultos, la osteomielitis hematégena suele afectar a

losvértebros, yramvezoporecem!oshuesoslorgos

ds_l_qs.ﬂmgmns.sllnim_
5. El absceso de Brodie es un foco aislado de osteomielitis
estafilocécica en el rea metafisaria de los huesos largos.




Q. Traumatismos obstétricos

9.1. Traumatismos cut@neos

TUMOR DEL PARTO
(CAPUT SUCEDANEUM)

CEFALOHEMATOMA HEMORRAGIA SUBAPONEUROTICA

Tumefaccién de contenido edematoso en la Tumoracién casi siempre Onica, a veces

zona de presentacién propia del primer dia

Moldoado y cdpuf tros presenfocién de vtmoe

bilateral, de consistencia blonda y gran
volumen, que se aprecia al segundo o
tercer dio del nacimiento

Coleccién sanguineo situoda entre el | cqlizada por encima del periostio y por
periostio y el hueso) circunscrito siempre 0 debajo del cuero cabelludo, puede extender-
lo superficie de un hueso craneal (2 MIR,
generalmente al parietal de un lado sin
desbordar sus limites

se a todo la superficie craneal

El I'iEMATOMA esté en un lugar (no des-
borda los limites del hueso)

La HEMORRAGIA puede extenderse por todo
la superficie craneal

Complicaciones: ictericia por sobrecarga,

anemia, fractura croneal

Desaparece esponténeamente en 24-48 No suele precisar iratamiento. Contrain-

horas

dicoda la puncién y el drenaje por el
riesgo de infeccién

D. ADIPONECROSIS SUBCUTANEA DEL RECIEN NACIDO

9.2. Traumatismos musculares

* Necrosis del tejido celular subcuténeo, secundaria a la is-

e mMme o

quemia por compresién prolongado del tejido graso con re-
lieves 6seos de lo madre, con el férceps y también por la ac-
cién del enfriamiento.
Localizocién en meijillos, nalgas, espalda y a veces en mus-
los.
No precisa tratomiento especifico.
Buen pronéstico.

HIGROMA SUBGALEAL:
Acumulacién de LCR en espacio subaponeurdtico por rotura
meningea iras fractura craneal.
Resolucién esponténea o sutura de duramadre por el riesgo
posterior de quiste leptomeningeo.

MIR 97 (5336): Sefiale la localizacién del cefalohematoma fetal:

v wN -

En el tejido celulor subcuténeo.

E riostio y el hueso®.

Entre el hueso y las meninges.

En el parénquima cerebral.

En alguno de los ventriculos cerebrales.

A. HEMATOMA DEL ESTERNOCLEIDOMASTOIDEO

Secundario o factores mecénicos intrauterinos en posiciones
fetales dificiles. No parece importante el factor traumético in-
traparto.

Tumoracién (nédulo de Stroemayer), unilateral, en lo parte
media del mésculo con movilidad en sentido transversal.
Reabsorcién en unos 6 meses (raro fibrosis musculor y torti-
colis secundaria).

Fisioterapia, con movilizacién de lo cabeza en sentido de
rotacién. Ciruglo si ol cabo de 6-9 meses de fisioterapia per-
siste el engrosamiento a tensién del mdsculo.

9.3. Traumatismos &seos

A. FRACTURA DE CLAVICULA

Fradtura 6sea més frecuente en el recién nacido (MIR).
Tumefaccién y crepitacion [(“signo de lo tecla'), disminucién
de la movilidad activa de la extremidad superior con llanto o
la movilizacién pasiva, asimetria del reflejo de Moro.

Reposo (suele bastar) / Vendaje de Velpeau o férula.

Buen pronéstico.

PEDIATRIA
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Fractura declavicula en el recien nocido

9.4. Traumatismos nerviosos

A. PARALISIS FACIAL

.

Por compresién sobre lo opéfisis mastoides de les cuchares
del férceps, generalmente sin interrupcién de las fibras ner-
viosas.

Signos de Bell (desviacién de lo comisura bucal hadia el lodo
sano, asimetria de pliegues nasogenicnos, y eventucimente,
dificultad paro cerror el ojo (MIR), lo que puede llevor o una
queratitis por lagoftalmos (MIR)).

Para valoracién pronéstica, electromiografic a partir del 42
dia de vida.
Evolucion favorable, sin tratamiento, en 3-4 semanas.

. PARALISIS BRAQUIAL SUPERIOR DE DUCHENNE-ERB

Paorélisis braquicl més frecuente en el recién nacido, relacio-
nado con partos de nalgas.

Con mayor frecuencia es unilateral, derecha.

Afectacion de la V y VI raices cervicales (MIR). Afectacién de
deltoides y musculatura del brazo, quedando el antebrazo y
mano normales (MIR).

Trenco superior

MUSCULOCUTANEC

Divisiones dorsales Tronco inferior

{postericres)

Actitud esponténec de la extremidad superior "en aoleta de
pescado” (en aproximacién, rotacién interna y pronacion).

de pe:!o en pardlisis de Erb

Ocosional afectacién del nervio frénico (pardlisis de hemidic-
fragma) (MIR).

Diagnéstico _diferencial: Parélisis broquial inferior o de
Klumpke (afectacién de Vil y Vil rafces cervicales y | torécica
(MIR), porélisis de antebrazo y mano (MIR), aclitud de la ma-
no "en garra’, sindrome de Claude Bernard-Horner) (MIR).

Mano en gomra

© Curso Intensivo MIR Asturiss P'osisﬂ, Tn;’o::'
CLAUDE BERNARD-HORNER {2 MIR)

En las formas leves, actitud expectante ya que la motilidad se
suele recuperar en 15-30 dias. En formas ma@s severas, férula
en abduccién de forma continua, excepto dos horas diarias
para realizar movilizaciones pasivas. Fisioterapio y estimulo-
cién galvanofarédica a partir de los 2 meses. A los 3-6 me-
ses consideror neurocirugia. Si al afio de edad no se ha con-
seguido la recuperacién completa, es de esperor la presencia
de secuelos.

MIR 03 (7648): Uno de los siguientes signos o sintomas NO

esperaria encontrar en una Pardlisis oculosimpatica o Sindrome
de Horner:

I Fatiiia e

Ptosis.

Midrigsis*.

Disminucién de la sudoracién ipsolateral.

Ausencia de dilotacién de la pupila tras instilacién de cocal-
na topica.

Heterocromia de iris si la lesién es congénita.



. HEMORRAGIA SUPRARRENAL

Generalmente postraumética, suele afectar a fetos grandes
con distocic de parfo o se asocia a hipoxia, shock o CID

Suele ser unilateral (75% derechas).
Clinica entre 2-7 dias de vida, en forma de masa en flanco,
inapetencio, fiebre, distensién abdominal, vémitos y diarrea.

PARALISIS ERB P. KLUMPKE B
RAICES C5.Cé C7-C8-D1 ?
Aduccion y rotacién Coida de mano
CLINICA il (MIR).
REFLEJO MORO b +
C4- _
ASOCIACs. pardl. frénico

9.5. Lesiones de érganos intraabdominales

A. ROTURA HEPATICA

¢ Lesién de érgano introabdominal més frecuente en el recién

nocido.

e En relacién con prematuridad, presentacién de nalgas, as-

fixia intrauterina y macrosomia.

¢ Intervalo libre de 24-48 horas, durante el cual se produce un
hematoma subcapsular. Al romperse, hemoperitoneo con

signos de anemia aguda y shock hipovolémico.
* Mortalidad hasta un 60-70%.

Si la afectacién es bilateral, hipoglucemia (MIR}, hiponatre-
mia, convulsiones y coma.

Diagnéstico por ecografia.

Diagnéstico diferencial: Neuroblastoma (en éste las calcifica-
ciones suelen ser centrales y uniformes).

9.6. Lesiones de los 6rganos de los sentidos

A. RETINOPATIA DE PURTSCHER

Hemorragics prerretinionas y refinianas con disminucién de
la agudeza visual.

Secundario a una compresién brusca del térax que oumenta
la presién intracraneal, produciendo la hemorragia retiniana,

9.7. Hemorragias intracraneales

¢ Evolucién favorable.

Incidencia

Clinico

Diagnéstico

Protiloxis

Tratamiento

Pronéstico

Hidrocefalia

Hemorragia subdural

Més frecuente en RN a término,
secundaria a traumatismo obstétri-

<o

Los hemorrogios de locolizocién
supratenioriol  pueden  debutar
tardiamente (ol mes de vida) en
forma de macrocefalia, abomba-
miento de fontanelas, convulsiones
y anemia. Las hemorragios infro-
tentoricles suelen cursar con sinto-
matologic desde el nacimiento

Ecografia transfontanelar o TAC

En los cosos agudos con deterioro
neurolégico se precisa lo evacue-
cién quirirgica

El pronéstico es malo paro los
infratenforiales  (moralidad  del
50%); mejor pora las supratentoria-
los

Diplejia espéstica

© Curso Intensivo MIR Asturias

Hemorragia subarocnoidea

Secundoria  a  lesibn  hipéxico-
isquémica (prematuros) o a trouma
obstétrico (o término); roromente
relacionada con coagulopatios o
molformaciones vasculares

Frecuentemente asintomética, puede
presentar como manifestacién clinica
inicial convulsiones que aparecen a
los 48 horas de vido, o en cosos de
hemorragic masiva (raro) un cuadro
de deferioro hemodindmico y neuro-
légico intenso

LCR (hemorrégico o xantecrémico) (2
MIR) y TAC

Sintomatico

Bueno

Hemorragia intra-periventriculor

Més frecuente en el RN pretérmino (2 MIR),
secundaria a lesién hipéxice-isquémica

Se localiza en lo matriz germinal subepen-
dimaria (MIR) (en el RN o término a nivel del
plexo coroideo), desarrolléndose durante los
3 primeros dias de vida. Leucomalacia
periventricular con necrosis de la sustancia
blanca periventriculor (MIR) y lesion de las
fibras corticomedulares en la cépsula inter-
no

Especiro clinico varioble (desde formas
asinfométicos hasta un deterioro clinico
fulminante con disminucion o cusencia del
reflejo de Moro, hipotonia, apnea, pupilas
arreactivas, convulsiones y coma en minutos
u horas)

Ecografia transfontanelar (MIR)

Profiloxis: administracién prenatal de corfi-
coides a lo gestante (2 MIR), o administra-
cibén postnatal de indometacing

malo en las hemorregias extensas, Secue-
la:hidrocefolic posthemorrégica (Ho: deriva-
ciébn ventriculoperitoneal

(2 MIR)) y lo diplejic espéstica

Hidrocefalia. Derivacion ventriculoatriol y ventriculoperitoneal

3
<
£
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MIR 96 FAMILIA (4570): Un prematuro de 900 G. de peso y 27

semanas de gestacién sufre

miento. A las 36 horas de vidg presenta mmmm

dio, cignosis y fensién aumentadg de lg fontanelo. ¢Qué explo-
ng entre las siguien-

|}t .Anélms de songre con serie rop y plaqudas

tromboplostina.
Puncién lumbar y cultivo de LCR.

3. Esmdno del hempo de pro'ombmo y dol fiempo parcial de
4
5. Ecocardiograma.

10. Convulsiones neonatales

A. CLASIFICACION

o. CRISIS SUTILES U OLIGOSINTOMATICAS: Dificiles de reco-

nocer, se caracterizan por automatismos motores breves (suc-

cién, clonias palpebrales, movimientos masticatorios, movi-

mientos nalatorios) o por fenémenos vegetativos (palidez, cia-

nosis, apnea...). Son més frecuentes en los prematuros.

b. CRISIS TONICAS: Se caracterizan por una postura rigida de

las extremidades y el fronco, y en ocosiones se asocian a una

desviacién fija de los ojos. Se relacionan con hipoxia-isquemia

en prematuros y con RN con hemorragia intraventricular. Posi-

ble avolucién hacio un sindrome de Wes\.

c. TRISIS CLONICAS: Quizas las més caracteristicas y frecuen-

tes.Pueden ser localizadus © mullifocales. Son mdas frecuentes

en RN a término y oparecen generalmente en la encefalopatia

hipoxico-isquémica.

d. CRISIS MIOCLONICAS: Sccudidas répidas predominando

en mUsculos flexores. Son las menos frecuentes y se observan

en prermaluros con lesiones groves del SNC.

e Las crisis fonico-clénicas generalizadas no se presentan en
el periodo neonatal.

e Carocteristicas ciinicas que permiten diferenciar una crisis
comicial verdadera de la actividad no epiléptica en el RN:

s Los alteraciones autonémicas (taquicardia, aumento
de la presién arterial) son frecuentes en las crisis epilé-
ficas pero no aparecen en los fenémenos no epiléti-
cos.

o Los movimientos no epilépticos pueden controlarse
con una sujecién suave, no asf las crisis epiléticas ver-
daderos.

e Los fenémenos no epilépticos se refuerzan con estimu-
los sensitivos los cuales no influyen sobre las crisis co-
miciales,

B. ETIOLOGIA

0. AGRESIONES DEL S.N.C.: Sindrome hipoxia-isquemia (cau-
sa mds frecuente) con crisis en las primeras 12 horas de vida.
Hemorragio infracraneal (crisis sobre los 24 horas de vida).

b. ALTERACIONES METABOUCAS:

Hipoglucemia (MIR).

Hipocalcemia (MIR).

Hipomagnesemia (MIR).

Hipo-ernatremia (MIR).

Hiperbifirrubinemia.

Dependencia o déficit de piridoxina.

c. ETIOLOGIA INFECCIOSA: Meningitis, encefalitis y sepsis
(crisis hacia la semana de vida).

d. MALFORMACIONES CEREBRALES: Trastornos de la migra-
cién neuronal y orgonizocién corfical. Crisis desde el nacimien-
to hasta el final del primer mes.

e. TOXICAS Y POR DEPRIVACION DE DROGAS: Deprivacién
de analgésicos-narcéticos, hipnéticos, sedantes y drogas. In-
yeccién accidental de anestésicos locales que pueden producir
crisis ténicas o los 6 horas de su inyeccién, junto con pérdida
de la motilidad ocular loteral y alieracién de refiejos pupilares.
f. ERRORES INNATOS DEL METABOLISMO.

g. SINDROMES EPILEPTICOS NEONATALES IDIOPATICOS
BENIGNOS

A.D., comienzan oI 29-3" d(o de vndo y dasomcen en la
mayorfo de los casos en la 12 semana de vndo

d[g enRN a térmmo sin on'ecedenies potolégmos Las
convulsiones son multifocales y estén presentes menos de

24 horas. Buen pronéstico.
h. ENCEFALOPATIAS EPILEPTICAS NEONATALES:

« Sindrome de Aicardi: nifias con agenesia de cuerpo callo-
so, coloboma de iris, lagunas corioretinianas, anomalias
esqueléticas, crisis convulsivas mioclénicas resisientes a fe-
ropéuticas habituales.

. ﬁﬁd%_d_eﬁmhnm
C. DIAGNOSTICO

EEG: el origen de las descargas es casi siempre focal, pudien-
do propagarse a todo el hemisferio del mismo lado o, més rara
vez, al contralateral,

D. TRATAMIENTO

Fenobarbital (anticomicial de primera eleccién maés utilizado en
el periodo neonatal).
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ION DE IEN NACID
; - - I ! al = recién nocido entre lo semana 37 y 42 de gestacién, con
un peso al ncom»ento comprendndo emrc 2. 500 y 4, 000 or.
PERCENTILES: Ejemplo P90 = x; 0% < xy 10% > x.
TEST DE USHER: Vcloracién de lo edad gestacional del recién nacido segin determinadas caracterfsticas en la exploracién fisica
del recién nacido.
TEST DE APGAR:
e Valora el grado de vitalidad de un recién nacido.
¢ Se recliza al minuto, a los 5 y a los 10 minutos de vida.
e Por encima de 5 puntos se considera que el recién nacido presenia buena vitalidad.

RISTICAS DEL RECIEN NACID
Peso: 3.300-3.500 gramos.
Los recién nacidos presentan una pérdida fisiolégica de peso en los primeros dias de vida.
Longitud: 50 cm, 75 cm al afio de vida, 100 cm o los 4 oios de vida.
Perimeiro cefélico: 35 cm.
En ausencia de potologio cruneul el perfmefro cefélico es el mej i
- - : macrocefalia, brcnqumpio, viscer megalio.
EI pumo medlo del cuofpo en el reaén nccndo se encuentra a nivel del ombligo; en el adulto a nivel del pubis.
Dare - égicg: “rodete de succién” en labio superior, quistes de inclusién en lo encia
(desaparecen esporﬂéneomomo), mllhum po!ofmo perlos de Epstein o nédulos de Bohn en paladar duro.

Lo dentadura “de leche” aparece a los 6-8 meses de vida (incisivos centrales inferiores). Los dientes permanentes aparecen a los 6
afos (incisivos y primeros molares).
_L@L&umdw&lmmm 1 vena y 2 arterios.
fa umbilical
Arteria umbilical Unica —» Molformocnén menor que puede asociarse a malformaciones renales y digestivas.
Persistencia de la veng ymbilicgl — Sindrome de Cruveilhier-Boumgarten.
Retraso en la colda del cordén — Enfermedad de Anchor.
Persistencia del conducto onfalomesentérico —» fistula umbilical entérica con secrecién alcalina.
Persistencia del yrace —» fistula vésico-umbilical con secrecién écida que aumenta con la miccién.
Granuloma umbilical: tumoracién rojiza que presenta exudacién sero-sanguinolenta. Se trofa con la aplicacién tépica de nitrato

! luce la persistencia del conducto peritoneovaginal. Es més frecuente en varones y en el
lodo dorecho l-o sszmpl_gggé__m_&xmg eﬂronsvlooén
-- o A z CGIC

acido: incurvamiento de tibias, pies en valgo o varo (reducibles).
: fimosis, adherencias balanoprepuciales, hidrocele, vulvovaginitis

an los festiculos descendidos en bolsa escrotal.
iol6gi ién nacido: unto sebdceo, lanugo, "nevi materni* (angiomas plancs en cara y occipu-
cio), "millium facial® (quistes sebéceos en clas nasales), manche de Baltz 0 "mancha mongélica® en regién sacra, acrocianosis/cutis
marmorata, cambio da color hpo arlequln (recién nacidos de bajo peso pera su edad gestacional).
2 lérgico s ctet iza po; Iu presencu: de eosinéfilos en el frofis de los vesiculas y no precisa fratamiento.

ico ién nacido: Feto arlaquin {forma grave de ictiosis congénita). Manchas cofé con leche
{més de 3 sugeren’tes de nemoﬁbromo?osn) Monehos ecréemicas (diagnéstico precoz de esclerosis fuberosa).

Los recién nacidos presenton tendencia o la hiperbilirrubinemia, hipotrombinemia, hipocolcemia e hipoglucemia (tanto mayor

cuanto més premoiuro sea el nifio).

Socrecnén sohvol ©sc0sa.

Reflujo gastroesofégico fisiolégico.

Hipervagotonia infestinal — diarrea postprandial (mds frecuente con lactancia materna).

Aerofagia fisiolégica — aire en recto al realizar una radiografia simple de abdomen a las 24 horas de vida. Inmadurez hepé-
fica (tendencia a la ictericia y hemorragio, susceptibilidod aumentada o férmacos con metabolismo hepético).

¢ La primera deposicién (meconio) se produce generailmente antes de las 12 horas de vida, aunque puede retrasarse hasta 48
horas. EI meconio normal no confiene gém\enu.

> 60 resptruc'one:/mmufo foqm

* Lo respiracién periédica o ritmo de Cheryne-Sfokos, més frecyente en el prematuro se caracleriza por cortas pausas de apnea
sin combios enlo frecuencio cardiaca ni en Io coiorocién

o < 100 lahdos/mtmno = brodmordlo / >- 'lBOlcmdos/mmu'o = taquicardia.
« Predominio de corazén derecho (Indice cardio-torécico fisiolégico hasta 0,65 / Eje QRS = 140-150%).
il Posnble uusculfoaén de soplos 1ronswonos y rnmo embnocﬂrdvco

. l.o pnmero mna:lén se produce generolmenfe en Ios pnmeros 24 horos de vida, ounque puede retrasarse hasta 48 horas.
o “!n!gﬁg_dg_&dp_gﬁg orina rica en uratos que mprognon célulos epneholes descamativas y que confunde con hemeturia.

. Hlperhrocdlsmo neonaiol ﬁsnolégtco y frcnsﬁono
¢ Exudado vaginal hemorragico y tumefaccién mamaria aar el nasn da adrénanas matarnae

:




I, NEONATOLOGIA

. Pohgiobulm ﬁsnolégn:o Hmog!obmo 16 17 gr/dl (70% hemoglobmo fetal formada por 2 cadenas « y 2 cadenas ).
Hemotocmo 45. 60%

. mi £l i : ir def
. Leuoocnosts ﬁsloléglou de hasfo 25.000 cel/mm"' en las primeras 24-48 horas.
“ HlparplOSlo ﬂm»co ﬁsnoléguco Gonghos Innféhoos no polpoblcs

- lnmodurez e msuﬁcnnte mnellmzocn(m del S N C y perifénco, mepf desarrollo del 5.N. autonémo.
Postura normal del recién nacido con flexién de raquis y extremidades.
. W un cdleulo aproximado de la edad gestacional segin la exploracién neurolégica del recién naci-
do.

3
A%

iere dafo cerebral perinatal.

DOS ELE T. IEN
. cién of i ' s el po ser lo aspiracién de secreciones oronasofaringeas.
. atresia de coanas, atresia esofégica y atresia anorrectal.
todos olpocho)
. mm_dd hapohro:dwmo oongémio y de lo femlcebnum
4 DE IDO |

e Dificultad poro‘ la alimentacién por inmadurez de los reflejos de succién y deglucién (alimentacién por sonda nasogéstrica é
por via parenteral).

o Reflujo gastroesofagico.

¢  Clinico: Premoturo con omecadenles de h-pomo que prcsanh d-shnsvbn obdommol con palpacién muy dolorosa +
heces mucosanguinolentas + vémitos y refencién de fomas.

s  Radiogroffo simple de abdomen: Asas intestinales con niveles hidroaéreos, neumatosis en pared intestinal, cire en
sistema porta, neumoperitoneo.

e  Profilaxis: lactancia materna.

. 'n-_mm Alimentacién parenferal. Sondo nasogéstrica. Antibicterapio de omplio especro. Drenaje peritoneal /
Cirugla si perforacién infestinal.

. Q_Qmp,hm Estenosis intestinal dicatricial, sindrome del intestino corto.

e Causa més importante de morbi-mertalidad en el prematuro.

« Asfixia perinatal / Apnecs — hemorragio subependimaric.

e Enfermedad de membrana hialina.

« Complicaciones de la oxigenoterapia: fibroplasia refrolental (aparicién de reflejo blanco en la pupila en un lactante con ante-
cedentes de prematuridod y dificultad respiratoria) / displasio broncoalveolar.

Persnstencno/mopeﬂuro del conducto arterioso.

Deshidratacién, hapo/hlpergluoamm, hlpo/hupemufremlo, h:pe(potosemvo
Hipocalcemia: la hi ¢ 2 85 secundal
do en fosfatos.
¢ Acidosis metabélica tardic del prematuro.
Enfermedod ésea metabdlica del prematuro: osteopenia/raquitismo a los 2-3 meses de vida.
m&_d_ﬂ_nmm normodhoo 2 h:porregenemtwc sb!o mponde o transfusiones y a la eritropoyetina humana.
X : i en el RN es lo prematurided o el bajo peso al nacer.
Admlmstruabn de haerro orol Q pomr de Ios 6- 8 semanas de vido para prevenir la gnemio ferropénica.
s Hipi : enfermedad de la membrana higlina, enterocolitis necrotizante, hemorra-

la ingestién de uno férmula léctea con alto conteni-

gno infra- penven?nculor y dudus omnoso perslstente

5. ENFERMEDAD DE LA MEMBRANA HIALINA (EMH)
e  TEST DE SILVERMAN:
« Yalorg el grodo de dificultad respiratoria de un recién nacido.
« Se voloran: sincronfa entre los movimientos tordcicos y abdominales, firaje intercostal, retraccién xifoidea, aleteo nosal, queii-
do espiratorio.
« A mayor puntuacién en el test de Silverman, mayor grado de dificultad respiratoria.
-é « Patogenia EMH: Atelectasia pulmonar progresiva por déficit de factor surfactante (sintetizado por los neumocitos tipo Il hacia la 34
3 semana de gestacion).
a



LMMQQMM= Prematurided, anoxia perinatal, parto por cesdrea, recién nacido hijo de madre diabé-
tica, hermano prevno con EMH

e EMH: Rotura prolongoda de membranas, toxemia, madre ADVP.
mwmw_m_ corticoides a lo madre 48-72 horas antes del parto.
El Ductus arterioso persistente es una

complicacién precoz de lo EMH,
Complicaciones tardios de la EMH: Fibroplasia retrolental, displasia broncopulmonar, fraqueobronquitis necrotizante, cumento de
la incidencia de infecciones respiratorias agudas en el primer afio de vida.

o Testde Gluck: Le'ciﬁna / Esfingomielina > 2 = madurez pulmonar (MP).
» Test de Clemens: oparicién de burbujas = MP.
. MMM en liquido amniético = MP. Util para valorar el grado de madurez pulmonoar en gestantes dio-

. Qgggmmml Radiografio de t6rax (patrén reticulo-granular con broncograma oéreo).
o Tratamiento: Ventilocién mecénica. Factor surfaciante intratraqueal. Antibioterapia de amplio espectro.

. TAQUIP TRANSITORIA DEL RECIEN NACI
Patogenia: Refraso en la reabsorcién del liquido amniético contenido en los pulmones.
Més frecuente en recién nacidos a término de parto por cesdrea o de madres que han recibido una sedacién importante,
Lo ?oqu-pnea es el mm_d!nm_m.ﬂsmgm

) 0 on lg ro . hiperventilacién y cisurifis.
Evoluabn fcvoruble en 24 72 horaos, montemendo un cm&uemo enriquecido en oxigeno en la incubadora.

; ME DE ASPIRACI DEL RECIEN |
Frecuente en recién nacidos a término o postérmino con antecedentes de asfixia intrapario.
Evolucién hadia la hlpenensvbn pulmonar secundaria o al neumotérax/neumomediatino.
Imagen radiolégica “en panal de Obew

oG eg ando el neonato esté deprimido (Apgar al minuto < 6).

Imm Venhlooén mec(:mco de alta frecuencia, oxigenoterapia, surfactante intratraqueal, antibioterapic de amplio especiro.
En casos severos, 6xido nitrico inhalado, oxigenacién por membrana exiracorpérea.

» Sindrome de Mendelson = aspiracién de jugo géstrico.

8. OTROS PRQQE§Q§ NEL!MQEAI ICOS DEL RECIEN NACIDO

)atognoménico de neumomediastino.
" f i n" fr puncién evacuadora con tubo de aspiracién continua a frasco con nivel.

in prematuros (< 1.000 g) sometidos a ventilacién mecénica con concentraciones

oltos y prolongodos de O,

L]
B ﬁmm&mg_g_\ recién nacidos a térmmo o postérmino que han presentado asfixia intraparto o liquido emniético terido
de meconio.
» Puede asociarse o neumonia congénita, sepsis por estreptococo grupo B, enfermedad de membrana hialina hipoplasia pul-
monar por hernia diafragmética congénita.
» Distrés respiratorio con cianosis de progresion rapida, asociada a hipoxemia refractaria y acidosis.

9. Fl | RECIE

. mmm_ﬂ@gmmm o los 48 horas de vida y es méximg entre las 6-12 semanas de vida.
0 iemolftico mé z santo menor sea la edad gestacional o el peso al nacimiento y cuanto més
grove hoyo sido la pctologto permatol del recuén nacido.
* Recuperacién espomﬂnea con la crisis reficulocitaria al tercer mes en recién nacidos a término, més tardiamente en prematuros.
lante ematures: empleo de formula lactea con un contenido no demasiado elevado en Gcidos grasos
polunsaturodos, amina E orol hasta los 2-3 meses, hierro oral a partir de los 2-3 meses.

ERMEDAD H E NACI
Descenso de los factores de coagulacién vitamino-K dependientes (!, VII, IX y X).
Més frecuente con lactancia natural.
Lo formo clinico més frecuente es lo forma clésica con hemorrogias a distintos niveles entre el 22-52 dia de vide.
Forma grave y pracoz en madres tratadas con fenobarbital o fenitoina durante el embarazo.
Diggnéstico: tiempo de protrombina, tiempo de coogulocién y tiempo parcial de tromboplastina alargados. Aumento de PIVKA.
Diognéstico diferencial del sindrome de la sangre deglutida mediante el test de Apt.
Profilaxis: Administracién de vitamina K @ todos los recién nacidos en sala de partos. Administracién de vitamina K durante el
oltimo trimestre en aquellos gestantes que sigan tratamiento anticonvulsivante.
e Tratomiento: vitomina K iv.

s 0 0 0 8 8|

e lctericio monosmtoméhoo, sin afectocién del estado general.
« Nunca en las primeras 24 horas de vida, duracién inferior g 1 semana en el recién nacido a término, inferior a 2 semanas en
el prematuro.

+ Incremento diario de bilirubing inferior o 5 mg/dl, cifra limite de bilirrubing en el recién nacido o #érminc 13 mg/dL,
15mg/dL en el prematuro.

:
a



9}'} III. NEONATOLOGIA

« El principol foctor patogénico es el déficit de glucuroniltransferasa.
ATRESIA BILIAR EXTRAHEPATICA:

» Obstruccién completa con acolia, coluria y hepatomegalia.

¢ Posible déficit de vitamina E que produce un sindrome neurolégico (ataxia cerebeloso, neuropatic periférica, miopatia y olfe-
raciones de cordones posteriores).

¢ Alfo-1-fetoproteina normal.

« Biopsia hepética: alteracién de conductillos biliares conservéndose integra la estructura lobulillor bésica del higado.

Tratomiento: hepéfico-yeyunostomia en aso de Roux si via bilior angstomosable. Si via bilior no anastomosable hepatopor-
toenetrostomia de Kasai o transplante hepéhoo

¢ Lo atresia biliar extrohepéﬂco es lo indice

es el virus de la hepatitis B.

. .

. Q&d&mu.dmktm h-pooo"o y ooluno

« Biopsio hepética: enfermedad de hepatocitos con deformacién de la estructura lobulillar, pero con escase afectacién de con-
ductillos biliares.

. Q_Qm_gg_n cnrros»s y enﬁsemo ponoanor (looohzodo en bases).
o g ictericia neonatal.

. QmMm lo presenao en Ios hepofocﬁos de glébufos citoplasméticos de a-1-antitripsina retenida PAS positivos.
ENFERMEDAD DE GILBERT:
* |dericig hereditorio més frecuente.
« Defecto parcial de glucuroniltransferasa de herencia autosémica dominante/recesiva.
. ]_ngdg bilirrubina indirecta que aumenta con el ayuno o las infecciones, con pruebaos hepéticas normales y sin alfera-
cnones hasblbgicos al microscopio épfico.

0 por presentar en la biopsia hepética depésitos de un pigmento melanoide
a nivel de los hopalocatos
: Alferacién en la emcrec»bn de bilirrubing, gue no presenta captacién en la prueba de la bromosulfialeina.

POR o : : Secundario g lo presencia de beta-glucuronidasa en la leche
moterno Se m:fo mednom la mterrupc:én bmporol do lo Iodonc:o materna.

‘ ! irio al paso de lo fraccién indirecta de la bilirrubing a través
de la bonrero hamolo-encefalm

* En relocién con la permeabilidad de la barrera hemato-encefélica {méxima durante la primera semana de vida) y con las ci-
fras plasméticas de bilirrubina total.
Cuonto més prematuro es el recién nacido, mayor es el riesgo de kernicterus.
Clinica al final de la primera semana de vida con gran afectacién de estado general, ojos “en sol poniente”, convulsiones,
movimientos atetésicos, opistétonos.
W

mhmmw circuito enterohepdtico de la bilirrubine.
La fototerapia continua produce una fotoconjugacién fotoisomerizacién de la bilirrubina, con formacién de fotobilirrubina o
lumibilirrubina més hidrosoluble.

¢ Lo albiming sérica oumenta de los aceptores plasmdticos de la bilirrubina.

0 profilactico, administrandose a lo madre a partir de la 36 semana de gesta-

12. ISOINMUNIZACION RH

Patogenia:

o EMBARAZO: madre Rh—, padre Rh+ y recién nacido Rh+. El embarazo es un estimulo débil para la produccién de anticuer-
pos (se precisan 2 6 3 embarazos para que nazca un nifio enfermo). Si coexiste incompatibilidad de grupo y de Rh la inciden-
cia de fetos ofectos es menor,

¢ Basta una sola TRANSFUSION de sangre incompatible para que se produzca una sensibilizacién tan importante que el primer
hijo nozca enfermo.

Clinica:

* HIDROPS FETALIS o ANASARCA FETO-PLACENTARIA: Forma més grave. Riagnéstico diferenciol con fefo edematoso de

causa no inmune, bmmmm la arritmia fetal.

ol test de Coombs indirecio, que defecta anticuerpos libres fren-

la bilirrubina indirecta en liquido amniéticoo la hemoglobina

fetal mediome cordocernesls (Mo_md;M 4
I:
« Determinacién del factor Rh de la madre y del recién nacido.
. Domosiracién del sfndrome hemollfioo
L] 8101

test de Coombs directo, que detecta anficuerpos maternos frente

@ lo hemélisis neonatal, ya que en re-

c-én noados sanos Io hopioglobmo puede ser précﬂcomenfe mdefectoble ;
Profiloxis:
» Paro realizar profilaxis es obligatorio que no exista sensibilizacién (test de Coombs negativo).



e Administracién de gammaglobulina anti-Rh en les primeras 72 horas posteriores al parto, aborto, embarazo ediépico, hemo-
rragia anteparto, omniocentesis o cordocentesis.
¢ Se recomienda una primera dosis de gammaglobulina en todas las embarazadas Rh - o las 28 semanas de gestacién.

13. INCOMPATIBILIDAD ANTI-A

e Maés frecuente que isoinmunizacién Rh, pero menos grave.
B Modre grupo (o} y recién noodo grupo A.

. Mmmg_[g ldenoo, anemia menos intensa, raramente cursa con edemas.

o Es frecuente lg microesferocitosis en la sangre del recién nacido.

» Se presenta en el primer embarazo y no se agrava en los sucesivos.

0 Pruebu de Coombs dnredo suele ser negonvc. mientras que la indirecta es con frecuencvo posmvo
sfus : : p i e g incompatibi-

estreptococo beta-

hemolmco del grupo B (EGB) y E Coln
o Se habla de RIESGO DE INFECCION cuando un recién nacido presenta uno o mdés factores de riesgo o ol menos uno de los
signos clinicos de infeccién neonatal:
« Los foctores de riesgo en la sepsis neonatal son factores obstétricos (rotura prolongoda de membranas, fiebre materna, parto
promaiuro osponféneo ) poro la sepsns de transmisién vertical y foctores iatrogénicos para la sepsis nosocomial.

sintomatologlo inespecifica (“nifio que no va bien”).

a 1/3 de la totalidad de procesos febriles en esta edad, y de-

be hacer sospechar la presencia de meningitis o infeccién urinaria.
* Los recién nacidos con riesgo de infeccién deben ser ingresados y se les debe realizar una serie de estudios analiticos bésicos.

+ Se habla de INFECCION PROBABLE cuando a los datos anamnésicos y clinicos se afiaden una o més alteraciones analiticas de
sospecha. En estos nifios se completon los estudios (fundamenialmente bacteriolégicos) y se inicia precozmente tratamiento anfibi-
ético empirico.

e  Se hablo de INFECCION NEONATAL CIERTA cuando se recibe uno o més cultivos positivos o la bioquimice del liquido cefalorra-
qu‘deo es compahble con memngths

2n lo odministracién de penicilina

o crnp:culmo nmroporto a las gestomes oolomzodos porEGB (dotedodo en cuihvo de m vuqmol y anorrectal enire los sema-
nas 35-37 de gestoaén)

s ampicilina + gentamicina por via

i el recién nacido esté constituida por IgG recibida de la madre por via placentaria (sélo la
wm dravesor Io borreru feto- pluoemono)
. ugiere infeccién congémto

15. INFE NATALES LOCALIZADAS
CONJUNTIVITIS DE INCLUSION: Chlomydia trachomatis.

es el S'oph epoderrmdns

e Clinica inespecifica en un primer momento. Clinica neurolégica (abombamiento de fontanela, esirabismo, opistétonos...) de
aparicién tardia.

e Tratamiento: Ampicilina + cefalosporina de 3? generacién o aminoglucésido por via iv.durante 2-3 semanas.
Las meningitis bacterianas pueden dejar secuelas hasta en un 50% de los supervivientes.

L J

L] A € - i - i = *

. Qb]_mgg_ﬂ os?udlo de unogen (ecografia, cusfograﬁo DMSA) poro descorfor lo existencia de malformaciones anatémicas.
¢ Tratamiento: Ampicilina + Gentamicina durante 1-2 semanas.

Locoluzacsén monosféhooen 55% de los casos (huesos largos);
zacién umbahcol

las metafisis de los huesos largos, un érea de crecimiento muy vascu-

Ionzoda
* Gammogrofia ésea con Tc* dfil para diagnéstico precoz; la radiografia puede ser normal en fases iniciales.

16. TRAUMATISMOS OBSTETRICOS

e« CEFALOHEMATOMA: Hemorragia subperiéstica que no desborda los limites del hueso, no suele precisar tratamiento.

« HEMORRAGIA SUBAPONEUROTICA(SUBGALEAL): Localizada por encima del periostio y por debajo del cuero cabelludo, puede
extenderse por toda la superficie craneal.
¢ TUMOR DEL PARTO (CAPUT SUCEDANEUM): Tumefaccién de contenido edematoso en la zona de presentacién que desaparece

espoménoomen?e en 24 48 horos

yggno a fodores mecbmcos ln’tromemos
o Clinica: Tumoracién (nédulo de Stroemayer) en la parte media del misculo con movilidad en sentido transversal.

-



[1l. NEONATOLOGIA

PEDIATRIA

» Trotamiento: Fisioterapia, cirugia si al cobo de 6-9 meses persiste el engrosamiento a fensién del mésculo.

¢ Frocturo 6sea més frecuente en el recién nacido.
* Clinico: "Signo de la tecla”, disminucién de la movilidad activa de la exiremidad superior con llanto o la movilizacién pasivo,
asimetria del reflejo de Moro
* Buen pronéstico con reposo.
PARALISIS FACIAL:
¢ Clinica: Signos de Bell (desviocién de la comisura bucal hacia el lado sano, asimeiric de pliegues nasogenianos, y eventual-
mente lagoftalmos).

. ién favorable, sin tratomiento.
Powits broguial més frecusnis e sl recién nacklo; selacincce con disksla dé homibros:

e Lesién de V y VI raices cervicales.

» Clinica: Afectocién de deltoides y de musculatura de antebrazo con actitud esponténea de la extremidad superior *en cleta de
pescado”, movilizacién pasiva indolora, asimetria del reflejo de Moro, ocasionalmente ofectacién de nervio frénico (pardlisis
de hemidiafragma).

KL : Afectacién de VIl y VIl raices cervicales y | forécica, p_q_(ﬂmg_:jg antebrazo y
mano con acMud de la mano “en gorro y ooasaonolmenie sIndrome de Cloude Bernard-Horner (ptosis, miosis y enoftalmos).
X b i )ente e én nacido es lo rotura hepética.

* Generalmente poslroumdﬁco. suele ofector a fetos macrosémicos con partos distécicos y se asocia g hipoxio, shock o coagu-
lacién intravascular diseminada.
e 75% uniloterales.
Clinica: Masa en flanco, distensién abdominal, hipotensién, hipoglucemia, hiponatremia.
* Diagnéstico por ecografia.
HEMORRAGIA SUBDURAL:
o Més frecuente en el recién nacido a término, secundario @ un trauma obstétrico.
Clinica: Las hemorroglos supratentoriales pueden debutar fardiamente en forma de macrocefalia, abombamiento de fontane-
la, convulsiones y anemio. Las infratentoriales suelen debutar al nacimiento.
Diagnéstico por ecografia transfontanelor o TAC.
e Mejor pronéstico para los hemorragias supratentoriales.
HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA:
= Secundaria g hipoxia-isquemia en el prematuro o o traume obstétrico en el recién nacido a término.
» Clinico: Frecuentemente asintomadticas, puede presentar convulsiones como manifestacién clinica iniciol que aparecen a las
48 horos de vida.
e Diagnéstico por puncién lumbar y TAC.
» El pronéstico suele ser bueno.
HEMORRAGIA INTRA-PERIVENTRICULAR:
Més frecuente en el prematuro, secundarig g hipoxia-isquemia.
Se localizan en mofriz germinal subependimario, desarrolléndose durante los 3 primeros dias de vida. Las hemorragias ex-
tensas evolucionan hacia la leucomalacia periventricular con necrosis de la sustancia blanca periventricular.
e Clinicg: Espectro clinico variable.
. ngm_pg_[ ocograﬂo tronsfonfonolar

¢ Mal zgm en las hemorrogns e)densos, i -.. . poria
to: derivacién ventriculoperitoneal o vetriculoatrial) y lo dlplqno espésnou)
» Lo cousg més frecuente de hidrocefalia congénita es la estenosis del acueducto de Silvio.

la hidrocefalia posthemorrégica (tratamien-

. CONVU NE NEONATALES

o] € ;eon las crisis cerebrales clénicas.
Los crisis tomco-clémocs genefolnzadm wgmmm
Lg_moinahmf_rmm_u el sindrome h-poxw lsquemao pennofol

les: hipoglucemia, hipocalcemia, hipomagnesemia,

h:po~huto,hnperbnhnubmemmy déﬁcn de pwdoxmo ‘
Tratamiento inicial con fenobarbital.



V. LACTANCIA Y NUTRICION

PEDIATRIA

1. Lactancia natural

OBESIDAD: TEMA DE ACTUALIDAD.

- La obesidad es lo forma més comin de patologia de la nutricién en los paises desarrollados. La cousa més frecuente en nuestro

medio se debe a sobrealimentacién (95%) (MIR).

- Los nifios escolares o adolescentes obesos fienen un riesgo incrementado de obesidad en la edad adulta (MIR).
- El nifio obeso generalmente tiene una fallo > P50 y una moduracion ésea acelerada (MIR) (los obesos endégenos suelen presen-

tar una tolla < P5 y una maduracién ésea retrasada).

- Crecimiento: edad ésea adelantada (MIR), mayor estature, menarquia temprana (MIR)
- Cardiovascular: hipertensién arterial (3 MIR), hiperirofia cardioca, isquemia cardiaca (2 MIR) y muerte sGbita.

- Piel: acantosis nigricans,

- Oriopedia: deslizamiento y aplanamiento de la epifisis proximal del fémur (MIR), enfermedad de Blount (tibia vara), pie plano,

escoliosis, artrosis® (MIR).

- Metabolismo: hiperinsulinismo (2 MIR) (resistencia a la insulina), diabetes tipo 2 (3 MIR), hipertrigliceridemia e hipercolesterole-
mia (disminucién del HDL-colesterol y aumento del LDL colesterol), hiperuricemio, esteatosis hepdtica, colelitiasis (2 MIR), enfer-

medad del ovario poliquistico

- Tumores: céncer de endometrio y de mama postmenopéusico en mujeres, cdncer de préstata en el varén , y céncer colorrectal

en ambos sexos (2 MIR).

©Curso Intensivo MIR Asturias
Lactancia materno

1.1. Caracteristicas de la leche materna

Alimentacién adecuada para los é primeros meses de vida.
Composicién variable segin la hora del dia, momento de la
tetada, duracién del embarazo, tipo de alimentacién...
Calostro —» leche de transicién —» leche definitiva.es la leche
en los primeros dos-cuatro dias después del porfo.Poco a
poco es susfituida en leche madura hacia la tercera- cuarta
semana. Respecto a la leche definifiva, el calostro contiene
més proteinas, colesterol, dcidos grasos esenciales, minerales
e inmunoglobulinas, y menos calorias, grasas e hidratos de
carbono (MIR).

A. VALOR ENERGETICO
700 Kcal/L (variable).
B. PROTEINAS

171 (0'9-1'6) g/100 ml (0,7 g/L proteinas nutricionales re-
oles).

Coseina/proteinas del suero (lactoalbimina y loctoglobulina)
= 40/60. Lo cosefna coagula en grumos finos (mejor diges-
tién).

Abundancia de a-lactoalbdmina, sin f-lactoglobulina.

Alto contenido en taurina (absorcién intestinal de lipidos,
madurocion del S.N.C. y retina).

Metionina/Cisteina = 1 (cistina, aminoécido esencial en el
recién nacido).

Contenido elevado de triptéfano (fuente endégena de niaci-
no, escasa en la leche materna).

Niveles bajos de fenilalanina y tirosina (metabolismo limitado
en recién nacido).

Presencia de nucleétidos (mejoran la absorcion del hierro,
favorecen maduracién intestinal, inducen flora intestinal tipo
bidifus, mejoran inmunidad).

. HIDRATOS DE CARBONO

7 (6'5-8) g/100 ml.

90% lactosa (glucosa + galactosa) (MIR). Necesaria para la
sintesis de galactocerebrésidos, menor poder edulcorante
que otros carbohidratos, mejora lo absorcién intestinal de Ca
y Mg y parece reducir la intolerancia tordia a la lactosa.
Otros componenentes hidrocarbonados menores: glucosa,
loctulosa, N-acetil-D-glucosamina y gangliésidos (oligosaca-
rido + ceramida), que actban como falsos receptores de ba-
terias y toxinas bacterionas en el intestino.

. LIPDOS

3,8 (2-6) g/100 ml.

Excrecién celular al final de la tetada (el lodante no se siente
saciado hasta el final de la toma).

> 98% en forma de triglicéridos.

Ausencia de &cidos grasos de cadena corta, escasa cantidad
de dcidos grosos de codena media, y abundancia de écidos
grasos de cadena larga con predominio de los insaturados
(esenciales) sobre los saturados.

Gran confidad de Gcidos grosos esenciales (linoleico wé
(MIR), linolénico ®3), entre el 3-6%. Relacién linolei-
co/linolénico 10/1.

Acido graso saturado més abundante, palmitico (67% en
posicién 2).

. VITAMINAS

Carencia relativa de vitamina D {contiene sélo la cuarta parte
de la que necesita el lactante).

Descrita avitaminesis D, B,,, B,, B, en madres vegetarianas o
que no toman el sol ni vitamina D.

Posible déficit de vitamina K en los primeros dias de vida
{MIR).

. SALES MINERALES Y OLIGOELEMENTOS

0,2 (0'15-0'35) g/100 ml.

Contenido relativamente bajo de calcio, pero con coeficiente
de absorcién 6ptimo (relacién Co/P = 2,3).

Contenido bajo en hierro, pero su oprovechamiento (coefi-
ciente de obsorcién > 70%) asegura un ingreso suficiente
hasta el 42-42 mes de lactancio materna exclusiva (MIR).

G. FACTORES INMUNOLOGICOS

Lactoferrina (segunda proteina en cbundancia en el suero
l&cteo tras la a-lactoalbimina, es bacteriostética al fijar el Fe
e impedir que lo ufilicen las bacterias), proteina fijadora de
vitamina B12 (bacteriostéfica), proteina fijadora de acido féli-
co, lactoperoxidasa (bactericida), lisozima, gangliésidos y
oligosacéridos (foctor de crecimiento del Lactobacillus bifi-
dus).

Factor bifidégeno: Conjunto de circunstancias que propician
el crecimiento de bifidobacterias en el infestino de los lactan-
tes alimentados con leche materna, los cuales ejercen una
accién competitiva pora la colonizacién frente a ofras ente-
robacterios. Ademés de los oligosacéridos, el principal factor
se relaciona con el descenso del pH o nivel del infestino
grueso, por fermentacién del exceso de lociosa adminisirado
por la leche materna que sobrepasa la capacidad hidrolitica
de la lactasa intestinal.

Macréfagos (células més abundantes en lo leche materna),
neutréfilos, linfocitos, inmunoglobulinas, sobre todo IgA se-



cretora que no se digiere (actia localmente en tubo digesti-
vo) (2 MIR).

MIR 95 (4303): 2A qué anomolia o problema estord especial-
mente predispuesto un nifio de 5 dias que recibe exclusivamente
loctancia materna?:

1. Acidosis metabélica por exceso de aminodcidos azufrados.
2. Anemia ferropénica, en los meses siguientes.

3. Hipocalcemia y osteopenia transitoria.

4 hemo ica vitami iente®.

5. Hipogammaglobulinemia transitorio del lactante.

MIR 03 (7688): Lo anemic ferropénica del niio se caracteriza
por los siguientes hechos EXCEPTO uno:

1. Es la causa més frecuente de anemia nutricional de la infan-
cia.

Su desarrollo esté favorecido por las infecciones repetidas.

El diagnéstico se basa en la determinacién de la ferritina
sérica.

La fase de ferropenia latente carece de sinfomas clinicos.

. OTROS COMPONENTES

AGUA: 88 (87-89) g/100 ml.

HORMONAS: Factores de crecimiento epidérmico (favorece
el trofismo y desarrollo de la mucosa intestinal) y nervioso,
hormonas hipofisarios (prolocting, gonadotropinas), tircideas
y estrégenos.

e ENZIMAS: Lipaso y amilasa.

* Medicamentos, café, alcohol, nicotina ...

e Téxicos ecolbgicos.

1.2. Ventajas de la lactancia materna

cex v AWM

a. VENTAJAS PARA EL LACTANTE: Mejor digestion. Mayor pro-
feccién inmunolégica. Menor riesgo de sensibilizocién alérgi-
ca/efecto preventivo en el desarrollo de enfermedades alérgicas.
Mejor desarrollo psicoafectivo del niflo. Disminucion de la mor-
bilidad infantil (MIR). Prevencién de aterosclerosis, hipertensién,
obesidad.

b. VENTAJAS PARA LA MADRE: Involucién uterina mas répida,
menor frecuencia de cdncer de mama, refraso de la ovulacién,
satisfaccion psicolégica, ventajos econémicas.

1.3. Contraindicaciones de la lactancia
materna

MIR 05 (8028): Mujer de 32 afios con antecedentes personales
de consumo de drogas via parenterol hasta hace 4 afos, que en
una analitica de control se objefiva amlmm_m_g_
virus C de lo hepatitis. Serologias para el virus B de la hepatitis y
para el VIH negativas. Pareja estable en la actualidad. 2Cudl de

Ios soguuentes medidas NO aconseiarfamos a ésta paciente?:
Vacunocién de la hepatitis A.

La lactancic materna.
No compomr ob'efos de oseo personol

~oN~

%

MIR 06 (8468): En relacién con la transmisién verfical del virus
de lo_inmunodeficiencia_humang (VIH) o portir de una madre
ofecta del sindrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA),
tcuéles la respuesta FALSA?:
Puede existir transmisién vertical antes, durante o después
del parto.
2. El porcentaje més alto de nifios infectodos por VIH adquiere
el virus durante el parto.
3. Lo terapia prenatol, intraparto y postnatal con zidovudina ha
disminuido la tasa de transmisién en el mundo desarrollado
bosfo menos del 8%

5. Un peso al nacer inferior @ 2.500 gramos aumenta al doble
la tasa de transmisién.

MIR 12 (9923): a leche humana es el alimento natural y apro-

piado durante el primer afio de vida. ¢Cuél de las siguientes

aseveraciones al respecto NO es cierta?:

1. La leche humana contiene anticuerpos baclerianos y viricos.

2. La lactoncia natural se asocia con mia menor incidencia de
clergia o intolerancia a la leche de vaca.

3. Estan bien reconocidas las ventajas psicolégicos de la lac-
tancia al pecho tanto para la madre como para el nifio.

4. misién de infecci r VIH
por la leche maternc.*

5. Lo leche humana contiene lactoferring. que fiene un efecto
inhibitorio en el crecimiento de E. coli.

1.4. Técnica de la lactancia materna

e Céncer materno.

o Formas graves y abiertas de tuberculosis, infeccién materna
por ViIH.
Drogadiccién o foma de determinados férmacos.
Galactosemia, clactosia, fenilcetonuria (lactoncia materna
parcial con controles periédicos de fenilalonina plasmética).

e Oiros enfermedades del recién nacido (ictericios groves,
malformaciones del tracto digestivo sin répida solucién).
Negativa materna (MIR).

TRAINDICACIONE A F
UNANIME: Infeccién estreptococica B neonatal (riesgo de
transmisién a la madre y produccién de mastitis bilateral
grave), enfermedades maternas infecciosas agudas (neumo-
nia, fiebre puerperal, fiebre tifoidea), enfermedades mater-
nas orgénicas graves (cardiopatia, nefropatia, anemia ...), fi-
brosis quitica de pancreas en madres homocigéticas (elevado
contenido de sodio de la leche), enfermedades neurolégicas
o psicélicas graves, viriasis (CMV (2 MIR), hepatitis C si lo
carga viral materna es elevada). La hepatitis B no se conside-
ra contraindicacion (MIR) (realizar profilaxis activa y pasiva).

e Cabergolina / bromocriptina para inhibir farmacolégicamen-
te la lactancia materna.

o ACTUALMENTE se aceptan como contreindicaciones absolu-
tas de lactancia materna: VIH, TBC, Galactosemia.

¢ Alimentocién precoz, ofreciendo el pecho en las 3 primeras
horas de vida, sin precipitarse a ofrecer biberén y procuran-
do el vaciamiento del pecho tras la toma.

¢ Durante el primer mes horario libre (pronto el lactante esta-
blece un horario cada 2-3 horas (MIR) que es el tiempo nor-
mal de vaciado del estémago del RN climentado con leche
materna); posteriormente tomas cada 3 horas, 6 veces al dio
con descanso nocturno de 6 horas.

e Ofrecer los dos pechos, 5-10 minutos por pecho (en los
primeros 5 minutos el lactante extrae practicamente toda la
leche). Comenzar por el Gltimo pecho que tomé la toma an-
ferior.

¢ El mejor medio para controlar lo correcla alimeniocién del
loctante alimentado al pecho es la medicién periddice de su
peso.

MIR 00 (6907): Los consejos de los profesionales para estimular
la lactancia materna deben ser claros, y bien documentados;
sefiale un

1. Contocto maternofilial mmedfafo después del parfo con
alimentacién por succién a demanda.

2. En la técnica de la toma es muy importante que se infroduz-
co en la boco del nifio no sélo el pezén sino parte de lo
areola.

3. No debe de utilizarse lo doble pesada para saber lo que
toma, ya que no crea més que confusién en las madres.

4. Lo ingurgitacién mamaria se resvelve con un amamanta-
miento correcto y con mucha frecuencio en las fomas.

5. Cuondo pasen 3 6 4 dias convendrio_estoblecer un horario
estricio de los tomas coda 3 6 4 horgs®.

DIATRIA



IV. LACTANCIA Y NUTRICION

MIR 13 (10178): Sefiale lo respuesta correcta en relacién o la lactancia materna:

Es importante que la madre desinfecte bien su pezén antes de iniciar cada foma.

La primera toma de lactancia materna no debe realizarse antes de las 6 horas de vida.
La lactancia materna precisa de un horario fijo y estricto: una toma cada 4 horas.

No debe dorse Iodoncuo materna después de los 12 meses de vudo

e

2. Lactancia artificial

2.1. Introduccién

Alimentacién del nifio durante el primer afio con una leche "heteréloga” (normalmente leche de vaca), a la que se realizo una serie de
modificaciones.

¢ La Academia Americana de Pediatria recomiendo una férmula Gnica para toda la loctancia (férmula unitaria).

* Lo Sociedad Europea de Gastroenterologia y Nutricion (ESPGAN) recomienda el empleo de una férmula de inicio para los 4-6
primeros meses de vida, y posteriormente una férmula de continuacién.

2.2. Caracteristicas de la leche de vaca

LECHE DE VACA LECHE MATERNA
o

CALORIAS 650 keal/l 700 keal/l
* 5 g/100ml (< lactosa) (MIR) * 7g/100 ml (90% lactosa) Afiadir lactosa (nunca
HIDRATOS DE * Sin oligosacéridos * Con oligosacéridos sacarosa, se puede
CARBONO (sin factor Bifidéfilo) {con factor Bifidéfilo) oﬁ)odir dextrinomoito-
sQ
* 4 /100 ml = 4 g/100 ml. Anadir:
¢ Coeficiente absorcién: 60%. » Coeficiente absorcién: 90% * Aceites vegetales
« T Acidos grasos cadena corta * Acidos grosescodenc-certe * Acido linoleico.
SAsAT * Acidos grasos cadena lorga: * Acidos grasos cadena largo:
ORASAS o T SATURADOS {Palmftico- ® SATURADOS (Palmitico-cis)
trans, miristico, estedrico)
o 4 INSATURADOS (MIR) o T INSATURADOS (oleico, linoleico...)
* Doble contidad de colesterol
*220/100 mi ¢ 1,2 /100 ml Desprofeinizar y ofia-
+ T Caseina 3 . dir suvero l4cteo (lac-
Albdmina 20 Albdming 60 toalbUmina), taurina,
Caseina 80 Caseino 40 carnitina, arginina y
Coagulo en grumos gruesos Coagula en grumos finos triptéfano.
PROTEINAS * Con B-lactoglobulina * Sin B-Lactoglobulina.
+ 4 cisting, taurina y triptéfano « T cistina, taurina y triptéfano
-1 Fenilalanina, tirosina, metioni-  « . Fenilalanina y tirosina
na y valing
* Nitrégeno no proteico 5% * Nitrégeno no profeico 25%
* Sin lactoferrina * Con lactoferrina
* 0,7 g/100 ml (MIR) *0,2 g/100 ml. {4 cantidad (especial-
*Ca 125 #2— Mdlo «Co 40 = 2—» Buena mente Na).
P 96 absorcién P 20 absorcién
(Tetania) (MIR)
« Fe ¥ (% absorcién = 30%) * Fe ¥ (% absorcién = 70%)
VITAMINAS Pobre en yiturpinos A, E, niacino y
vitamina C
. . » Suplementocién de tourina, cistina, carniting, arginina y
2.3. Férmulas infantiles Rhkns, come. e fcilie: R At de: oucheis
A. FORMULAS DE INICIO go8.
o. VALOR ENERGETICO: 64-72 Kcol/dL [carbohidratos 40%, ¢. HIDRATOS DE CARBONO:
; e Contenido de 5,4-8,2 g/dl (8-12 g/100 Kcal) o base prefe-
grasas 55% y proteinas 5%).
b. PROTEINAS: rentemente de lactoso (MlR). :

* Se recomiendo una concentracién algo superior a lo leche * En algunos férmulos se sustituye la lactosa por polimeros
matema (1,2-1,9 g/dL 6 1,8-2,8 g/100 Keal) por el menor de glucosa, _olmndén o d‘eadrmomolloso. Lo sacarosa en pe-
valor nutritivo de las proteinas de la leche de vaca. quefias canfidades fombién puede formor parte de las for-

¢ Para conseguir que la relacién caseina/proteinas del suero mlas (W), R . L

' sea igual o lo de la leche matema se afade suero lécteo, e Inclusién de oligosocéridos (oligofructosa e inulina).

é con lo que ademds se disminuye lo cantidad de fenilalani- d. GRASAS:

B na y firosina, muy abundantes en la caseina (MIR). . Co.nf:entrocsén entre 4,4-6 g/100 Kcal.

& o Adici6n de aceites vegetales (girasol, molz, ... nunca aceite



de coco), para:

s Aumentar los dcidos grasos mono (oleico) y poliinsatu-
rados (+ suplementos de vitamina E para evitar su toxi-
cidad).

Reducir el aporte de graso saturada y colesterol.

e Anadir écidos linoleico y a-linolénico (manteniendo una
relacidn linoleico / a-linolénico entre 5y 15).

e Adicién de Gcidos grasos poliinsaturados de cadena
larga {aroquidénico, docosohexaenoico, eicosapentae-
noico), al menos en las férmulas pare prematuros.

e. OTROS COMPONENTES:

e Reduccién de las sales minerales (cociente Ca/P adecuado).

* Lo suplementacién con Fe es opfativa (caso de que se reali-
ce debe constar en el envose).

e Concentracién de cobre, zinc y vitaminas en dosis superio-
res o la leche materno por su peor biodisponibilidad.

e Los férmules infontiles en polvo no son estériles; los reco-
mendaciones de la FAO esioblecen que el contenido
maéximo debe ser < 3 unidades formadoras de colonios/ G
de organismos coliformes.

A pesar de todas las modificaciones, la férmula de inicio difiere

de la leche matena (aporta proteinas heterélogas de menor

valor biolégico, no aporta factores inmunolégicos, las grasas se
aprovechan peor por su distinta composicién y por la ausencia
de lipasa ...).

B. FORMULAS DE CONTINUACION

Menos complejas que las férmulas de inicio, deben aportar los

requerimientos minimos de los nutrientes esenciales. A partir de

los 4-6 meses de vida la capacidad funcionel del oparoto diges-
tivo, la actividad enzimética y la funcién excretora renal presen-

ton una maduracién semejonte a lo del nifio mayor. También a

partir de esto edod se comienza con lo alimentacién comple-

mentaria.

e Energio 60-80 Kcal/L.

« Mantienen una relacién proteinas séricas/caseina similar a

la leche de vaca (80/20).

* Lo composicién de carbohidratos serd prioritariomente a
base de lactoso y dextrinomaltosa (lo sacarosa, fructosa o
miel seporadamente o en conjunto < 20% del toial de
hidratos de carbono).

e Obligatoriomente deben estar enriquecidas en hierro (2

MIR) (sales ferrosas).

Relacién Ca/P entre 1y 2.

C. FORMULAS UNITARIAS

La Asociacién Americana de Pediatria (AAP) recomienda el

uso de una Unica férmula para la alimentacién durante el

primer afio de vida.

e Lo diferencia fundamental, la AAP recomienda uno férmula
con una relacién caselna / seroproteinas de 40/60 para toda
la lactancia, mientras que la ESPGAN admite a partir de los
5 meses una férmulo de continuacién con una relacién co-
selna / seroproteinas de 80/20.

D. FORMULAS DE SEGUIMIENTO
Se trata de leche de vace a la que se le realizan las siguien-
tes modificaciones: reduccién del contenido proteico, modifi-
cacién del contenido graso mediante la sustitucién de grosa
lactea por grasa vegetal, afadiendo Gcidos grasos esencia-
les, disminucién del conilenido en sales minerales y enrique-
cimiento con hierro y vitaminas, especialmente liposolubles.

« Indicadas para la alimentocién del nifio entre 1-3 afios.

MIR 98 FAMILIA (5605): Es cierto que la leche materna, compa-
roda con la de voca contiene:

Més sales.

Menos fenilalenina®.

Més &cidos grasos de cadena corta.

Més calcio.

Menos nitrégeno no-proteico.

ket ol e

2.4. Técnica de la lactancia artificial

* Reconstitucién de la leche en polvo a una concentracién del
14% (MIR) (un cacito roso, 4'2-5 g, de leche en polvo por
cada 30 cc. de agua).

* Tomas cada 3-4 horas y durante la noche cuando el laciante
lo soligte.

© Curso Intensivo MIR Asturias

3. Lactancia mixta

3.1. Indicaciones

» Hipogalactia: indicacién principal (la hipogaloctia es la cau-
sa més frecuente invocado por las madres para recurrir a lo
lactancia artificial).

+ Tratamiento de la hipogalactia:

* Corregir errores de técnica (MIR).

¢ Poner al nifio durante 10 minutos en cada pecho cada 2
6 3 horas (MIR),

e Tratamiento farmacolégico duronte la primere semana
con sulpiride (MIR)

3.2. Métodos

A. COINCIDENTE

Método de eleccion, en la misma toma pecho y biberén.

B. INTERCALADO

En uno misma toma se comienza por el pecho, se sigue con
biberén y se finaliza de nuevo con el pecho.

C. ALTERNANTE

En una toma pecho y en la siguiente biberén, Riesgo de agalac-
fia.

D. ESPORADICO

Biber6n a las horos que por obligaciones maternas no es posible
dar de mamar.

<
E
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4. Alimentacién complementaria

4.1. Componentes

Leche 60% total colérico {>500 mi/dio)

Lactancia materna P

/3
Y 4

L. arfificial: F. odaptodas 5

%

F. continvacién

I T

1 L

T | B
0 1 2 3 4 5 é
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Zumos | (Maiz / Arroz)
Estrenidos Cer. Sin Gluten
(Sin azbear) = (Trigo, cebada, centeno, avena)
Cereales con gluten
L
(Conf. casera) | ;
Purbs de s |~ urts do semdors
— Carnes: ternero, pollo, pescado
l— Huevos, galletas, reposteria
LYogurt (sustituye toma) Kk I
Leche de vaca
5 TOMAS
2: Pecho o biberén 4 TOMAS
s & b 1: Puré de frute 2: Popilla de cereales
ol 2 - 2: Biberén con cereal 1: Puré de verduras con carmnes
sin gluten 5g/m 1: Puré de frutos
A. CEREALES: D. LEGUMBRES:

e Primer alimento que se introduce (oportan gran cantidad
de energio por unidad de volumen y son de facil asimila-
cién).

e B80% corbohidratos (almidén y polisacéridos), proteinos de
escaso valor biolégico (MIR) (excepto soja), contenido bajo
en grasas (aunque ricos en Gcidos grasos esenciales), mi-
nerales y vitaminas (tiamina).

Deben administrarse cereales hidrolizados.

» No se recomiendan cereales locteados ni cereales con fru-
fos o verduras.

* No deben ofadirse oditivos, soborizantes (vainilla) o espe-
santes (lecitina).

o Sin gluten: A partir del 42 mes. Arroz, maiz, topioca, so-
ja y mijo (MIR).
e Con gluten: Entre el 62 y 8% mes. Trigo, cebada, cente-

Evitar tanto la introduccion precoz (< 4 meses) como
tardia (= 7 meses) del gluten en la dieta. Introducir pe-
quefios contidodes de gluten de forma groduol mien-
tras en lactante tome pecho ya que esto podria reducir
el riesgo de enfermedad celiaca, diabetes mellitus fipo
1 y alergio al trigo.

B. VERDURAS:

o A partir del 6% mes.

« Aportan aguag, residuos (celulosa), vitaminas y minerales.

e Determinadas verduras (remolacho, espinacas, ocelgas,
coles) tianen gran capacidad para absorber fertilizantes (ni-
fritos) con el riesgo de metahemoglobinemia (2 MIR).

C. FRUTAS:

e A partir del 5% mes.

Aportan agua, carbohidrotos {sacarosa), vilaminas y mine-

B .
3 rales.
a

o Evitar frutas potencialmente alergénicas (fresa, melocotén).

e A portir de 12-18 meses.

¢ Proteinas (de mayor valor bioldgico que las de los cereales)
(MIR), hierro, vitaminas y fibra.

E. CARNE:

e A parlir del 62 mes, comenzando por pollo (posteriormente
ternera y cordero).

« Proteinos de alio poder biolégico, minerales {hierro) y vita-
minas del grupo B.

» El jugo de carne sélo aporta saber (sin valor nufritivo).

F. PESCADO:

* A parlir del 92 mes, comenzando por pescado blonco.

» Proteinos de alto poder biolégico, écidos grasos poliinsatu-
rados, vitaminas y minerales (fésforo).

G. HUEVOS:

* Yema al noveno mes y clara a partir del afio.

» Cocidos, 2-3 unidades / semana.

« Proteinas de olto poder biolégico, colesterol, Gcidos grasos
esenciales, vitominas y hierro.

H. LECHE DE YACA:

o A partir del afio de vida.

« No se deben ufilizor leches descremadas.
I. YOGUR:

e A parlir del 8% mes (algunos autores recomiendan esperar
al afio).

o Pobre en lactosa (por el paso a écido léctico), favorece la
absorcién de calcio, regenera la flora intestinal y produce
un transito digestivo rapido.

J. AGUA Y SAL:

e Con el inicio de alimentacién complementaria se debe ou-
mentar el aporte hidrico.

* No se debe afiadir sal a los alimentos (2hipertension en
edad adulic?).



4.2. Consideraciones generales

e La alimentacién complementaria no debe iniciorse antes de
los 4 meses ni después de los 6.

e Introduccién de los alimentos de forma individuclizada a
intervalos de 7-10 dias.

e A los 6 meses, la alimentacién complementaric no debe
proporcionar més del 50% de la ingesta energética.

* A pariir del afio de edad se debe suministrar al menos 500
cc/dia de leche.

4.3. Suplementos en el primer afio

5. Malnutricién

5.1. Clasificacién

A. CLASIFICACION ETIOLOGICA
¢ Malnutricién primaria o exégena (carencial): tipica de paises
en vias de desarrollo.
e  Malnutricién secunderia o enddgena (enfermedad subyacen-
te): prevalente en |os paises desarrollados.,
. CLASIFICACION WELLCOME

a. VITAMINA D: 400 Ul/dia (MIR). Actualmente no existe eviden-
cia cientifica para lo profiloxis generalizada.

b. HIERRQ: La AAP recomienda en el recién nacido a término un
suplemento oral de sulfato ferroso o partir del 42 mes de vida
(en el prematuro o portir del 22 mes) (MIR) @ una dosis de 2-3
mg/kg/dia.

¢. FLUOR: Debe administrarse a partir de los 6 meses de edad
cuando la concentracién del fiGor en el ogua de consumo sea
deficitaria (< 1 parte por millén) {3 MIR).

Ni r debajo : peso comprendido entre el 60-
80% del peso esperado para lo edad real, sin edema.

* Marasmo: nifios con un peso < 60% del esperado para su
edad, sin edema.

Kwashiorkor: nifios con un peso entre el 60-80% y edema.

Kwashiorkor-marésmico: nifios con un peso < 60% del espe-
rado para su edad y edema.

5.2. Diagnéstico diferencial entre Marasmo / Kwashiorkor

MARASMO

'MARASMO |
MALNUTRICION PROCTEICO-CALORICA
NO EDEMATOSA

SINTOMAS

EDAD DE INCIDENCIA < 1 afo (6-18 meses).

ADELGAZAMIENTO Muy intenso (Peso <60%) (MIR)

PEIESOI /m:ONPESO/TALlA LACION Disminvida

TEJIDO ADIPOSO Muy disminuido o cusente (2 MIR)

ATROFIA MUSCULAR Marcada (2 MIR)

EDEMAS No

AGUA CORPORAL TOTAL Aumentoda

AGUA EXTRACELULAR Ligeramente aumentada (MIR)

SODIO CORPORAL Ligeramente aumentado

POTASIO CORPORAL - Disminuido

MBTR, UMIr ‘SFNARmsm" PREALSUMBY, Normales (bajas en casos graves)

ANEMIA, DEFICIT VITAMINICO Ocasional

INSULINA Disminuida

TOLERANCIA A LA GLUCOSA Normel

CABELLO Ralo, frégil

PIEL Palidez. Eventual dermatitis del pafial

HIGADO Generalmente normal
Mucosa adelgozada, pero précticamente

BIOPSIAYEYURIAL normal con indice mitético 44

APETITO Conservado

RESPUESTA AL TRATAMIENTO Dificil

L. AULLO

KWASHIORKOR

KWASHIORKOR
O-CALORICA

MALNUTRICION PRC
EDEMATOSA
1-5 afos
Peso entre 60-80% (MIR)

Disminuida, normal o aumentada

Peco disminuido o conservado
Muy marcado
Si, a veces intensos (MIR)
Aumentada
Muy aumentada
Muy aumentado
Muy dismunuido

Disminuidas (MIR)

Frecuente (MIR)
Aumentada
Disminuida
Despigmentado, seco
Dermatosis pelagroide (MIR)
Hepatomegalio. Esteatosis (2 MIR)
Similor a celiaquio (atrofia subtotal de
vellosidades) con indice mitético discreta-
mente
Disminuido
Buena

=
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PEDIATRIA

IV. LACTANCIA Y NUTRICION

En nuestro medio la moalnutricién colérico-proteica (MCP) es
més frecuentemente secundaria a diferentes enfermedades
(tumores malignos, malabsorcién intestinal, enfermedad infla-
matoria infestinal, SIDA, insuficiencia renal crénica), caracteri-
zéndose generalmente por un déficit energético y proteico com-
binado (MIR).

MIR 97 (5240): En la malnutricién de tipo marasmo hay dismi-
n

El agua corporal total.

Los pli uténeos®.

La albdmine plasmética.

La proteina transportadora del retinol.

Lo transferrina.

5 3. Evaluacién del estado nutritivo

:

aawn =

A. INDICE DE GOMEZ (PESO/EDAD)

Se calcula:
P50 de peso para lo edad.........ccceevveares 100
Peso del nifio problema........cccccevciciinenns X

e Malnutricién de primer grado 75-85%

* Malnutricién de segundo grade  60-74%

e Moalnutricién de tercer grado < 60%

B. INDICE DE MASA CORPORAL (IMC) O INDICE DE QUETELET

Peso en kg/(estatura en m) ? (MIR).

C. EXPLORACION FISICA

e En los pedentes hospitalizados, el peso debe medirse di-
ariamente (MIR).

+ Lo mayoria del peso que se pierde en la inanicidén proviene
al principio del tejido adiposo, y después del catabolismo de
las proteinas hepdticas y de la musculatura esquelético; las
proteinas de otros drganos se respetan hasto que la consun-
cién es extrema,

e Los aumenios de peso répidos durante una hospitalizacién
rara vez se deben a incrementos de lo masa magra o grasa
(valorada midiendo con un compés el espesor del pliegue
cuténeo).

o El peso corporal absoluto y sus combios influyen en el pro-
néstico del paciente.

D. MARCADORES ANALITICOS

¢ Las determinaciones de loboratorio no proporcionan un
indice sensible del grado de nutricién porque las variaciones
en la concentracién de proteinas plasmdticas se producen en
fases tardias de la malnutricién (MIR). Por ofra parie, la con-
centracién de proteinas plasmdéficas puede alterarse intrinse-
comente por los mismos procesos patolégicos que ocasionan
a largo plazo un estado de malnutricién (MIR).

¢ Lo concentrocién de proteinas plasméticas puede servir para
evaluar la eficacia de las medidas terapéuticas.

o Niveles séricos de volina (mejor indicador del estodo nutri-
cional proteico), prealbumina (seguimiento a corto plazo -
vido media de 2-3 dios-) (MIR], albdmina sérica (seguimienio
a largo plazo —vida media de 20 dias-) (MIR), somatomedina
C, proteina transportadora del retinol, transferrina, IGF-1,
niveles plasméticos de cobre y zinc.

MIR 00 FAMIUA (67'| 7) En el seguimiento del estado nutricional
lo més imporionte es:

Medir semonalmeme la cifra de hemoglobina.

Medir semanalmente los niveles de vitamina B12 y écido

félico.

Medir semanalmente el indice creatinino-alfura.

Pesar diariomente ol paciente®.

Medir de forma regular los pliegues cuténeos y la circunfe-

rencia musculor del brazo.

| S

Lol o o

MIR 02 (7316): En relacién con la PrealbGming, seficle la res-

puesia correcta:

1. Es ung proteina visceral de vida media corta®.

2. Es una proteina visceral de cuya medida en sangre se reali-
za por radicinmunoensayo.

3. Permite evaluar el comportimento graso del organismo.

4. Es ofil para valorar la respuesta del soporte nutricional o

largo plozo.
5. No es més ofil como parémetro nutricional que la albUmina.

MIR 05 (8093): Lo vida media de lo alboming es de:
8 dias.

2 dias.
20 23
10 dias.
1 mes.

6. Obesidad

A. EPIDEMIOLOGIA

¢ La obesidad es la forma més comin de patologia de la nutri-
cién en los paises desarrollados.

e Lo causa més frecuente de obesidad en nuestro medio se
debe a sobrealimentacién (95%) (MIR).

0N

* Los nifios obesos de edades < 3 afios y cuyos padres no son
obesos, fienen un riesgo bajo de obesidad en la edad adulto.

* Los nifios escolares o adolescentes obesos tienen un riesgo
incrementcdo de obesidod en la edod adulta (MIR).

¢ A cualquier edad después de la pubertad, las mujeres tienen
m@s grasa que los varones.

B. CLINICA

* El nifo obeso generalmente tiene una tfalla > P50 y uno
maduracién ésea acelerada (MIR) (los obesos endégenos
suelen presentar una talla < PS y una maduracién ésea re-
trasadal.

e Lo adiposidad es generalizada con pseudoginecomastia y
enterramiento de los genitales externos en la grosa suprapi-
bica.

» Frecuentemente aparecen esirios cuténeas en abdomen y
térax, sobre todo durante la pubertad.

« Sindromes genéficos que cursan con obesidad, hipogona-
dismo y retraso mental: Prader-Willi, Lourence-Moon-Biedl,
Alstrom, Cohen y Carpenter.

C. COMPLICACIONES ASOCIADAS

o Crecimienlo: edad ésea adelantada (MIR), mayor estatura,
menarguia temprana (MIR), mayor frecuencio de ciclos irre-
gulares y anovulatorios y enticipacién de lo menopausia®.

* Respiratorio: apnea obstructiva del sueio, sindrome de Pic-
wick, infecciones, asma (£2).

e Cordiovascular: hipertensién arferial (3 MIR), hipertrofio
cardiaca, isquemia cardiaca* (2 MIR) y muerte sibito®.

SNC: pseudotumor cerebral (MIR).

Piel: ocantosis nigricans®, aumento de la turgencia y friabili-
dad de la piel (infecciones por hongos en pliegues cuténeos),
estasis venoso®,

e Onropedia: deslizamiento y aplanamiento de lo epiffisis
proximal del fémur (MIR), enfermedad de Blount (tibia vara),
pie plano, escoliosis, arfrosis® (MIR).

e Metabolismo: hiperinsulinismo (2 MIR) (resistencia a la insuli-
na), diabetes tipo 2 (3 MIR), hipertrigliceridemia e hipercoles-
terolemia (disminucién del HDL-colesterol y aumento del LDL
colesterol), hiperuricemia®*, esteatosis hepética®, colelitiosis (2
MIR), enfermedad del ovario poliquistico®.

e Tumores*: cncer de endometrio y de moma postmenopéusi-
¢o en mujeres, cncer de préstato en el vardn , y céncer co-
lorrectal en ambos sexos (2 MIR).

* Complicociones infrecuentes antes de la edad adulta.



¢ El aumento de la grasa depositada en el abdomen (fenctipo
androide) y las visceras guarda correlacién con los riesgos de
cardiopatia, diabetes mellitus, hipertensién arterial, colecis-
topatia y céncer de mama (MIR).

D. DIAGNOSTICO

e Sobrepeso: el IMC es 2 al percentil 85. Obesidad cuando el
IMC es = ol percentil 95, segin valor de referencia para
edad y sexo.

e Con objeto de precisar el grado de adiposidad en la época
prepuberal, el pliegue fricipital es el que tiene un mayor indi-
ce diferencial entre ambos sexos.

e Durante lo pubertad, son mas indicativos en las nifas los
pliegues subescapular y suprailiaco, mientras que en los ni-
fios sigue conservando su valor el pliegue fricipital.

MIR 95 (4299) Cuando explorarnos un n _m_gm es hobnuol

1 Aho modencm de mu:ropene

2. Telarquia precoz.
3. Menor estatura.
4

5. Disminucién de la masa musculor

Como consecuencia de la adiposidad troncular puede cparecer
adipomastia (no confundir con telarquic) y enterramiento de los
genitales externos masculinos en la grasa suprapibica (no con-
fundir con micropene).

MIR 97 (5354) De los que o conhnuoaén se mdnoun, seﬁole

1. Hipertension orfen'ol.

3. Colelitiasis.

4. Deslizamiento y oplanomiento de la epffisis proximal del
fémur.

5. Pseudotumor cerebral.

MIR 04 (7836): Con respecto a la gbesided, una de las siguien-
tes afirmaciones es INQQBEEQIA.

1. Es un foctor de riesgo cardiovascular,

2. Se osocoa frecvenfemenfe a diobetes hpo 2.

4. Se closifica baséndose en el Indice de masa corporol.
5. Lo medido del perimetro abdominal es una infervencién de
utilided para clasificar la obesidad.

MIR 05 (8203): Nifig de 2 afos con padres obesos que consulia
porque desde los 6 afios ha aumentado excesivomente de peso
aunque el aumento de talla ha sido importante, Refieren un
buen apetito y una ingesta consecuente de alimento y una ten-
dencia @ la inactividad. A la exploracién fisica los datos mas
relevantes con un Indice de Maso Corporgl de 158% con felor-

quio 2/4 biloteral ¥ un vello pubiano 3/6 con inicio de velio
axilor. Enumere los posibles diagnésticos y qué pruebas com-
M_g;solnator{a
Diagnéstico: Pubertad precoz idiopética. Soli-citoria una
determinacién de FSH y LH para distinguir si es central o pe-
2. Diognéstico: Pubertad precoz secundarioc o la obesidad.
Solicitaria FSH LH y 17 beta estradiol y si los valores son
olevodos umc»orfo hotomaonfo con ondrégenos

.cg@mxnlnmmg_lgs.é_mss::

4. Diagnéstico: Adelanto puberal y obesidod como problemas
independientes. Tras un estudio de la funcién tircidea y de
los niveles de FSH y LH, iniciaria tratamiento con progesté-
genos para retrasar la pubertad.

5. Diagnéstico: Obesidad, adelanto puberal, ambas por un
posible hipotiroidismo. Solicitaria FT4 y TSH y aunque los
valores fueran normales si la moduracién esquelética estd
otrasada iniciarfa tratamiento sustitutivo.

MIR 07 (8789): Lo abajo mencionado respecto a la Resistencia o

ln.lniul!nn es cierto, EXCEPTO:

1= 0o decreciendo en pai: i ye2
2. Esfo relacionada con la obesidad.

3. Se relaciona con niveles plasméticos bajos de adiponectina.
4, Hay hiperinsulinismo e hiperglucemia.

5. Se relaciona con la falta de ejercicio muscular.

MIR 12 (9921): En relocion al aumento de lo prevalencia de
sobrepeso y obesidad en la poblacién infantil, todas las siguien-
tes afirmaciones son ciertos EXCEPTO una:
1. La prevalencia es mayor en quienes foman un desayuno
escaso o lo omiten
La medicién de obesidod y sobrepeso se realiza mediante el
cbleulo del indice de masa corporal.
El bojo nivel educativo de los padres y las condiciones eco-
ndmicos negativas, se consideran factores de riesgo.
El empleo de los esténdares de crecimiento de lo Organiza-
cién Mundial de la Salud facilita la comparacién entre estu-
dios realizados en distintos paises.
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’%J'Er IV. LACTANCIA Y NUTRICION

1. LACTAN
» Proteinos:
+ Caseina/proteinas séricas = 40/60.
¢ Mejor digestién de la caseina al coagular en grumos finos.
« Abundaoncia en a-lactoalbdmine.
« Alto contenido en faurina importante para lo maduracién del S.N.C. y retino y para la absorcién infestinal de lipidos.
« Contenido elevado en triptéfano, fuente endégena de niacina (escasa en la leche materna).
+ Niveles bajos de fenilalanina y tirosina cuyo metabolismo estd limitado en el recién nacido.
* Presencia de nucledtidos que mejoran la absorcién del hierro, favorecen la maduracién intestinal y mejoran lo inmunidad.
9 atos de car eche materna es en forma de lactosa, disacérido formado por glucosa + galac-

e mate en forma de triglicéridos.
° Ausencuo de dudos grusos de codeno corta, escasa cantidod de écidos grasos de cadena media y abundoncic de dcidos gro-
sos de cadena larga, sobre todo insaturados (esenciales -linoleico, linolénico-).

Acido graso soturado més obundante, palmitico.

Carencia relativa de vitamina D.
Posible déficit de vitamina K en los primeros dias de vida.
. i li 5
Contenido relativamente bajo de calcio, pero con un coeficiente de absorcién éptimo (relacién Ca/P = 2,3).
« Contenido bajo en hierro, pero con un coeficiente de absorcién > 70%, lo que asegura hasta el 42-62 mes de lactancia ma-
terna exclusiva un ingreso suficiente para evitar ninguna carencia.
e Factores inmunolégicos: Inmunoglobulinas {IgA secretora que aclia localmente en la luz del tubo digestivo), lactoferring, lactope-

roxidasa, lisozima, proteinas fijadoras de vitamina B,,, factor "bifidégenc” (el principal factor se relaciona con el descenso del pH
a mvel del mteshno grueso) mocré‘ogos (células més abundantes en la leche materna), neutréfilos y linfocitos,

1 - el calo ene mas proteinas, colesterol, écidos grasos esenciales, minerales @ inmunoglobuli-
nos, y menos oulonos, grasas e hudrotos de carbono,

o CONTRAINDICACIONES DE LA LACTANCIA MATERNA: Cancer maoterno. Formas graves y abierlas de tuberculosis. Drogadiccién
o toma de determinados farmacos. Galactosemia, alactasia, fenilcetonuria (lactancia materna parcial con controles periédicos de
fenilalanina plesmética). Ictericias graves, malformaciones del tracto digestivo sin répida solucién. Negativa materna. Viriasis
(CMV, retrovirus HTLV-1 del linfoma-leucemia, VIH). La hepatifis B no se considera contraindicacién para la lactancia materna si
se realiza una adecuada profilaxis fmnte a la transmisién vertical del virus,

E

» Cabergolina o bromocriptina i lactancia
» TECNICA DE [A LACTANCIA MATERNA:
+ Alimentacién precoz en las 3 primeras horas de vida.
* Lactancia a demande (sin horario fijo).
o Se offeoen los 2 pechos, 5-10 minutos por pedmo, comenzondo por el Gltimo pecho que tomé en la tomo anterior.
o 0 e 3Ci 1A y .

)echo es lo medicién periddica de
supeso

2. LACTANCIA ARTIFICIAL

s Lo Socieded Europea de Gastroenterologia y Nutricién (ESPGAN) recomienda el empleo de una férmula de inicio para los 4-6
primeros meses de vido, y posteriormente una férmulc de continuacién.
. V, y
» Contenido en agua y calorfas similar a la leche materna.
Menor contenido de lactosa, no aporta oligosacarides (factor bifidégeno).
e Menor coeficiente de absorcién de los grasas, con abundancio de dcidos grosos de cadena corta y de Gcidos grasos de cade-
na larga scturados, y escasez de dcidos grasos de cadena larga insaturados.
* Mayor contenido de proteinas y sales minerales lo que supone una sobrecarga osmética rencl, con riesgo de deshidratacién
hipernatrémica.
* Caseina/proteinas séricas = 80/20. La caseina coagula en grumos gmosos (peor dngeshén)
* Aporte de B-lactoglobulina con alto poder alergénico (responsable d 505
vaca).
¢ Contenido elevado de fenilalanina y firosina.
+ Contenido elevado en calcio, pero relacién Ca/P # 2, lo que condiciona una pobre absorcién con tendencia o la tetania hipo-
calcémica.
« Escasa contidad y pobre absorcién del hierro lo que condiciona tendencia a lo anemia ferropénica.
«  FORMULAS DE INICIO: Portiendo de la leche de vaca y tomando como referencia la composicién de la leche materna, se realizan
las siguientes modificaciones:
* Se anade suero ldcteo para disminuir lo cantidad de fenilalanina y firosina.
e Suplementacién de taurina, carniting, crginina y triptéfano comeo aminodcidos libres.
¢ Se aumenta la cantidad de lactosa, sin ofiadir sacarosa.
¢ Se afiaden de aceites vegetales para aumentar los écidos grasos insaturados y reducir el cporte de grosa soturado y coleste-
rol.
¢ Se ofiaden écidos linoleico y a-linolénico, manteniendo una relacién linoleico/a-linolénico entre 5-15.
Suplementacnén optotwo con Fe.

de intolerancic a la leche de

PEDIATRIA

gnire 64-72 KCOVdL




¢ Menos elaboradas que las férmulas de inicio, aportan los requerimientos minimos de nufrientes esenciales.
* A partir de los 4-6 meses de vida, ya que la capacidad funcional del cparato digestivo, la actividod enzimética y la funcién
excretora renal presentan una maduracién semejante a la del nifio mayor.
¢ Lo suplementacién con Fe es las férmulos de continuacién es obligatoria.
: Férmula dnica para la alimentacién durante el primer afio de vida.
LECHES DE SEGUIMIENTO: Indicadas para la alimentacién del nifio enfre 1-3 ofios.
Las férmulas infantiles se reconstituyen @ una concentracién del 14%.

3. LACTANCIA MIXTA

_M&_mimm_da.mmgp_mm la hlpogalocho

3 ) S : ifici la hipogalactia.
&_ﬂmmm&_mmm_mw oorregw errores de técnica, odmmustror a la madre férmacos hiperprolactemiantes
(sulpiride, dorpromono, TRH ), aumenior la ingesta de liquidos en la dieta materna, cumentar la frecuencia de las tomas.

: e laciancic 8s el coincidente, en la misma toma pecho + biberén de ayuda.

porque tronsformon la hemoglobina en metahemoglobina.
X . on la administracién precoz de alimentos ricos en sacarosa ,

gién de ﬂOOr en elogua de CONSUMO seq <o l pone por rmllén

5. MALNUTRICION

MARASMO:
s <1 afio.
El dato més caracteritico es el intenso adelgazomiento (peso < 60% del peso ideal), con un tejido adiposo muy disminuido o
ausente.
Ausencia de edemas, higado normal.
Apetito conservado, dificil respuesta al tratamiento.
KWASHIOKOR:
¢ 1-4 ofios.
¢ El peso al diagnéstico se encuentra entre el 60-80% del peso ideal.
« Es corqcteritico la ofrofia muscular marcada con hipoalbuminemia, edemas, anemia macrocitica y dermatitis pelagroide.
.
.

Hepatomegalia por esteatosis.
Apeﬁ'o disminuido meior respuedo al fro'omiento

molignos, molobsoraén intestinal, enfermedod mﬂomotono mhshnol SIDA, msuﬁooncuo renal crénica), caracterizéndose gene-

l un déficit energético y proteico combinado.
mwm: Peso en kg/(estatura en m)?,
! I I !i I' : %y

En Ios pocienfes hospi}olizodos

i g . ensib de ricién porque las variaciones en la con-
oonfrocuén de proh(nos plosmahoos se producen en foses k:rdfcs de la molnutnc'én Por otra parte, la concentracién de profeinas
plosmaﬂcos puede alterarse intrinsecamente por los mismos procesos patolégicos que ocasionan a largo plazo un estado de mal-

: : ir para evaluor lo eficacia de las medidas terapéuticas: niveles de valina
MEO), pneolbummo (¢til pora el seguimiento a corto plazo), albémina (seguimiento a

SIDAD

Q_&md_u_mmn (‘ en 'o odcd odU"O)
Crecimiento: edad 6sea acelerada, mayor estatura, menarquia temprana.
Cardiovascular: hipertensién arterial, isquemio cardiaca®.
Metgbolismo: hiperinsulinismo (resistencia a la insulina), diabetes tipo 2, hiperirigliceridemia e hipercolesterolemia, hiperuri-
cemia®, estectosis hepética®, colelitiasis, enfermedad del ovario poliquistico®.

* Oropedig: deslizomiento y aplanamiento de la eplfisis proximal del fémur, enfermedad de Blount, pie plano, escoliosis, artro-
sis*,
SNC: pseudotumor cerebri.
Piel: acantosis nigricans®, estasis venoso®.
Tumores: céncer de endometrio y de mamo postmenopéusico en mujeres, cdncer de préstata en el vardn y céncer colorrectal
en ambos sexos.

El oumento de la grasa depositada en el abdomen (fenotipo androide) y las visceros guarda correlacién con los riesgos de cardio-

patia, diabetes mellitus, hipertensién arterial, colecistopatia y cdncer de mama.

2
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- Radiologia: Crecimiento de cavidades derechas y aumento de la vascularizacién pulmonar (*danzo hilior* en lo rodioscopia)
- EKG: Eje QRS derecho, rsR’ en precordioles derechas.
- Ecocardiografia: Movimiento paradéjico del tabique interventricular (CIA omplia).

- Tratomiento: Quirirgico, tras el primer ofio de vida y antes de iniciarse el periodo escolar, en todos los pocientes sintométicos
con Qp/QS de al menos 2:1. Inoperable cuando existe hipertensién pulmonar a nivel superior de la tensién sistémica.

- Cursa con: cianosis, acropaquias, disneo, soplo cardiaco y corazén pequeito. No cursa con hipertensién pulmonor. Es lo cardio-
patia cionégena mas frecuente excluyendo el periodo neonatal. (SMIR)

1. Soplo cardiaco

Los soplos diastélicos por definicién se consideran patolégicos.
1.1. Soplo inocente

e Presenies en més del 30% de la poblacién infantil (habi-
tualmente entre 3-7 ofios); su incidencia baja en la puber-
tod.

e Soplo sistélico I-ll/VlI en borde esternal izquierdo medio-
bajo, no irradiado, vibratorio 0 musical, méximo en la me-
sosistole.

e Se oye mejor en decibito supino, se atenGa en posicién
sentada y aumento en cualquier circunstancio que incre-
mente el gasio cordioco (fiebre, ejercicio, anemia); puede
desaparecer en bipedestacién.

1.2. Murmullo venoso

El més frecuente de los soplos continuos.

e Se ausculia en foso supracloviculor derecha e infraclavicu-
lar.

« Es confinuo, intensificéndose en lo didstole, de tono ruidoso
(zumbido) e intensidad variable (I-VI/VI).

» Se oye mejor sentado, y se atenic o desaparece en decibi-
1o, comprimiendo lo vena yugular inferna o extendiendo el
cuello.

2. Cardiopatias congénitas

2.1. Introduccién

A. INCIDENCIA

e 0'5-0'8% de los recién nacidos vivos.

® Mas frecuentes en prematuros.

* La cordiopatia congénita es la causa principal de muerte en
los nifios con malformaciones congénitas.

s CIV cardiopatia congénite diagnosticada més frecuente-

mente en < 15 aios; ClA en > 15 afios.

. ETIOLOGIA

e Combinacién de factores ambientales (rubéola, teratége-
nos...) y genéticos (patrén hereditario poligénico).

o Ciertas anomalios cromosémicas se asocian con cardiopa-
tias congénitas.

e Riesgo de presentar cardiopotia congénita:

e 2-6% para el hermano de un nifio con cardiopatia con-
génita (incidencia similar para recién nacidos de madres
con cardiopatia).

e 20-30% para el tercer hermano, cuando los dos prime-
ros tienen cardiopatia congénita.

C. CLASIFICACION
0. CARDIOPATIAS CON CORTOCIRCUITO IZQUIERDA-
DERECHA (ACIANOGENAS):

........................................... 28'3%

. CIA / Canal atrioventriculor ...... 10°3%

¢ Persistencia del ductus ................. 9°'8%
b. CARDIOPATIAS CON CORTOCIRCUITO DERECHA-
IZQUIERDA (CIANOGENAS):

» Tetrclogia de Fallot .......ccccvcunnnene 9°7% (MIR)

» Transposicién grondes arterias .... 4°9%
¢. CARDIOPATIAS CON ESTENOSIS:

o Estencsis pulmonar .......cccocueriennns ?2°9%

o Estenosis 00rICa ...ovveirniininvisnirnnn 7°1%

e Coartacién de aorta ......cccccvvnvnnnes 51%

No se incluyen en esta clasificacién la persistencio del ductus en
prematuros, lo vélvula Gorica bicispide y el prolapso de la
vélvula mitral.

VASCULARIZACION PULMONAR

t NORMAL {

tvD » C.ILA. O secundum * Estenosis pulmonar * Tetralogia Fallot

* CoAo preductal

* T.G.V.

* V.I. hipoplésico
v * Ductus * Fibroelastosis * Atresia fricispide

* CoAo postductal

* C.LV.
Tvoyv ¢ C.LA. O primum

* CAV.

PEDIATRIA
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| PEDIATRIA

CARDIOPATIAS QUE DEBUTAN EN EL PERIODO NEONATAL CON CIANOSIS

Cianosis

l

Con cardiomegalia

l |

Flujo Flujo
Pulmonar T Pulmonar
T.G.V. (MIR) Atresia pulmonar

R.V.PA.T. (MIR) Anomalia de ebstein

T.G.V.= Transposicién de grandes vasos
R.V.P.A.T.= Retomo venoso pulmonar anémalo total

CARDIOPATIAS QUE DEBUT. N RIODO NE \

CON INSUFICIENCIA CARDIACA:

* Al nacimienio: Ventriculo izquierdo hipoplésico.

e« 2° semanc de vida: Estenosis aériica severo, coartacién
adrtica preducial.

o 3°.4° semana de vida: Defecto de cojines endocérdicos,
CIV de gran tamaiio.

MIR 98 FAMILIA (5476): 2Cuél de los siguientes cardiopatias
congénitas se ccompaiia de cignosis central y aumento del flujo
arerial pulmonar?:

1. Comumcactén interauriculor.
2. D 1 .
3. Estenosis pulmonar.

4. Tetralogia de Fallot.

5. Coartacién de gorta.

MIR 02 (7418): Recién nacido, sin soplos, con cianosis que no

msmquasmm El diagnéstico es:
Sindrome Aspirocién Meconiol.

Conducto Arterioso Persistente.
T icién d nd
Hemorragia Infracraneal.
Coorlacién de corta.

DawN

MIR 11 (9663): Para confirmar la sospecha clinica de cardiopa-

tia congénita en un nifio, usted solicitaria:

1. La realizacién de una TC o RM.

2. Basta con la anamnesis y exploracién clinica.

3. Es necesario realizar un ECG de 24 horas (Holter).

4. Requiere un cateterismo cardioco y la angio-grafia son
imprescindibles.

5. ; i a 8

2.2. Comunicacién interventricular (C.1.V.)

A. INCIDENCIA
Cardiopatia congénita mas frecuente.
Més frecuente en los nifios.
Enfermedad de Laubry: CIV + Insuficiencia aértica.
TIPOS
. ALTA O MEMBRANOSA: 80%.
b. BAJA O MUSCULAR: Enfermedad de Roger. Més leve.
C. FISIOPATOLOGIA
V.I. & V.D.® Sobrecarga del V.D. = Plétora pulmonar = 4
de la Al y del V.I.

O me o

|

Sin cardiomegalia

1

Flujo
Pulmonar

|

Atresia pulmonar + CIV

Atresia tricUspide

Las cardiopatias con shunt
izquierda-derecha, cursan
con hipertensién

En los primeros dias de vida este cortocircuito puede ser mini-
mo por aumento de las presiones en el lado derecho.
D. CLINICA _
a CIV PEQUENA o RESTRICTIVA:
e Habitualmente < 0’5 cm?.
e 30-50% cierre espontGneo durante el primer afio de vida
(sobre todo las musculares).
* Asintométicos.
b. CIV GRANDES o NO RESTRICTIVAS:
« Habitualmente > 1 cm?.
¢ Manifestaciones dlinicas secundarias a la sobrecarga del
circuito pulmonar (disnea de esfuerzo, mayor propensién
a las infecciones bronquiales de repeticién, fallo para me-
drar...). Desarrollo progresivo de hipertensién pulmonar
(MIR) y finalmente insuficiencio cardiaca congestiva.



E. AUSCULTACION

© Curso Insentivo MIR Asnarins

M1 T A2 P2

Soplo pansistlico en parte inferior del borde esternal iz-
quierdo (3 MIR), acompaiado de frémito a la palpacién.
Soplo profosistélico en la CIV pequeiia muscular (MIR) (la
contraccién ventriculor cierra el orificio, desapareciendo el
soplo).

Desdoblamiento variable del segundo ruido (por refraso en
el cierre de la pulmonor).

Soplo mesodiostélico por hiperaflujo a través de lo miiral
(en comunicacicnes grandes con flujo pulmonar (Qp) / flujo
sistémico (Qs) > 2:1).

SOPLO PANSISTOLICO

- COMUNICACION INTERVENTRICULAR
- INSUFICIENCIA MITRAL
- INSUFICIENCIA TRICUSPIDE

F. RADIOLOGIA

Normal en la C.L.V. pequefia.

Cordiomegalio (MIR) con prominencic de ambos ventricu-
los, y de lo auricula izquierda.

Signos de hiperaflujo pulmonar (prominencia de arferia
pulmonar) (MIR).

G. ECOCARDIOGRAFIA

e El ecocardiograma bidimensional muestra la localizacién y
el tamafio de la comunicacién,

* La ecografia Doppler permite valorar el gradiente de pre-
sién o fravés del cortocircuito.

H. CATETERISMO CARDIACO

Indicado cuando la evaluacion clinica exhaustiva no permita

determinar el tamafio del corfocircuito, cuando los estudios de

imagen/ECG no coincidan con los hollazgos clinicos © cuando
se sospeche enfermedad vascular pulmonar.

I. TRATAMIENTO

e No se recomiendo el cierre quirirgico de la CIV pequefia,
aislada y sin repercusién hemodinédmica.

* En los loctantes con CIV grandes, el tratamiente médico
debe controlar la insuficiencia cardiaca y prevenir el desa-
rrollo de enfermedad vascular pulmonar. Se indica cirugia
en:

» Pacientes de cualquier edad con corfocircuitos grandes
cuando los sintomas clinicos y el fallo de medro no se
controlan con fratemiento médico.

* Lociantes de 6-12 meses con defectos grandes asocia-
dos a hipertensién pulmonar aunque los sintomas res-
pondan a la adminisiracién de farmacos.

* Pacientes > 24 meses con un cociente Qp / Qs > 2:1.

¢ Lo enfermedad voscular pulmonar grave constituye una
contraindicacién para el cierre quirirgico de la CIV.
Excelente pronéstico a largo plazo tras la cirugia.

NO Profilaxis de la endocarditis bacteriana (MIR) (oparece

en menos del 1% de los casos).. Hasta hace muy pocos

afios, si que se administraba profilaxis en situaciones de
riesgo (por ello, encontrareis preguntas antiguas respecto a
este concepto)

B2 repeMIR

El soplo ponsistdlico es tpico de la CIV. (3+)

MIR 00 (6897): Nifio de tres meses, gsintomético y con byen
desarrollo ponderoestatural. Se le ausculto un soplo protosistéd-
lico, suave, de alta frecuencio en el borde esternal izquierdo
baio, el segundo ruido es normal, lo Rx de térox y el ECG son
normales. El di i | i6n I son:

1. Comunicacién interauriculor pequena, cierre esponténeo.
2. Estenosis pulmonar leve, progresiva.

3. Comunicacién interventricular pequefio y resirictiva, cierre
4. Soplo inocente, desaparicién.

5. Tetralogia de Fallot, progresiva.

MIR 01 (7232): 2En cuél de las siguientes cardiopatias congéni-
fas podremos auscultar un soplo pansistélico de glta frecyen-

cia?
1. Comunicacién interauricular tipo ostium secundum.
3. Tetralogia de Fallot.

4. Duclus arterioso persistente.

5. Coartacién de aorta.

2.3. Persistencia del conducto arterioso
(P.D.A.)

A. INCIDENCIA
*  Més frecuente en el sexo femenino (2:1).
¢ Coardiopatio asocioda mds frecuentemente con lo rubéola
congénita (MIR).
Asociada con recién necidos a grandes alfitudes.
a. P.D.A. EN EL PREMATURO:
e Practicomente todos los prematuros de menos de 1.750
presentan P.D.A en las primeras 24 horas de vida.
* Lo P.D.A. es mas grove en prematuros con distress res-
piratorio (E.M.H.) (MIR).
» Las manifestaciones dlinicas suelen oparecer entre el 42
y 52 dia de vido.

£
:



V. CARDIOLOGIA

82 repeMR

RN PREMATURO
- ENF. DE MEMBRANA HIALINA
- ENTEROCOLITIS NECROTIZANTE \
- HEMORRAGIA INTRA-PERIVENTRICULAR
- DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE

B. FISIOPATOLOGIA

En el recién nacido prematuro el ducus se cerrard esponta-
neamente en la moyoria de los casos durante los primeras
semanas o el primer mes de vida; en un recién nacido o térmi-
no rara vez cierra de forma esponténea.

© Curso Intensivo MIR Asturias

C. CLINICA

a. P.D.A. PEQUENO: Asintomético.

b. P.D.A. AMPLIO: Desarrollo de hipertensién pulmonar e
insuficiencia cordiaca congestiva.

COMPLICACIONES: Endarteritis infecciosa, embolismo pulmo-
nar y sistémico, dilatocién aneurismética de la arteria pulmonar
o del ductus, calcificacién del ductus.

D. AUSCULTACION

12R 2¢°R

e Soplo "en maquinaria o de Gibson:
¢ Sistélico y diastélico (MIR) (con el desarrollo de hiperten-
sién pulmonar disminuye el componente diastélico).
« Epicentro en 292 espacio intercostal izquierdo, irrodia a
clavicula izquierda.
¢ Soplo mesodiastélico mitral en pacientes con gran cortocir-
cuito izquierdo-derecha.
e Presién del pulso amplia (pulso "saltén’) (MIR).

Incisura dicrota

PARS

Anacrélico Onda dicrota

DI SN ARPTERIAI NIMPAAAL

E. RADIOLOGIA

Cardiomegalia (MIR) por aumento del V1. (hipertrofia biventri-

cular en P.AD. amplios) y signos de hiperafiujo pulmonar

(MIR).

F. CATETERISMO CARDIACO

¢ En la mayoria de pacientes el cuadro clinico es lo bastante
claro para estoblecer un diognéstico exacto con méiodos
incruentos (ecocardiografia).

o El coteterismo cardiaco esté indicado en pacientes con
hallozgos ofipicos o en los que se sospechan lesiones cor-
diocos asociados.

G. TRATAMIENTO

a. TRATAMIENTO MEDICO:

¢ Prostoglandina E, pare mantener abierto el ductus. Indo-
metacina / lbuprofenc para cerrarlo (contraindiceda si al-
teraciones de la coagulacién).

o El tratamiento prenatal con corticoides disminuye la inci-
dencia de ducius (MIR).

b. TRATAMIENTO QUIRURGICO: Ligadura y seccién del ductus

o cierre mediante catéter.

e Siinsuficiencia cardioca, cierre inmediato.

e En pacientes asintomdticos, preferentemente antes del
afto de vida.

e Controindicado si sindrome de Eisenmenger. Lo hiperten-
sién pulmonar no representa una contraindicacién para la
cirugla @ ninguna edad, siempre y cuando se demuestre
en el cateterismo que la direccién del cortocircuito sigue
siendo izquierda derecha, y que no exista una vosculopa-
tia pulmonar grave.

MlR 03 (7681) um.dumm wmoméhco. con gnte-

ndg_d Pmenh un buen csfodo genero! y de daorrollo ponde-
roestatural, fiene pulsos arterioles cumentados y se le ausculia
un soplo continuo en regién subclavicular izquierda. ¢Cuél es,
de los siguientes, el diagnéstico mas probable?:

1. Comunicacién interventricular,

2. Tetrologio de Fallot.

3. Condudo arterioso persistente®.

4. Comunicacién interauricular,

5. Coartecién de aoria.

2.4. Comunicacién inferauricular (C.LA)

A. INTRODUCCION
a. INCIDENCIA: Cardiopatia congénita diagnosticada més
frecuentemente en el adulfo (MIR).
b. TIPOS:
o Canal aurfculo-ventricular comin, cardiopatic més fre-
cuentemente asociada con el sindrome de Down (MIR).
¢ La presencia de un agujero oval permeable (AOP) aislado
con incompetencia valvular representa un dato ecocar-
diogréfico comin durante la lactancia y carece de signifi-
cado hemodinamico (MIR), por lo que no se considera
una CIA. El AOP no requiere tfratamiento quirdrgico, pero
es un factor de riesgo de embolias sistémicas paradéjicas
(de derecha a izquierda).



Defectos del seno venoso
Frecuentemente asociado con desembocadura
andmala de 1 o 2 venas pulmonores

(/
,‘\ N

Defecto de cojines endocérdicos
- Ostium primum
- Canal atrioventricular comin

c. ASOCIACIONES:
o SINDROME DE LUTEMBACHER: C.1.A. + Estenosis mitral.
» SINDROME DE MORGAGNI: C.I.A. + Estenosis pulmo-

nar.

« SIN HOLT-ORAM DIO-DIGITAL): C.1A. +
Malformaciones esqueléticas en miembro superior {age-
nesia del pulgar, hipoplasia de radio...). Herencia AD.

B. C.ILA. TIPO OSTIUM SECUNDUM

a. INCIDENCIA: C.L.A. mds frecuente. Mds frecuente en el sexo
femenino (3:1).

b. FISIOPATOLOGIA: Sobrecaorga de volumen del corozén
derecho, con ventriculo izquierdo normal (2 MIR). Dilatacién de

lo arteria pulmonar,

© Curso Ineesive MIR Assaries

c. CLINICA:

¢ Generalmente asintomdtica durante la edad pediétrica (4
MIR).
Rara vez evoluciona hacia un sindrome de Eisenmenger.
En edad odulta (32 década o después), disneq, intoleran-
da ol esfuerzo, palpitaciones (arrtitmias auriculares)... Los
sintomas pueden debutar en situacién de sobrecarga de
volumen (embarozo).

¢ Endocarditis infecciosa muy poco frecuente (4 MIR).

Miocardiopatia
hipertréfica

Coarlacién aértica

Comunicacién

interauriculor / o
(7«8 Estenosis mitral

©Curso bakemsivo MIR Asswrin

d. AUSCULTACION:

B Curse Intersive MIR Asturies

Hipertensién pulmonar

1 ‘ Iﬂia

1
%R A2 P2

e Desdoblamiento fijo del segundo ruido (6 MIR), por au-
mento del volumen diastélico en el ventriculo derecho con
tiempo de eyeccién prolongade.

« Soplo sistélico eyectivo pulmonar (4 MIR) en la parte me-
dia y superior del borde esternal izquierdo.

e Soplo diastélico precoz por hiperafiujo a través de la tri-
cUspide, que suele indicar una relacién Qp / Qs de al
menos 2:1. é

¢ Con el desarrollo de hipertensién pulmonar:

* Disminucién en la amplitud del desdoblamiento del E
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segundo ruido (MIR).

» Soplo diastélico de regurgitacién pulmonar en borde

esternal izquierdo (soplo de Graham Steell) (MIR).
e. RADIOLOGIA:

e Crecimiento de cavidodes derechas (4 MIR) y aumento de
la vascularizacién pulmonar (5 MIR) (‘danza hiliar” en la

radioscopia) (MIR).
¢ V.l normal y aorla pequedia.

f. ELECTROCARDIOGRAMA:

* Eje desviado a la derecha (MIR).

e Bloqueo de rama derecha (rsR’ en precordiales derechas)
(6 MIR).

g- ECOGRAFIA: Movimiento paradéijico del tabique interventri-
cular en las comunicaciones amplios {(hacio delante duronte la
sistole).

h. CATETERISMO: No se precisa si exploracién fisica, radiolo-
gia, ECG y ECO coracteristicos. Indicado si se sospecho enfer-
medad vascular pulmonar o lesién asociada,

i. TRATAMIENTO:

¢ Cirugia o cierre mediante dispositivos liberados por caté-
ter, en todos los pacientes sinfomdticos con un cociente
Qp/Qs de al menos 2:1 (2 MIR). El momento de la cirugio
programada suele establecerse tras el primer afio de vida
y antes de inicior el periodo escolar.

* En los pacientes con CIA tipo ostium secundum pequenas,
con corfocircuito minimo, existe consenso en que el cierre
Nno es Preciso.

e Es preferible realizar la cirugia durante la infancia ya que
la morbilidad y lo mortalidad quirirgicas aumentan de
modo significativo con la edad odulta, al igual que el
riesgo de arritmia a largo plozo. Los resultados postope-
ratorios en nifios con grandes corfocircuitos son excelen-
tes.

e Es inoperable cuando existe hipertensién pulmonar a nivel
superior de lo tension sistémica (MIR).

@ repeMIR

lo edad pediétrica y tiene un riesgo muy bajo de endocarditis
infecciosa. (4+)

@ repeMIR

La radiclogia de la CIA fipo ostium secundum presenta creci-
miento de cavidodes derechas y aumento de la vascularizacidn
pulmonar. (5+)

La CIA fipo ostium secundum se mantiene asinfomdtica durante

B8 repeMIR

El desdoblamiento fijo del segundo ruido es caracteristico de la
CIA fipo ostium secundum. En el EKG es frecuente el bloqueo
de rama derecha. (6+)

MIR 96 (4682): Una comunicacién interauricular es inoperable:
Por encima de los 5 afios de edad.
2. Cuando existe sobrecarga de volumen del ventriculo dere-

cho.

Cuando existe insuficiencio tricispide asociada.

Cuando se asocia a drenaje venoso pulmonar anémalo
parcial.

Ciscndo sains hi it sl ivel ek
TA sistémica®.

MIR 99 (6258): En una revisibn médico reclizada a un nifo de
3 ofos se descubre una comunicacién interauriculor (CIA) tipo
ostium secundym, Se cvantifica el shunt izquierda-derecha que
resulto ser de 1.2 a 1. La TA es normal. ¢Cudl de las siguientes
oﬁrmacuones, respecto ¢ lo cirugio, es CORRECTAZ:

Esté indicado siempre en la CIA.

No esté indicade por tratarse de un tipo de defecto que no
llega a producir nunca hipertensién pulmonar.

Ll I ()

N W

ra ver si ta®.
No esté indicada mientras el shunt no sea de grado 3 o 1.
La indicacién se basa en el aumento notable de la presion
en arferia pulmonar.

s W N

MIR 00 FAMILIA (6511): A una mujer de 53 aiios, asintométi-
ca, se le realiza una radiografia de térax por haber sido diog-
nosticado su marido de tuberculosis pulmonar y tener Mantoux
de 17 mm. Lo radiografioc muestra cardiomegalio con dilata-

i | ma

mmjg_ En Io ouscultacién cardiaca se encuentra un soplo
blomi fij

sk].munmmg El &mwwg.

cha con patrén rSr en precordigles derechas. Indique entre los

siguientes, el diagnéstico més probable:

omunicocién interautri r*.

2. Estenosis mitral.

3. Hipertensién pulmonar primaria.

4. Pericarditis tuberculosa,

5. Estenosis pulmonar congénita.

MIR 00 (6768): ¢Cudl de los siguientes respuestas sobre la

ggmgmggén interauricular es CORRECTA?Z:
La comunicacién interauriculor més frecuente es el defecto
tipo Ostium Primum.

2. Un eje de la p desviado a la izquierda es frecuente en el
defecto fipo Ostium Primum.

3. En el ECG se detecta tipicamente hiperirofia ventricular
izquierda por la sobrecorga del volumen.

4. El desdoblamiento fijo del primer tono es tipico de esta
enfermedad.

-k r rafia de térax m o signos d
nar®.

létora pulmo-

MIR 09 (9230): Una nifia de 12 afos en un estudio cardiolégi-

co previo a ser federada para jugar al baloncesto es diognosti-

cada de comunicacién inferauricular. Indique la respuesta

correcta:

1. Eltrotamiento correcior es Gnicamente quirdrgico.

2. Preciso profilaxis de la endocarditis bacteriana en las situa-
ciones de riesgo.

3. Para su diagnéstico es imprescindible la realizacién de un
cotetensmo cardiaco.

4 |Im i i hi nsié

ulmonar, arritmi l r
Es mas frecuente en el sexo masculino.

iencia card
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MIR 12 (9922): A un adolescente osintomético se le practica un
ECG que muestra ritmo sinusal y bloqueo de roma derecha. En
la exploracién fisica se ausculia un segundo ruido desdoblado y
en la radiografia de térax se objetiva un arco pulmonar promi-
nente, ¢Cudl seria su sospecha diagnéstica?:

1. Tetrologia de Fallot.

2. Estenosis pulmonar.

3. Comunicacién interguricular.”

4. Persistencia de ductus arterial.

5. Comunicacién inferventricular.

MIR 13 (10024): Pregunta vinculada a la imagen n®13. Nino
de 12 ofios que ocude o consulta de Pediatric de Atencién
Primaria por cuadro de fiebre, vémitos, dolor abdominal y
diarrea. En lo ausculiacién cardiopulmonar presenta soplo
sistélico eyectivo IVl en foco pulmonar con segundo ruido
desdoblado fijo, siendo el resto de la exploracién fisica normal.
Pora la voloracién del soplo el pediatra le realiza un ECG que
se muestra a continuacién. En relacién con la inferpretacién del
mismo, indique a continuacién la respuesta correcta:

Imagen 13
1. Esun ECG normal.
2. Presenta un bloqueo auriculoventricular de primer grado
como Unica alteracién,
3. Presento un e|e del QRS exiremo uzqmerdo
4 e de !
5. Hay signos claros de hipertrofia ventricular izquierda.

2.5. Sindrome de Eisenmenger

MIR 13 (10025): Pregunta vinculoda a la imagen n°13. 2Cudl

seria la sospecho del pedictra y que otras pruebas complemen-

farias se le reclizarian para confirmarlo?

1. Sospecharia un soplo inocente y no le harfa més pruebas.

2. Dado que presenta un hemibloqueo onterior izquierdo
podria tratarse de un canal auriculoventricular parcial (CIA
ostium primun y cleft mitral) por lo que se le realizarian
uno Rx térax y un ecocardiograma.

3. ta un ej R ria

u icacién i icular ti i
lizari I -
ra %

4. Serla preciso plontear la implantacién de un marcapaso.

5. Como existen datos de hipertrofic ventriculo izquierdo le
realizeria estudio familior pare descartar miocardiopatia
hipertréfico

CARDIOLOGIA:

MIR 13 (10063): Mujer de 45 afios, con antecedentes de soplo
cardiaco detectado en edad pedidtrica. Ingresa en el Servicio
de Urgencias por cuadro de palpitaciones, cansancio fécil y
edemos maleolores. Lo exploracién fisica pone de manifiesto
ausencia de cianosis. Saturacién de Oxigeno por pulsioximetro
97%. TA: 120/80 mm Hg. Ritmo cardiaco irregular a 100 Ipm.
Soplo sistélico eyeccion (2/6) en foco pulmonar, 2° R desdobla-
do, amplio y fijo. No estertores. Ligera hepatomegalia (2-3 cm).
Ligeros ademas maleolares. ECG: arritmia completa por fibrila-
cién auricular a 100 lpm. AQRS: + 120" Trastorno de conduc-
cién de lo rama derecha del hoz de His. £Cudl es su orienta-

cién diagnéstica?

1. Comunicacién interventriculor.
2. Estenosis abrlica.

3. Estenocsis mitral.

4, icacion i uricular, *
5. Conducto arterioso persistente,

C. C.LLA. TIPO OSTIUM PRIMUM
a. INCIDENCIA: Menos frecuente que la C.LA. tipo ostium
secundum, pero con peor pronéshco
b. CARACTERISTICAS: Se asocia a insuficiencia mitral (MIR).
. MUNI N |
LEVE: Signos fisicos similares a los de la C.LA. tipo ostium

secundum + soplo sistélico apical por insuficiencia mitral.
« COMI !NIQAQ&N GRANDE E_INSUFICIENCIA MITRAL
GRAVE: Intolerancia al esfuerzo e infecciones respirctorias
de repeticién. Cardiomegalia por hipertrofia biventricular.
Auscultacién similor a C.LA. tipo ostium secundum + so-
plo ponsistélico apical que irradia a axila izquierda.
La mayorio de pacientes con CIA ostium primum y afectacién
AV minima se encueniran asintométicos, o bien presentan
sinfomas leves no progresivos hasta que llegon a los 30-40
afios de edad (similar a CIA ostium secundum).
c. ELECTROCARDIOGRAMA: Eje QRS desviado o la izquierda
(MIR}, hipertrofia biventricular, bloqueo de raoma derecha (MIR).

A. FISIOPATOLOGIA GENERAL DEL CORTOCIRCUITO IZQUIERDA-DERECHA

— L+ — —
P — Al P — Al N P — Al
b N P N P
++ ++ +
tvp <« vi VD /V' o vi
\AD*—Ao/ \AD<—Ao/ "o — a0 ¥
Civ DUCTUS CIA (02)
AUSCULTACION
oV Soplo pansistélico (protosistélico si CIV pequefia)
Desdoblomiento variable del 2% ruido
DUCTUS Soplo continuo “en maquinaria”
CIA (02) Desdoblamiento fijo del 22 ruido

Soplo eyectivo pulmonar

i
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V. CARDIOLOGIA

PEDIATRIA

B. SINDROME DE EISENMENGER
a. PATOGENIA
* Inversién de un corfocircuito izquierda-derecha por el de-
sarrollo de hipertensién pulmonar irreversible (secundaria
o la disminucién del diémetro de las arterias pulmonares).
¢ Se debe sobre todo o un aumento prolongado de lo pre-
sién pulmonar, més que o un incremento del flujo pulmo-
nar.
» Cualquier tipo de corfocircuito puede evolucionar hacio
un sindrome de Eisenmenger:
e« PDA >C.LV.>ClLA
* Todos los corfocircuitos izquierda-derecha producen hi-
peraflujo pulmonar: (es el orden por mayor flujo, pero no
por mayor presién pulmonar)
¢« CIlA >C.LV.>PDA.
b. CLINICA: Aparicién de cianosis, disnea, intolerancia ol ejer-
cicio y arritmias. Evoluciéon hacia la insuficiencia cardiaca, sin-
copes y hemoptisis.
c. TRATAMIENTO:
* Profilaxis con la correccién precoz del cortocircuito.
¢ Tratamiento sintomdtico / transplante combinado cora-
z6n-pulmén o transplante bilateral de pulmén.
* Contraindicedo la cirugfa correctora del cortocircuito en
situacién de Eisenmenger (sobrecarga brusca del V.D.).

2.6. Estenosis pulmonar

A. CLINICA

* Més frecuente en el sexo femenino.

¢ Generalmente asintomética durante largos periodos de
tiempo (MIR). Si da sintomas, lo més frecuente es lo disnea
de esfuerzo, seguido de dolor precordial y raramente sinco-
pe.

e Habitualmente acianédtica (MIR), puede presenfar cianosis
en foses avanzadas de las formas graves.

B. EXPLORACION FiSICA
a. PALPACION:
e Latido impulsivo del ventriculo derecho en hueco xifoideo
(signo de Harzer).
¢ Frémito sistélico en area pulmonar (2 MIR).
b. AUSCULTACION:
e Click eyectivo pulmonar (2 MIR).
* Soplo mesosistélico (2 MIR].
e Componente pulmoner del 22 ruido retresado y disminui-

do (3 MIR).

Ligera :
Sl E Az 9
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Moderada 3

AP
2 2
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Intensa 4
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2 2
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c. ECG.
Se aprecic ondas P altas en Il y V2 que sugieren hipertrofia
avuricular derecha,

TR
C. RADIOLOGIA

* Cardiomegalia por hipertrofia del ventriculo derecho (MIR).

ulip By ftnehvo MIR Awturios, 01318

diogrdira AP de térax que muesira un crecimiento del ventriculo
derecho.

e Crecimiento de ouricula dereche.
¢ Prominencia de arteria pulmonar (2 MIR).
e Clandad de campos pulmonares (MIR).
D. ECOCARDIOGRAFIA BIDIMENSIONAL
El registro mediante doppler continuo permite estimar el gra-
diente transestenético de forma incruenta y con ficbilidad equi-
valente al cateterismo cardioco:
e Gradiente 10-30 mm Hg: estenosis leve,
* Grodiente 30-60 mm Hg: estenosis moderado.
¢ Grodiente > 60 mm Hg: estenosis grave.
E. TRATAMIENTO
« Valvuloplastio con balén: tratemiento de eleccién en este-
nosis aislados moderadas y graves (3 MIR).

« Cirugla cuando no se puede hacer posar el catéter de baolén
a fravés de la vélvula estendiica y en la mayoria de las dis-
plasias valvulares.



3  repeMIR

En la estenosis pulmonar el componente pulmonar del segundo
ruido disminuye y se retrasa. (3+)

@ repeMIR

La valvuloplastio con balén es el tratamiento de eleccién de la
estenosis pulmonar. (3+)

2.7. Estenosis aértica

A. INCIDENCIA

Més frecuente en varones (3:1).

B. TIPOS

* Més frecuentemente estenosis abrticas valvulares.

* La vélvulo aérica bicispide se identifica en un 2% de adul-
tos y suele ser asinfomdtica en la infancia.

s Estenosis subaértica idiopética o miocardiopatio hipertréfi-
ca obstructiva (causa més frecuente de muerte sibita en j6-
venes) (MIR).

s La estenosis aértica supravalvular, el tipo menos frecuente,
se asocia con el sindrome de Willioms (retraso menial, fo-
cies de duendecillo e hipercalcemia idiopética en lo lacton-
cia por delecién que ofecto ol gen de lo elastina en
7q11.23).

C. CLINICA

« Los nifios con estenosis aértica estén generalmente asinto-
mdticos y se diagnostican tras la auscultacién cosual de un
soplo.

» Las formas graves presentan disnea de esfuerzo, cefalea o
dolor precordial y hesta sincope o muerte sibita, cosi siem-
pre durante o tras el esfuerzo (2 MIR).

D. PALPACION

« Frémito en regién abrtica y hueco supraesternal que se
irradia @ ambas carétidas (hacio el lodo derecho del cuello
(MIR).

o Los pulsos periféricos pueden estar disminuidos en los cua-
tro exiremidades, segin el grado de estenosis.

E. AUSCULTACION

o Clic eyectivo sobre Grea cérlica en estenosis valvulores leves
o moderadaos.

* Soplo eyeclivo mesosistolico: generalmente cuanto més
prolongado en el tiempo sea el soplo, mayor seré el graodo
de obstruccién.

¢ Si lo obstruccién es grave, el componente abrlico del se-
gundo ruido disminuye y se retrasa, incluso por detrés del
componente pulmonar (desdoblamiento paradéjico).

Desdoblamiento
Invertido o
Sz Unico

S P2 A2

Clic Soplo sistélico
Eyectivo

F. RADIOLOGIA

* Lo morfologio cardiaco suele ser redondeada en la punto,
sin cardiomegalic debido ol cardcter concéntrico de lo
hipertrofia,

e Posible dilatacién de la corfa oscendente.

G. ELECTROCARDIOGRAMA

e Suele ser normal o evidenciar signos incipientes de hipertro-
fia ventricular izquierda.

« Silo estenosis progresa aparecen signos de sobrecarga del
veniriculo izquierdo (inversién de T en precordiales izquier-

das).

H. ECOCARDIOGRAFIA

Lo ecografia bidimensional con Doppler permite cuantificor el

gradiente ventriculo izquierdo-aorta (MIR) con fiabilidad similar

a la obtenida mediante cateterismo.

I. TRATAMIENTO

* Con el desarrollo de balones de bajo perfil y de cotéteres
mdas pequeiios que causan menos lesiones en arterias peri-
féricas, lo valvuloplastia con bolén se ha converfido en la
técnica de eleccién incluso en el periodo neonatal.

* Se indica cuando el gradiente sistélico méximo entre ventri-
culo izquierdo y aorla supere los 60-70 mmHg (Nelson) /
50 mmHg (Cruz) en reposo (MIR), con un gosto cardiaco
normal, o para gradientes menores cuando existan sinto-
mas o cambios elecirocardiogéficos o cuando la estenosis
sea subvalvular.

¢ El tratamiento quirdrgico suele reservarse para aquellos
vélvulos aérticas estendticas extremadamente engrosados
que no pueden ftratarse con valvuloplastio con balén, o en
pacientes que también fienen estenosis subvalvular o supra-
valvulor,

¢ Con independencia de si se lleva a cabo trotomiento qui-
rorgico o con catéler, es probable que acabe desarrollan-
dose insuficiencia adriica o calcificacién con reestenosis que
precise a largo plozo reintervencién y a menudo sustitucién
valvular.

¢ Profilaxis frente a la endocarditis infecciosa de por vida a
todos estos pacientes (MIR).

J. PRONOSTICO

¢ El pronéstico de la estenosis aédrtica leve es favorable aun-
que no es raro que la enfermedad progrese en 5-10 afios.

* A los pacientes con formas moderados o graves se les re-
comienda que no participen en deportes activos de compe-
ficidén y en los casos mds leves esta restriccién es menos se-
vera, no obstonte se debe alentar a los pacientes a que
practiquen octividades que exijon un menor esfuerzo fisico.

MIR 0' (7160) N'f'-o deﬁ_mm. mmnmﬂm.conmhms

valvuloplastia.
No puede realizar todos los ejercicios fisicos que pueden
desarrollar sus compafieros.

4. ElIECG mostrard hipertrofio ventricular izquierda severa.

5. En la RX de térax se verén muescas costales.

2‘ Se le debe efeduor un ooie?ensmo cord!oco y onglogroﬁa y
3

MIR 07 (8573): Senale lo raspussta INCORRECTA respecto a la
g s

1. Svele requerir tratamiento quirirgico en personas mayores.

2. Lo edad no suele ser una contraindicocién pora el recambio
valvulor,

3. b icacién o) On

con estenosis aértica sint tica®.

4. Cuondo la estenosis aértica se hace sintomdtico estd indi-
cada la sustitucién valvular.

5. Los pacientes con estencsis aértica que desarrollon angina
tienen un elevado riesgo de mortalidad.

2.8. Coartacién de la aorta

A. INTRODUCCION
o. INCIDENCIA: Més frecuente en varones (2:1).
b. ASOCIACIONES:

e Vélwla aériica bicispide (70%) (MIR), aneurismas (coria
descendente, poligono de Willis) + rifién poliquistico (2
MIR).

e Complejo de Shone: asociacién de coartacién abrlica +
anomalias de lo vélvula mitrol + estenosis subabrtica.

¢ Cardiopatio congénita mas frecuente en el sindrome de
Turner (2 MIR).

PEDIATRIA
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Asociacién de la CoAo con rifién poliquistico y aneurismas

8. COARTACION AORTICA YUXTADUCTAL
0. ANATOMIA PATOLOGICA:
¢ Formo més frecuente de coartacién (98% de los casos es-
trechamiento en el origen del conducto arterioso).
» Ductus arterioso cerrado, generalmente no se asocia a
C.LV.
e Circulacién colateral a través de subclavia izquierda hasta
mitad inferior de la aorta, a través de arferias intercosta-

/-— Artferia subclo;lio izquierda

|
v

Mamaria interna

b. FISIOPATOLOGIA: Hipertensién en la mitad superior del
cverpo (MIR).

¢. CLINICA: Generalmente asintométicos hasta los 10-15 afios
(2 MIR) (se suele sospechar al detectar una hiperfensién duran-
te una exploracién fisica rutinaria) (4 MIR).
e Disociacién entre pulso carotideo (fuerte) y femoral (débil
y retrasado) (4 MIR).

PEDIATRIA

a

C O Intereivo MIR Astartan 2004
Hiperdesarrollo de mitad superior del cverpo

d. AUSCULTACION:
» Soplo eyectivo telesistélico en el borde esternal izquierdo,
que se fransmite hacia la regién interescapular izquierda.
¢ Soplo sistélico o continuo en ambos costados por circulo-
cién colateral, incluso frémito en espacios intercostales de
la espaldo.
e. RADIOLOGIA:
e Crecimiento del V.1
¢ Diletacion adrtica pre y postcoartacién:
¢ Signo "del 3" (proyeccién frontol).
« Signo "de lo E' (esofagograma).
e Erosiones en borde inferior de las costillas (en nifios ma-
yores de 6-8 arios) (MIR).
f. ECOCARDIOGRAFIA: Permite visualizor el segmento de la
coartacién, las posibles lesiones ascciadas y determina el gra-
diente de presién o nivel de la coartacién (MIR).
g. ANGIOCARDIOGRAFIA: Util en algunos pacientes con le-
siones asociados y como método para visualizar la circulacién
coloferal. En los coses bien definidos por ecocardiografia no
suele ser necesario el coteterismo diagnéstico antes de la ciru-

gia.
h. TRATAMIENTO:

«  Quirlrgico en la primera década de la vida (MIR). La co-
rreccion quirdrgica en la segunda década de lo vida o
después, se asocia @ una mayor incidencia de enferme-
dad cardiovescular prematurg, incluso en ausencia de
ofras anomalias cardiacas.

« Seguimiento estrecho de todos los pacientes fras la cirugia
para vigilar posible desarrollo de nuevas coortaciones y
aneurismas. En caso de nueva coartacién, la angioplastia
con balén es el procedimiento de eleccién, yo que la pre-
sencia de tejido cicatricial dificulta lo reintervencién.

¢ La hiperension puede recidivor o puede presenfarse una
hipertension del adulto de comienzo precoz (MIR).

* SINDROME POSTCOARTECTOMIA: Arferifis mesentérica
asociada con hipertensién y dolor abdominal en el post-
operatorio inmediato.

o Prdfilaxis de la endocarditis bacteriana (MIR).

i. PRONOSTICO:

¢ Lo moyoria de los pacientes mayores con coartacién de
corta falleceria entre los 20 y 40 afos si no fueran trota-
dos (MIR).

« Las complicaciones més frecuentes se relacionon con lo
hipertensién sistémica que puede dar lugar o enfermedad
coronaria precoz, insuficiencia cardiaca, encefalopatia
hipertensiva o hemorragios intracranecles.



C. COARTACION DE LA AORTA PREDUCTAL (HIPOPLASIA
TUBULAR DEL CAYADO)
a. FISIOPATOLOGIA: Generalmente ductus permeable y aso-
ciado con una C.LV, Sin circulacién colateral:
e El V.l irrige lo mitad superior del cuerpo a través del tron-
co braquiocefélico y subclavia izquierda.
e El V.D. irriga el territorio pulmonar y la mitad inferior del
cuerpo o través del ductus.

Ua

2
h

Cianosis diferencial con exiremidades superiores rosadas y
extremidades inferiores czulodos (no siempre patente en el
examen visual, debiendo recurrirse a la oximetria simulténea en
extremidades).

b. CLINICA:

¢ Generalmente en lactantes, con desarrollo precoz de insu-
ficiencia cardiaca congestiva.

o Puede ouscultarse un soplo sistélico en borde esternal iz-
quierdo, con refuerzo del componente pulmonor del se-
gundo ruido,

« Cardiomegalia e hiperaflujo pulmonar.

Cocrtacién de lo aorta preductal

c. TRATAMIENTO: Prostaglandina E, (el ductus desempefia un
popel primordial en la perfusién pulmonar cuando el trayecto
de solida del ventriculo derecho esté estenosado o en la perfu-
sién general en presencia de coartacion o interrupcion aérticas)
(MIR) + Cirugia urgente. 1

5

@ repeMIR

Lo coartacion aértica se sospecha ante el hallazgo de hiperten-
sién arferial en un paciente joven. El signo més caracteristico en
la exploracién fisica es la disociacién entre el pulso carotideo y
femoral. (4+)

MIR 05 (8050): Un joven de 18 aios acude a nuestra consulta
por i i rterial. Estd asinfomdético
desde el punio de vista cardiovasculor. En la exploracién fisica
destaca un clic de eyeccién en mesocardio y foco aértico, sin
soplos y una marcada disminucién de la omplitud del pulso en
extremidades inferiores. 8Cudl de los siguientes dicgnédsticos es
més probable?:

. Insuficiencia aértica por vélvula aértica bicOspide.
Estenosis valvulor aérica de grado moderado.
Coartacién de aorta*.

Miocardiopatia hipertréfica.

Diseccién aérica.

MIR 06 (8470): El trotomiento de la Coartacién de aorta en el
nifio escolar consiste en:

Trotamiento médico de la hipertension.
Angioplastio con balén.

DA wN

Reparacion quirdrgico®.
Infusién de Prostaglandinas.
No requiere tratamiento.

ol 8 5 oy

MIR 08 (8986): Nific de 10 afos con hiperfensién arerial sis-

inferiores y soplo sistélico en regién interescapular. 2Cuél de

las siguientes afirmaciones es FALSA?:

1. Lo Rx de Térox puede presentar muescas costales.

2. El diognéstico se efectuard mediante, Ecocardiografia 2D-
Doppler color y/o RM.

3. La paciente padece una Coartacién de Aorta.

4. AR 'ill.*l 2 - '.x';l e ur—uv l'.'llﬂl QIES, -

5. Se asocia nte a S. de Turner.

2.9. Tetralogfa de Fallot

A. CONCEPTO

¢ ESTENOSIS PULMONAR (infundibuler) {2 MIR): Condiciona
el pronéstico (3 MIR).

+ HIPERTROFIA DEL V.D. (4 MIR): Secundaria a la estenosis
pulmonar (MIR).

« DEXTROPOSICION AORTICA (3 MIR) (origen biventricular).
20% de los casos arco adrtico derecho (MIR).

* C.LV. membranosa (2 MIR) (generalmente no restrictiva).

@ Comunicacidn interventricular
@ Estenocsis pulmonar infundibular
@ Hipertrofia ventricular derecha
@ Cexroposicién abnica

%

PEDIATRIA



V. CARDIOLOGIA

5-10% presentan una arteria coronoria aberrante (MIR),

que cruza por encima del tracto de sclida del ventriculo de-
recho.

%NTAL%% % F%T: Tetralogio + C.LA.
| F T: Estenosis pulmonar + Hipertrofia del

PEDIATRIA

INCIDENCIA

Cardiopatio congénita cianética més frecuente (excluyendo
el periodo neonatal).

Cordiopatia cianosante que mdés frecuentemente permite
que los portadores lleguen a la edad escolar (MIR).
Frecuente en el sindrome de Down (aunque lo cardiopatia
congénita mds frecuente en el sindrome de Down es el co-
nal afrioventricular comdn).

C. FISIOPATOLOGIA
La magnitud del cortocircuito derecha-izquierda (cionosis) en
relacién directa con el grado de obstruccién pulmonar (3 MIR):

ESTENOSIS PEQUENA: Fallot “rosado” acionético (se hard

cianético en la evolucién, al ir aumenitando la resistencia pul-
monar).

b.

ESTENOSIS GRANDE: Cianosis.

c. ESTENOSIS EXTREMA: Afresia pulmonar,

Ha
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D.

Hemodinémica de la tetralogia de Failot

cLiNICA

Ciancsis (entre el nocimiento y el finol del primer ofic de
vida) (3 MIR).

Disnec de esfuerzo (2 MIR).

Posicién en cuclillos {"squatting”) para aliviar la disnea de
esfuerzo (MIR) (aumento de la resistencia sistémica =» dis-
minucién del flujo se sangre que se deriva a través de la
C.LV. hacia el V.|, @aumento del flujo pulmonar).

BC o basmnivo MIR Asnasian

Posicién en cuclilfas para mejorar la disnea de esfuerzo

En cosos evolucionados, piel de color azul oscuro, escleras
grises con vasos sanguineos ingurgitados, acropaquias (3
MIR}, poliglobulia (MIR) y retraso del crecimiento.

© Curso Iweeive MIR Astiiss 2003
Acropaquias

. | "AZULES":

* Mas frecuentes al despertarse por la manana o tras un
episodio de llanto vigoroso.,

» Cursan con polipnea, intranquilidad y aumento de la

cianosis.
Disminucién o desaparicién temporal del soplo sistélico.
Los episodios groves pueden progresar al sincope, y o
veces a convulsiones o hemiparesia. Rara vez son mor-
tales.

e Secundarios a una consiriccién brusca del infundibulo
pulmoniar y/o a un descenso transitorio de la resistencio
sistémica.

COMPLICACIONES: Trombosis cerebral ([en < de 2 ofios,

més frecuente cuando existe policitemio y deshidratacién),

abscesos cerebrales (en > de 2 ofios) (2 MIR), endocarditis
bacteriana.




E. AUSCULTACION

| o

1°R

» Soplo sistélico en borde esternal izquierdo, secundario a la
estenosis pulmonar (3 MIR) (se hace mas fuerte, largo y &s-
pero a medida que aumenta la intensidad de la estenosis
desde ligera @ moderado, haciéndose menos intenso cuan-
do la estenosis pasa de moderada a severa (MIR).

e Segundo ruido Onico por desaparicién del componente

pulmonar.

. RADIOLOGIA

Corazén "en zueco", sin cardiomegalia (3 MIR).
Campos pulmonares claros (3 MIR).

e o™

G. ELECTROCARDIOGRAMA

Hiperirofia del ventriculo derecho (MIR) con desviacién del eje o

la derecha.

H. ECOCARDIOGRAFIA

Evita en ocasiones la necesidad de realizar un cateterismo.

I. ANGIOCARDIOGRAFIA

La ventriculografia derecha selectiva es la técnica que mejor

demuestra la anatomia de lo tetralogio de Fallot.

J. TRATAMIENTO

a. CRISIS HIPOXICAS: Por el siguiente orden
1%- Colocar al nifio en posicién genupectoral.
29- Administracién de oxigeno (aunque el aumento de oxi-
geno en el aire inspirado no revierte la cianosis por el cor-
tocircuito infracardioco).
3% Morfina por via subcutdnea (ocasionalmente tranquili-
zar al nifio mientras se le mantiene en posicidn genupecto-
ral es suficiente para frenar la crisis).
4%. Oftras medidas: Correccién de la acidosis metabélica
con bicarbonato, propranolol iv (sobre todo si las crisis se
acompafian de taquicardia), metoxamina o fenilefrina iv
{aumentan la resistencia vasculor sistémica). Contraindicado
el uso de digital.

b. TRATAMIENTO QUIRURGICO: Las ventajas de realizar una

cirugla correctora definitiva en edades precoces versus cortocir-

cuito paliotivo en un primer momento con posterior correccién

definitiva, son actualmente objeto de discusion.
1- CIRUGIA PALIATIVA: Corocircuito de Blalock-Toussig
(técnica mdés empleada): anastomosis entre subclavic y ra-
ma homoloteral de la orteria pulmonar. Tres la cirugio, el
desarrollo de un soplo continuo sobra los campos pulmone-
res indica que la anastomosis funciona. Principales compli-
caciones postoperatorias tras la toracotomia lateral: quiloté-
rax, parélisis diofragmaética y sindrome de Horner,

Cortocircuito de Blalock-Taussig

2- CIRUGIA DEFINITIVA: o medida que el nifio crece nece-
sita un mayor flujo sanguineo pulmonar y, con el tiempo, la
derivacién palictiva resulta insuficiente. Cuando la cianosis
aumenta de nuevo debe procederse a la intervencién co-
rrectora: liberacién de la estenosis pulmonar y cierre de la
CIV. Son frecuentes los trastornos del ritmo tras la interven-
cién (bloqueos). Se ha demostrado que la duracién del in-
tervalo QRS predice lo posibilidad de trastornes hemodi-
namicos residuales y el riesgo de muerte sobita a largo plo-
zo.

¢. TRATAMIENTO MEDICO: Prostaglandina E, en neonatos con

flujo pulmonar muy disminuido (MIR]. Profilaxis de la endocar-

ditis bacteriana.

Tetralogia de Follot: estenosis pulmonar infundibular, hipertro-
fia del YD, dextroposicién aértica y CIV. (4+)

@ repeMIR

Lo intensidad de la cianosis en lo fetralogio de Fallot estd en
relacién directa con el grado de estenosis pulmonar. (3+)

B3¥  repeMIR

El soplo SISTOLICO que se aprecia en la tetralogia de Fallot es
debido a la estenosis pulmonar infundibular. (3+)

@ repeMIR

La tefralogio de Fallot cursa con cionosis, disnea y corazén “en
zuveco” sin cardiomegalia ni hipertensién pulmonar. (3+)

MIR 95 (4164): Seficle cuél de los siguientes aseveraciones

relativas a la Tetralogia de Fallot es FALSA:
1. le hiperirofic del ventriculo derecho es secundaria a la

estenosis pulmonar.
2. Cuanto més largo es el soplo sistélico, mds severa es lo
enfermedod®.

3. Lo severidad de la enfermedad depende, en gron manera,
del grado de lo estenosis pulmonar.

4. Es lo cardiopatia cianosante que més frecuentemente per-
mite que los portadores lleguen o lo edad escolar.

5. Los portadores de la misma adoptan fa posicién “en cucli-
lfas™ porgue mejora la situacién hemodindmica.

£



V. CARDIOLOGIA

MIR 04 (7941) Nnﬁo de 8
!ém Eles
1. Coartacién de aorta.

2. Conducto arferioso persistente,
3. Tetralogio de Fallot*.

4. Comunicacién interauricular,
5. Estenosis valvular aértica.

8 oios con cronogg, ocromy g;,

MIR 06 (8467): Una de las siguientes premisas, NO existe en
la Tetralogia de Fallot:

1. Crisis hipéxicas.

2. Postura de Acuclillomiento.

3. Disnec de esfuerzo.

4. Hipertensién Pulmonar®.

5. Corazén en zueco en la Rx de férox.

MIR 07 (8730): Recién nacido prematuro de 3 horas de vida
que presenta cignosis persistente, con hipoxemia, que mejoran
escosamente con O2 al 100%. Lo radiogrofia de térax muestra
pulmones hiperclaros, con corazén en bota. Sefiale lo respues-
ta correcta:

1. El nifo presenta una enfermedad de le membrana hialina.

2, instaurarse una terapia int n_pr -
dina E, para mantener permegble el conducto arferioso®.

3. Lo ecocordiogrofia bidimensional no seré diagnéstica en
este caso.

4. El tratomiento de eleccién inicial es la ventilacién mecéni-
ca.

5. El paciente redne todos los criterios de insuficiencia cardia-
ca neonotal.

2.10. Otras cardiopatias congénitas
cianégenas

A. ANOMALIA DE EBSTEIN

e Atrializacién del V.D. por insercién de los valvas septal y
posterior de la tricispide en la pared del V.D. (MIR},

* Frecuentemente asociada con foramen ovale permeable
(MIR), hipoplasia variable del V.D. (MIR), estenosis pulmo-

nar...
o EKG: Ondas P gigontes, bloqueo de rama derecha (MIR),
Wolf-Parkinson-White y episodios de taquicardia supraven-

tricular.

B. D-TRANSPOSICION DE LAS GRANDES ARTERIAS

* Lesién cionégena mdés frecuente durante el periodo neona-
fal (MIR),
Mas frecuente en varones.
Lo aorta noce del ventriculo onatémicamente derecho, y lo
arteria pulmonar del izquierdo. Las venas sistémicas llegan
normalmente a lo auricula derecha y las pulmenares a lo
izquierda. La supervivencia es posible debido a que el fo-
ramen oval es permeable (con o sin asociacién de un duc-
tus o de una C.LV.).

© Curso Intensivo MIR Asturiss
Hemodinémica de lo TGY
ENTO:

a. TRATAMIENTO PALIATIVO: Prostaglandina E, (MIR) + Sep-
tostomio auriculor con sonda-balén de Rashkind (MIR).
b. CIRUGIA DEFINITIVA:
¢ Lo técnica de conmutacién artericl (Jotene), realizada en
las 2 primeras semanas de vida, se considera aclualmente
el fratomiento de eleccién pora los neonatos con d-TGV y
tabique interventricular integro. Se secciona la oorto y la
arteria pulmonar inmedictamente por encima de los se-
nos y se onastomosan en sus posiciones correctas; a con-
finvocién se extirpon las arferias coronarias de la entigue
roiz aérfica y se reimplantan en la antigua raiz pulmonar
(lo “necaorta”).
¢ Las técnicas clésicas de conmutacién auricular (Mustard o
Senning) se reservan actualmente, por su mayor morbili-
dad o largo plazo, para los pacientes no candidatos a la
conmutacién arferial.

MIR 99 (6453): En un recién nacido cionético con sospecha de
m:dmm_sgngéﬂ_c_nmnm lo prioritario es:

Administrar prostaglonding E1 intravenosa®.

Administrar surfactante pulmonar.

Iniciar antibioterapia con cefotaxima i.v.

Hacer un cateterismo diagnéstico.

Administrar coptopril iv.

ot oot o 2 o iad

SPOSICION  DE
RREGIDA):

* La avricula derecha conectada con el ventriculo izquierdo
y lo izquierda con el ventriculo derecho (inversién ventricu-
lor). Lo oorta nace del ventriculo derecho y la arteria pul-
monar del izquierdo (circulacién fisiolégicamente “corre-
gida“).

* Nulo o escosa cianosis.

* Allerociones asociadas: C.LV., alteraciones de la tricGspi-
de, estenosis pulmonar y bloqueo cardioco completo.

C. DRENAJE VENOSO PULMONAR ANOMALO TOTAL

(DVPAT)

¢ Los venas pulmonares drenan en vena cava superior, seno

coronario y el resto directamente en la A.D. a fravés del sis-

tema porta o a trovés de conexiones mixtas.

Requieren un foramen oval permeable o una C.LA.

¢ Imagen radiolégica en "figura de 8" o "en muiieco de nie-
ve” [patognoménico en nifios mayores; en lactantes peque-
fios la sombra timica dificulta el diagnéstico).

* La demostrocién de un vaso abdominal con flujo Doppler
venoso que se aleja del corozén es patognoménico de un
DVPAT infradiafragmadtico.




D. TRONCO ARTERIOSO

Asociado con el sindrome de DiGeorge.

Tronco arferial comn para atender a la circulacion sistémi-
ca, pulmonar y coronarig, asociado invarioblemente a una
C.LV. En aproximadamente un 50% de los casos arco adrti-
co hacia la derecha.

22 ruido fuerte y Unico.

® Curso Intensivo MIR Asturlas
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SD. DOWN Canal AV

SD. TURNER CoAo

SD. NOONAN Estenosis pulmonar
RUBEOLA CONGENITA Ductus

SD. DE DIGEORGE Tronco Arterioso

PSEUDOTRUNCUS: Atresia pulmonar con C.L.V.

Hemodinémico del pseudofruncus

E. ATRESIA TRICUSPIDE

Todo el retorno vencso sistémico penetra en el hemicardios
izquierdo a través del foromen oval.

El flujo sanguineo pulmonar depende del tamafio de la
C.LV. y/o de la permeabilidad del conducto arterioso.

Se debe sospechar el diagnéstico ante un recién nacido con
cianosis intensa e hipertrofia ventricular izquierda en el ECG
(doto diferencial con casi todas las demés cardiopatias cio-
négenas).

Hemodinémica de la otresia trictspide

3. Arritmias cardlacas

3.1. Arritmia respiratoria

Arritmia més frecuente en la infancia.

o Voriacién fisiolégica de la frecuencia cardiace con la respi-
racién (oumenta con la inspiracién y disminuye con la espi-
racién).

3.2. Extrasistoles

* Segunda arritmia en frecuencia,
¢ Generalmente, y en ausencio de cardiopatio congénita los
extrosistoles aislados se consideran benignos (MIR).

MIR 02 (7270): En la extrosistolio ventricular asintomdtica, no

relaciongda con esfuerzo, es imporiante tener en cuenta:

1. Debe ser siempre fratado con férmacos antiarritmicos.

2. Se debe tratar con farmacos, Unicamente cuando se detec-
ten mas de 10 extrasistoles ventriculares por hora.

3: I r i i ir a_con
mente normal®.

4. Esté demostrado que la supresién de la extrasistolia ventri-
cular con férmacos antiarritmicos mejora la superviviencia,
en cardiopatia isquémica crénica.

5. La exirasistolia ventricular de alta densidad no es un pre-
dictor pronéstico en la cardiopatio isquémica crénica.

3.3. Taquicardia paroxistica
supraventricular (TSV)

¢ Disritmia cardioca sintomética més frecuente en el nifio
(arritmia que con mayor frecuencia produce insuficiencia
cardiaco en la infancia).

¢ Comienzo e interrupcién bruscos (MIR), desde breves se-
gundos a horas de duracién.

e Frecuencia cardiaca entre 180-300 lpm (MIR).

e Muchos nifios toleran muy bien estos episodios y es poco
probable que los poroxismos corfos supongan un peligro
para la vida. Si la frecuencia es muy elevada o si la crisis se
prolonga, pueden oparecer molestias precordiales e insufi-
ciencia cardiaca (més frecuente en laciontes).

¢ El mecanismo de produccidén més frecuente es por reentra-
da por via accesoria por el nodo AV.

e Lo TSV se aosocia con el sindrome de Wolf-Parkinson-White

(MIR).

, R + - pohgen o o gt e 4 —
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! Intonsive ARENGERRE: BRRERE
Un extrasistole ventriculor inicia una faquicardic reguiar de QRS esfre- =X

cho visvalizandose una onda P que cltero el segmento ST probaklemen-
torohootodoyoquouhuiobadguno"oquioordiamd’vodoporvla




V. CARDIOLOGIA

PEDIATRIA

TRATAMIENTO:

e Estimulacién vagal (inmersién facial en suero salino helado
en niflos mayores, colocacién de una bolsa de hielo en la
cara en lactantes). Manicbras vagales (MIR) (Valsalve, esti-
mulacién faringea con depresor para inducir vémito, masa-
ie con sonda rectal; evitar compresién ocular).

e Tratami m iCO:

« Para pacientes estables el tratomiento de eleccién es la
adenosina en embolada iv répida (MIR).

o Otros farmacos Utiles son: verapamil (2 MIR) (en > 1
afio).

» En situaciones urgentes (insuficiencia cardiaca) el frota-
miento inicial debe ser la cardioversién (MIR).

e La ablacién con radiofrecuencia de uno via accesoria se
indica en cquellos pacientes que precisan varios farmacos
combinados, cuando los efectos secundarios son intolero-
bles o cuando no se logra conirolar lo arritmia.

MIR 00 (6898): Sobre lo taquicardia suprgventricular paroxisti-
o en nifos es FALSO que:
Es una 'oquncordoa de comienzo e inferrupcién bruscos.

2. Se asocia a sindromes de preexcifacion fipo Wolf-
Parkinson-White.

3. En el electrocardiograma es una taquicardia con QRS es-
trecho a 180-300 latidos/minuto.

4. El tratomienfo de eleccién si el nifo estab la
lidocaing i b

5. Si el nifio esté en insuficiencia cardiaco se recomienda
choque eléctrico sincronizado.

MIR 01 (7025):Le interrupcién de las taquicardios paroxisticas
supraventriculares en el servicio de Urgencias debe hacerse
s'ouwndo un profocolo de actuacién que incluya:

1. ggg ECGy eﬁobﬁer un dIQQMQ diferencial del fipo

ori la niobr si
- ) : = :
(ATP) o vergpamil.*

2. Hacer ECG de 12 derivociones y si el QRS es estrecho,
inyectar cualquier férmaco antiarritmico de tipo IA.

3. Tras hacer ECG vy realizar maniobras vagales, administrar
amiodarona por via i.v.

4. Tras monitorizacién ECG y una vez realizado el diagnésti-
co diferencial del origen y mecanismo de la arritmia, llevor
o cabo cardioversién eléctrica,

5. Tros hacer ECG de 12 derivaciones, debe administrarse
digifal i.v. para comprobar el efecto sobre la frecuencia de
la taquicardia.

4. Preguntas MIR

MIR 09 (9449): A un nifio de 9 aiios, asisioméfico con soplo
inocente, le realiza un E.C.G (ver fotogrofia)que documenta un
Sindrome de Wolf-Parkinson-White. 2Cuél de las siguientes
oﬁrmociones es FALSA?:

\,.i.-o\.v,‘,— ,.-\{‘L_‘? ‘) HF\_:,,\/»._J/"\JM_,}J»A_J-‘\ --‘.A_.? '

QLA PN W P \‘—“"""\”‘-—&‘/Mw“* i

Necesita tratamiento de la insuficie r dyy

Puede presentar crisis de taquicardio paroxistica supraven-

tricular,

Lo ecocardiografia 2D-Doppler descartard su asociacién

con lo Enfermedad de Ebstein.

Es conveniente se la practique un E.C.G, de 24 horas (Hol-

ter) y una Ergometria,

5. En deferminados pacientes la ablocién de lo via accescria
con radiofrecuencia constituye la accién terapéutica.

W N

A

5. Profilaxis endocarditis infecciosa

La Guia europea mantiene el principio de la profiloxis antibiéfi-
ca cuando se llevan a cabo procedimientos con riesgo de El en
pacientes con cardiopatic predisponente, pero limitando su
indicacién a pacientes con el mayor riesgo de El que se some-
ton o los procedimientos de riesgo més elevado .

1. Pacientes con una vélvula protésica o material protésico
utilizado para le reparacién de la vélvula cordiaco

2. Pacientes con endocarditis infecciosa previa

3. Pacientes con cardiopatia congénita:

* Cardiopatia cianética congénita, sin cirugia de repo-
racién, o con defectos residuales, cortocircuitos o con-
ductos paliativos

e Cardiopatia congénita con reparacién completa con
material protésico bien colocado por ciruglo o por
técnica percuténea, hasta 6 meses después del proce-
dimiento.

» Cuando un defecto residual persiste en el lugar de
implantacién de un material protésico o dispositivo
por cirugia cardiaca o por técnica perculénea

4. Receptores de frasplonte cardiaco que desarrollan valvulopa-
tia cardiaca.

En definitiva, Ya no se recomienda la profilaxis antibidtica en
otras formas de cordiopatia valvular o congénita
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e Alta o membranosa (80%). Baja o muscular (enfermedad de Roger, més leve).

e Clinica: En CIV moderada o severa, manifestaciones clinicas secundarias a la sobrecarga del circuito pulmonar. Desarrollo pro-

gresivo de hipertensién pulmonar y finalmente insuficiencio cardiaca congestiva.

e Auscultacién: Soplo pansistélico en parte inferior del borde esternal izquierdo (protosistélico en la CIV pequeiia muscular). Desdo-
blamiento variable del segundo ruido. Soplo mesodiastélico mitral por hiperaflujo.
Radiologia: Cardiomegalia con prominencia de ambos ventriculos, y de la auricula izquierdo. Signos de hiperaflujo pulmonar.
Tratomiento: No se recomienda el cierre quirirgico de las C.|.Vs. pequeias. Profilaxis de la endocarditis bacteriana.

2. P.D.A.

* Asocigdo con rubéola congénita y con recién nacidos o grandes alfitudes. Formas graves en prematuros con enfermedad de
membrana hialina.

e  Clinica: En ductus omd_qg desarrollo de htponenstén pulmonor e msuﬁcnencno cardiaca congestiva,

e Auscultacién: - d ico (con el desorrollo de hipertensién pulmonar disminuye el
componente dros’éhco) Soplo d-asiéhco mmul (ductus ompllo) Pulso "saltén".

* Rodiologia: Cardiomegalia y signos de hiperaflujo pulmonar,

* Tratomiento médico: Indometacina. Profilaxis de la endocarditis infecciosa. El fratamiento prenatal con corticoides disminuye lo
incidencia de ductus. Tratamiento quirdrgico: Si insuficiencia cardiaca, cierre inmediato. En pacientes asintométicos, ontes del afio
de vida.

© i ada entemente en el adulto.

i Qﬁmgg_mm (wmumcooén a nivel de Io foso oval).

e Sobrecarga de volumen del corazén derecho, con ventriculo izquierdo normal.

e Clinica: Asintomaética durante la edad pedidtrica; muy poco frecuente endocarditis infecciosa.

* Auscultacién: Desdoblamiento fijo del sequndo ruido. Soplo sistélico eyectivo pulmonar. Soplo diastélico precoz por hiperaflujo o
través de lo tricispide. Con el desarrollo de hipertensién pulmonar: disminucién en la amplitud del desdoblomiento del segundo
ruido y soplo diastélico de regurgitacién pulmonar (soplo de Graham Steell).

e Rodiologia: Crecimiento de cavidades derechas y aumento de la vascularizacién pulmonar ("danza hilior” en la radioscopial)

e EKG: Eje QRS derecho, rsR’ en precordiales derechos.

= Ecocardiografia: Movimiento paradéjico del tabique interventricular (CIA amplia).

e Tratamiento: Quirdrgico, tras el primer afio de vida y antes de iniciarse el periodo escolar, en todos los pacientes sintomdticos con

Qp/QS de al menos 2:1. Inoperable cuando existe hipertensién pulmonar a nivel superior de la tensién sistémica.

e CIA OSTIUM PRIMUM: Menos frecuente que C.LA. ostium secundum, pero més grave. Se asocia o insuficiencia mitral. Eje QRS
desviado a la izquierda. Hipertrofia biventricular.

4. ESTENOSIS PULMONAR

e Clinica: Generolmente gsintomdtica durante largos periodos de tiempo. Si da sintomas, lo mds frecuente es la disnea de esfuerzo.
Habitualmente aciandtica. Frémito sistélico en Grea pulmonar.
Auscultacién: Click eyectivo pulmonar. Soplo mesosistélico. i 5 isminui
Radiclogia: Cordiomegalia por hiperirofia del ventriculo derecho. Crecnmlenfo de ouriculc derecho Prommenc-o de ortono pul-
monar. Claridad de campos pulmonares.

e Trotamiento: Valvuloplastio con balén: tratamiento de eleccién en estenosis con presién en ventriculo derecho > 60 mmHg.

5. ESTENOSIS AORTICA

» Més frecuentemente estenosis adrficas valvulares.

¢ Clinica: Generalmente asintomética. Las formas graves presentan disnea de esfuerzo, cefalea o dolor precordial y hasta sincope o

muerie sibita, cosi siempre durante o fras el esfuerzo.

Palpacién: Frémito en regién abrtica y hueco supraesternal que se irradio o ambas carétides (hacia el lado derecho del cuello).

Auscultacion: Clic eyectivo + Soplo eyectivo mesosistdlico (cuanto més prolongado en el tiempo sea el soplo, mayor seré el grado

de obstruccidn). Si la obstruccién es grave, el componente aériico del segundo ruido disminuye y se refrasa, incluso por detrés del

componen'e pulmonor (desdoblamiento paradéiico).
B ' jejeii-] = i

e cuantificor el gradiente ventriculo izquierdo-aorta con fiabilidad similar a la obte-

mda medlome c
« Tratamiento: mm_gmud_mm el grodiente valvular supera los 50 mmHg. Profilaxis frente o endocarditis infeccioso.

6. COARTACION DE LA AORTA YUXTADUCTAL

* Forma més frecuente de coartacién aértica. Ductus arterioso cerrado, no se asocia a C.LV. Circulacién colateral a través de arte-
rias infercostales.

* Asociaciones: Vélvula adriica bicUspide, alteraciones de la vélvula mitral, aneurismas (corta descendente, poligono de Willis) +

rinén poliquistico.

Cordiopatia congénita més frecuente en el sindrome de Turner.

Clinica: Asintométicos hasta los 10-15 afios. Se suele sospechar al detectar una hiperiension arferial durante una exploracién fisica

mﬁnorio

Amhggén Soplo eyechvo telesnstohco en regrén mtenascopulor

g
g



V. CARDIOLOGIA

» Radiologfa: Crecimiento del V.I. Dilotacién aértica pre y postcoartacién (signo "del 3" y signo “de la E"), Erosiones en borde inferior
de las costillos (en > 6-8 afios).
* Tratomiento: Quirirgico en la primera década de lo vida. Lo hiperiensién puede recidivar o puede prasentarse una hiperfensién
del adulto de comienzo precoz. Profilaxis de la endocarditis bacteriona.
d i ectomi Arferms mesentérica asociada con hiperfensién.

: Generalmente ductus permeable y asociado con una C.1.V; ausencia de circulacién
colateral. Clinica duranh la lodoncao, con desarrollo precoz de insuficiencia cardiaca congestiva. Cianosis diferencial con extremi-
dades superiores rosadas y extremidades inferiores azuladas. Tratamiento: Prostaglandina Ey + cirugia urgente.

7. TETRALOGIA DE FALLOT

¢ Anatomia: Estenosis pulmonar infundibular (condiciona el pronéstico) + Hiperirofia del VD + Dextroposicién abrtico + CIV mem-
bronoso

ol). Cardiopatia cionosante que més frecuentemente

aq corto - 120 da (cianosi irecta con el grado de obstruccién pulmonar.
Ql[mm Cionosus (emro el nocm«ento y el ﬁnol del pnmer oﬁo de vndo) Disnea de esfuerzo. Posicién en cuclillas (“squatting). Re-
traso del crecimiento. Acropaquias. Poliglobulia.

o Crisis hipbxicas o _ozules: Més frecuentes por la mafiana, comienzan de forma esponténea. Disminucién o desaparicién temporal
del soplo sistélico. Rara vez son mortales.

« Complicaciones: Trombosis cerebral (en < de 2 ofios), abscesos cerebrales (en > de 2 ofios), endocarditis bacteriana.

. &MM Soplo sistélico por estenosis pulmonar (infensidad del soplo en relacién inversa con el grado de estenosis). Segundo
ruido Unico.

» Radiclogia: Corazén "en zueco®, sin cardiomegalia. Campos pulmonares claros.
mejor demuestra anatomia del Fallot.
EKG: Hipertrofia del ventriculo derecho con desviacién del eje QRS a lo derecha.
Trotomiento crisis_hipéxicas: Colocar al nifio en posicién genupectoral, administracién de oxfgeno, morfina por via subcuténea.
Controindicado el uso de digital.

¢ Cirugio paligtiva: Blalock-Taussig {onastomosis entre subclavio y rama homolateral de la arferia pulmonar). Cirugla definifiva
liberando la estenosis pulmonar y cerrando la CIV.

TRAS IOPA ONGENITAS CIANOGENAS

° : Atrializacién del V.D. por insercion de las valvas septal y posterior de la fricUspide en lo pared del V.D.
Frecuentemente asociada con foramen ovale permeable e hipoplasia variable del V.D. EKG: Ondas P gigantes, bloqueo de rama
derecha, Wolf-Parkinson-White.

un ventriculo onatémicamente derecho y la cmeno pulmonor de uno vzquierdo Preaso un oonocnrt:um emre cor&zén derecho e iz-
quierdo {foramen oval) . Immm prosfoglundmo E,, septostomia auricular con sonda-balén. Cirugia definitiva: con-

: sos de TGV y tabique interventricular integro).

\ AL: Imagen radiolégica *figura de 8" o “en mufieco de nieve".
T_R_ON_Q_AKE&QSQ Tronco onenol coman paro atender a la circulacién sistémica, pulmonar y coronaria, gsociado invariable-
mente g una C.LV. 22 rvido fuerte y Gnico. Amgdp_cmolslndmmdooucoorge

« ATRESIA TRICUSPIDE: Sospechor el diagnéstico ante un recién nacido con cianosis infensa e hiperirofia ventricular izquierda en el
EKG.

muPOCIéﬂ arterial de Jctene fratg n“m g

9. A | A
* ARRITMIA RESPIRATORIA: arritmia més frecuente en lo infancia.
+ EXTRASISTOLES: Generalmente, y en ausencia de oardaopaﬁo congénita los extrasistoles onslados se oons'demn bemgnos
f_gngg m el stndrome de WoﬁoPorklnson Whlte Comlenzo e nnterrupcuén bruscos, frecuencto oardioco emre 180-300
pacie! sstable 3 8s lo adenosina en emboloda i.v. répida.
: lo cardlovetssén




VI. GASTROENTEROLOGIA

©

EDIATRIA

Imprescindible

¢ Es lo especialidod de fodos las que se tratan en pediatriac que mayor nimero de preguntas tiene. Es asimismo un capitulo muy
rentable, porque los conceptos estudiados en patologia del adulto ayudan mucho a su estudio y los preguntos pueden resultar
més féciles de contestar.

Los patologios clésicas de Fibrosis Quistica y Enfermedad celioca han sido siempre las més preguntadas, de hecho, han pregun-
tado todos sus detalles. Sin embargo, en los GHimos afios cambia lo tendencia hacia anomalias congénitas e infecciones.

ATRESIA DE ESOFAGO

- Forma anatomoclinica més frecuente, tipo 3 (fistula troquecesofagica conectada a bolsén esofégico distal).

- Clinice: Polihidramnios. Sialorreo, 1os, disnea, cianosis y neumonias por aspiracién.(MIR)

- Diggnéstico: Sondaje nasogéstrico en sala de parfos (despistaje precoz). Rx de térax con sonde radiopaca o con contraste
broncogréfico (diegnéstico de confirmacién).

- Trotgmiento quirdrgico: anastomaosis término-terminal.

- Complicaciones: reflujo gastroesotégico (complicacién quirdraica més frecuente),
DIVERTICULO DE MECKEL

- Persistencia de la parfe proximal del conducto onfalomesentérico. i i fr I i

ESTENOSIS HIPERTROFICA DE PILORO

- Méxima incidencia en primogénito varén de una madre con antecedentes de E.H.P.
- Clinica: Intervalo asintomdtico (15-25 dias). Vémitos proyectivos, no biliosos. Avidez por el alimento. Deshidratacién y alcalo-

sis metabélico hipoclorémico e hipokaliemica. Estrefiimiento e ictericia por colemia indirecta. (10MIR)

- Ecografia, primera exploracién a realizar (imagen “en rosquilla o donut”).

- La presencia en la radiografia simple de abdomen de un recién nacido de una Unico burbuja aérea gdstrica sugiere una atre-
sia pilérica.

- Tratamiento: Pilorotomia extramucosa de Ramstead

DIARREA AGUDA: Rotavirus: causa més frecuente de diarrea en lactantes, (SMIR)

MEGACOLON CONGENITO: (también llamada enfermedad de Hirschsprung é megacolon agangliénico) se debe a la cusen-
cia de los plexos mientéricos de Meissner y Averbach. (4MIR)

INVAGINACION INTESTINAL

- Biopsia infestinal es el

- Crisis de dolor abdominal (primer sintoma) con llanto infenso y flexién de extremidades inferiores sobre abdomen. Vémitos y

heces en ‘jalea de grosella®. (3MIR)
rueba diognéstica esencial: Ecografia (imagen “en donut”).

ratamiento: Enema con suero salino o aire. Si fracasa el enema, o si existen signos clinicos de peritonitis © de neumoperito-
neo, tratamiento quirGrgico. Asociar siempre antibidticos de amplio especiro.

MUCOQVISCIDOSIS
- Trastorno hereditario mml mds comin en Q@;iggg.

ﬂgm autosémica recesiva (3MIR) (4% ponodores en raze blonoo) Qq_g_de__g F Q. localizado en el brazo largo del cromo-
soma 7 (codifica el CFTR). Mulacién més frecuente: Delta-F508.

- MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS: Tos crénica o productiva (signo més constante). Condicionan el pronésfico de vida
- MANIFESTACIONES DIGESTIVAS: lleo meconial al nacimiente o equivalente del ileo meconial en edades posteriores. Diarrec

crénica con esteatorrea por insuficiencia pancredfica exocrina. Prolapso rectal recidivante. Reflujo gastroesofégico.

- Prueba diggnéstico fundomental: test del sudor. Tripsina inmunorreactiva parg el despistoje neonatal.
ENFERMEDAD CELIACA

- Intolerancia permanente a las proteinas del gluten del trigo, cebada, centeno y triticale.

- Predisposicién hereditaria a padecer la enfermedod: DQ2, DQS8.

- Anatomia patolégica: Atrofia de vellosidades en duodeno y yeyuno proximal (el estudio anatomopatolégico de la biopsia in-

testinal no es patognoménico). Depésitos de IgA en la mucosa intestinal y en la piel.

- Asociada con dermatitis herpetiforme (lesiones vesiculoampollosas pruriginosas en codos y radillas), linfoma no Hodgkin infes-
tinal (tumor maligne més frecuente en el celioco gdulto),

- Diognéstico: Los anticuerpos IgAantitransglutaminasa son los que muestran una mejor capacidad diagnéstica, excepto en me-
nores de 2 ofios donde los anficuerpos antigliadina pueden ser mds sensibles. La persistencia de tftulos elevados de anticuer-
pos tras iniciar la dietc sin gluien mdnoo un mal cumphmtento de la dnefo

(SMIR}

wwmmﬂmmwm una hrsbﬂo tipica y caracteristicas histolégicas, con una
Unica biopsia de intestino delgado. La remisién clinica completa con clara desaparicién de los sintomas fras establecerse la
dieta sin gluten constituirio el segundo y Oltimo paso en el diagnéstico definitivo de celiaguia.

- Tratamiento: Dieta sin gluten de por vida. (7MIR)Sulfona pare la dermatitis herpetiforme



